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Sindrome de Superposicion de Esclerosis Sistémica y Lupus

Systemic Sclerosis and Lupus Overlap Syndrome

Juan Sebastian Theran leon', Mayra Alejandra Villalobos?, Laura Yibeth Esteban Badillo’, Luis Andres Dulcey*

Resumen

Las patologias autoinmunes son condiciones causadas por una respuesta anormal del sistema inmune. La esclerosis sistémica es un
trastorno autoinmune que afecta la microvasculatura del tracto gastrointestinal, pulmones, rifiones, corazén, piel y articulaciones,
con la consiguiente fibrosis de los érganos afectados, mientras que el lupus eritematoso sistémico se caracteriza por una actividad
aberrante del sistema inmunolégico considerada como un prototipo de enfermedad mediada por formaciéon de inmunocomplejos,
que conduce a sintomas clinicos variables; es poco usual la superposiciéon de dos patologias del sistema inmune, sin hacer mencion de
la enfermedad mixta del tejido conectivo, y es de gran importancia identificar una patologia combinada ya que tiene un gran impacto
en las caracteristicas clinicas, el diagnostico, tratamiento y pronéstico del paciente.
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Abstract

Autoimmune pathologies are conditions caused by an abnormal response of the immune system. Systemic sclerosis is an autoimmune
disorder that affects the microvasculature of the gastrointestinal tract, lungs, kidneys, heart, skin and joints, with consequent fibrosis
of the affected organs, while systemic lupus erythematosus is characterized by an aberrant activity of the immune system considered
as a prototype of immune complex-mediated disease, leading to variable clinical symptoms; the overlap of two pathologies of the
immune system is unusual, without mentioning the mixed connective tissue disease, and it is of great importance to identify a combined
pathology since it has a great impact on the clinical characteristics, diagnosis, treatment and prognosis of the patient.
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La esclerosis sistémica (ES) es un proceso autoinmune difuso
que afecta a la microvasculatura del tracto gastrointestinal,
pulmones, riflones, corazoén, piel y articulaciones, con la
consiguiente fibrosis de los o6rganos afectados. Para su
diagnostico se han utilizado los criterios propuestos por la
American College of Rheumatology (ACR), que en estadios
iniciales de la enfermedad, no son muy utiles dado que puede
no haber afectacion cutdnea, sin embargo entre los hallazgos
de esclerodermia precoz o manifestaciones tempranas se
puede encontrar, el fenémeno de Raynaud con anomalias en
la capilaroscopia del pliegue ungueal o fenémeno de Raynaud
con anticuerpos (ACA, antitopoisomerasa-1, anti — PM- Scl
o anti -ARN-polimerasa I o II)! De igual manera se puede
evidenciar enfermedades gastrointestinales, como enfermedad
por reflujo gastroesofagico y el dolor musculoesquelético con
sintomas constitucionales, también se asocia con neuralgia del
trigémino o glosofaringeo, fibrosis pulmonar con hipertension
pulmonar, insuficiencia renal, y microangiopatia’®. Es
importante mencionar que la esclerosis sistémica se subdivide
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en dos grandes grupos segtin la extension y localizacién de la
afectacidon cutdnea, la afectacion cutdnea limitada presenta
alteracién cutdnea en zonas acras y cara; en los miembros
la afectacién es distal a los codos y las rodillas y se respeta
el tronco. Por otra parte la afectacién cutdnea difusa se
caracteriza por endurecimiento de la piel del tronco y regiones
proximales en los miembros, ademas existe otra afectacion de
esclerodermia menos frecuente que no presenta afectacion
cutanea y se denomina ES sin escleroderma®. Esta enfermedad
puede presentarse sola o como parte de un sindrome de
superposicion con otras enfermedades autoinmunes,
incluido el lupus eritematoso sistémico (LES), que ocurre en
aproximadamente el 7% de los casos®. El LES es un trastorno
autoinmune prototipico cronico que puede afectar a casi
cualquier 6rgano o sistéma®, adicionalmente es conveniente
comentar que existe una patologia denominada enfermedad
mixta del tejido conectivo (EMTC), que se caracteriza por
una combinacién de sintomas y signos de LES, esclerodermia
y polimiositis — dermatomiositis, con anticuerpos dirigidos
contra la Ul-ribonucleoproteina®.

El sindrome de superposiciéon hace referencia a la
coexistencia de dos o mds enfermedades autoinmunes y es
menester que se cumplan los criterios diagnosticos suficientes
en cada una de las enfermedades que se superponen, dentro de
los sindromes de superposicion mas conocidos se encuentran,
la miositis y la esclerodermia, el lupus y la artritis reumatoide
o la esclerodermia y la cirrosis biliar primaria’. El sindrome
de superposiciéon y la EMTC se diferencian dado que para
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la EMTC tiene un indicador serolégico propio y un sustrato
genético dependiente del sistema HLAS. Por otro lado es
importante identificar adecuada y prontamente una patologia
combinada ya que tiene un impacto en las caracteristicas
clinicas, el diagndstico, el tratamiento y el prondstico del
paciente”.

Presentacion del caso

Paciente femenina de 23 afos con antecedente ES cutanea,
con cuadro clinico de aproximadamente 6 meses de evolucion
caracterizado por sensacién febril no termometrada,
hiporexia, pérdida de peso asociado a fenémeno de raynaud,
concomitantemente refiere tumefaccion de la piel de las
manos y artralgias de patrén aditivo que comprometen cadera,
hombros y rodillas. Al examen fisico alopecia no cicatrizante,
lesiones hipocrémicas descamativas en lesiones sal y pimienta
en el sitio de implantacion del cabello, eritema, presencia
de microstomia, ulceras orales, crepitantes finos en bases al
final de la inspiracién, esclerodactilia, pérdida de pliegues
interdigitales, necrosis de los pulpejos del 2% y 3 dedo de
la mano derecha e izquierda, lesiones purpuricas en manos
y pies, sin artritis. Radiografia de torax sin derrame pelural,
laboratorios con anticuerpos antinucleares positivos fuerte
1:640, por técnica de inmuno ensayo enzimdtico, (positivo
mayor a 5 unidades), ANTI-DNA positivo moderado 535,6
U/ml por técnica de microELISA (positivo moderado: 301-
800 U/mL), ANCA negativo en inmunofluorecencia, por
ELISA, coombs directo IGG: positivo ++, anticuerpos
ANTI-SCL-70 negativos, anticuerpos antifosfolipidos IGG
negativos, anticardiolipina IGM positivo, anticoagulante
lupico negativo; complemento C3 60 mg/dl por
inmunoturbidimétrico (90 - 180 mg/dl); complemento
C4 5 mg/dl por inmunoturbidimétrico (10 - 40 mg/dl)
Anticuerpos Anti -RNP positivo moderado 58 Unidades por
ELISA automatizada (positivo moderado 40-80 U.EIA),PCR
5,34 mg /dl, VSG 91 mm/1 hora, ecografia doppler arterial
de ambos miembros superiores normales, ecocardiograma
transtoracico sin presencia de derrame pericardico, con
hipertensién pulmonar severa PSVD: 65mmhg, con lo cual
se considera cumple criterios de lupus eritematoso sistémico
criterios EULAR-ACR 2019 17 puntos (ANAS elevados, fiebre,
ulceras orales, alopecia no cicatrizante, lupus cutaneo agudo,
anti DNA elevado, complemento bajo ), actividad moderada

SLEDAI2K 11 puntos (Rash ulