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RESUMEN

Introducién: Distintos rasgos de enfermedades pueden coexistir en la
enfermedad mixta del tejido conectivo, a diferencia del sindrome de
superposicion u overlap, que es la presentacion de varias enfermedades
autoinmunes que cumplen con sus criterios diagndsticos en un
paciente.

Caso clinico: Nosotros presentamos el caso de una mujer de 32 afios
tratada por esclerodermia durante cuatro afios, que en una nueva
evaluacion se le diagnostico lupus y polimiositis, conocido como
sindrome de superposicion. Discutimos las caracteristicas particulares de
la esclerosis y su evolucion a otras enfermedades inmunitarias.
Palabras clave: esclerosis sistémica, lupus eritematoso sistémico,
sindrome de superposicion, polimiositis.

ABSTRACT

Introducction: Different characteristics from diseases can coexist
in the mixed disease of the connective weave, unlike the syndrome of
superposition or overlap, that is the presentation of several autoimmune
diseases that fulfill their criteria diagnoses in a patient.

Clinical case: We presented/displayed the case of a woman of 32 years
tried by esclerodermia during four years, that in a new evaluation
diagnosed lupus and polimiositis, well-known like superposition
syndrome. We discuss to the particular characteristics of the sclerosis
and their evolution to other immune diseases.

Key words: systemic sclerosis, systemic erythematous lupus, syndrome
of superposition, polimiositis.

INTRODUCCION

Algunos pacientes con enfermedades relacionadas al tejido
conectivo pueden presentar signos que corresponden a
diversas enfermedades sin que se pueda definir una entidad
concreta conocidas como conectivopatias indiferenciadas,
o pueden tener un patron mas definido asociado a la
presencia de anti-RNP llamandose entonces enfermedad
mixta del tejido conectivo (EMTC), que puede evolucionar
y diferenciarse en otras enfermedades autoinmunes,
principalmente lupus, esclerodermia o miositis'. Sin
embargo, es raro que una enfermedad definida evolucione
en dos o mas entidades, todas definidas?. Presentamos
el caso de una paciente que luego de cuatro afios con
esclerodermia tratada se le suma lupus y polimiositis.

CASO CLINICO

Mujer de 32 afios, diagnosticada de esclerodermia
sistémica hace cuatro afios con tratamiento corticoide,
historia de tuberculosis tratada hace dos afios e infecciones
urinarias a repeticion; inicia su cuadro con fiebre de 39,5°C
y escalofrios, se afiade nauseas y vomitos, disfagia a
alimentos solidos y liquidos, estrefiimiento, vision doble
al mirar hacia abajo y disuria; es diagnosticada ademas de
infeccion urinaria y hospitalizada, recibiendo tratamiento
antibidtico endovenoso.

Al examen la piel presenta maculas hipocromicas en cara,
cuello, tronco y extremidades; es escleroatrofica en cara,
con alopecia y microstomia, esclerodactilia y maculas
acromicas en dorso de dedos de manos; compatible con
esclerodermia sistémica y vitiligo acral.
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Tiene limitacion funcional para la movilizacidon de
miembros, que dificulta la marcha y prensiéon. En la
electromiografia se muestra abundante denervacion y
unidades motoras con patrén miopatico con signos de
inflamacion activa; se obtiene CPK MB en 98 U/L, CPK
total en 2390 U/L, LDH en 1337 U/L, TGO en 211 U/L,
TGP en 402 U/L; proteina C reactiva en 3mg/dl, VSG en
114 mm/h; compatibles con polimiositis activa.

La paciente presenta artritis desde antes de la hospitalizacion,
examenes de laboratorio confirman proteinuria (630
mg/24h), leucopenia con linfopenia en 2 oportunidades
siendo una de ellas de 3800 leucocitos x mm3, 13%
linfocitos; anti-SS-A (+), y ANA patron periférico 1/160,
con ello se completa el diagnostico de lupus eritematoso
sistémico.

Ademas presenta candidiasis orofaringea; otros exdmenes
muestran plaquetas en 578 000 x mm3, hemoglobina en
9,40 g/dl (microcitica hipocrémica), leucocituria (18 a
20 células x campo); el resto de exdmenes auxiliares y la
ecografia abdominal se encuentran en valores normales.

Una vez tratada la infeccion urinaria y la candidiasis,
recibe pulsos endovenosos de metilprednisolona 750mg,
con disminucion de las enzimas hepaticas y VSG, presenta
mejoria en la movilizacion y deglucion, siendo dada de
alta con indicaciones. Acude a control una semana después
presentando mejoria clinica, por lo que continua con
tratamiento de prednisona.

DISCUSION

Los rasgos de enfermedades del tejido conectivo o
conectivopatias indiferenciadas, en los que no se expresa
una sola enfermedad de manera especifica pero que
tienen un patron asociado a la presencia de anti-RNP
(obtenida por hematoaglutinacion, con valores mayores
a 1:1 600) y otros signos (al menos tres de los siguientes:
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Figura 1. Microstomia, vitiligo y alopecia.
Figura 2. Esclerodactilia y vitiligo acral

edema de manos, sinovitis, miositis, acroesclerosis o
fenomeno de Raynaud), son diagndstico de EMTCY;
sin embargo, este diagndstico se puede aplicar tanto a
pacientes que no cumplen criterios para una enfermedad
definida como a aquellos que si las cumplen, e incluyen
ademas la de EMTC. A la expresion de dos enfermedades
definidas se le conoce como ‘sindrome de superposicion’
siendo las asociaciones mas frecuentes entre lupus,
esclerosis, polimiositis y artritis; incluso se dan términos
para algunas agrupaciones como: rupus (artritis mas
lupus), esclerodermatomiositis (eslerosis mas miositis),
entre otras’; ello mantiene vigente la polémica entre la
diferenciacion de las conectivopatias indiferenciadas,
sindromes de superposicion y la EMTC!2,

Nuestra paciente, inicialmente con diagndstico definido
de esclerodermia sistémica, mantuvo esta enfermedad
controlada durante cuatro afos, luego y tras una
complicacion, se realiza el diagndstico de polimiositis
y lupus. Aunque la esclerodermia es una enfermedad
progresiva cuya clasificacion atn no esta totalmente
definida pues tiene un espectro clinico muy amplio*;
en nuestra paciente se muestra una evolucion rara, pues
generalmente son las conectivopatias indiferenciadas
las que evolucionan en una EMTC o en un sindrome de
superposicion, o una EMTC puede terminar definiéndose
en esclerodermia .

En estas enfermedades el patrén inmunoldgico es
heterogéneo y complejo, pues muchos anticuerpos pueden
presentarse en menor medida solo en la esclerosis ©,
aunque su presencia en sindromes de superposicion
relacionados a esclerodermia generalmente se asocia
a EMTC O, de igual modo, el espectro clinico es muy
variado.

El mecanismo para desarrollar estas enfermedades
autoinmunes no es claro; pero es probable que, tal como
evoluciond el lupus y la polimiositis, la paciente pueda
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llegar a cumplir con los criterios definidos para otras llegar a
cumplir con los criterios definidos para otras enfermedades
si vuelve a presentar una nueva exacerbacion. Todas estas
entidades sugieren una comun patogénesis, su division
en EMTC o en sindrome de superposicién supone un
marco mas académico que clinico, pues la presentacion
de casos con otras superposiciones?®, con similitudes
clinicas e inmunologicas, nos hace seguir cuestionando
tal division.

Finalmente, la descripcidon de otras enfermedades
autoinmunes asociadas a los sindromes de superposicion,
tal como la hepatitis autoinmune, nos sefialan la expresion
multiorganica de las diversas enfermedades autoinmunes®?;
por ello deberiamos estar abiertos a investigarlas, aun
cuando el diagnostico ya estd establecido, pues su
progresion y prondstico puede ser muy variable.
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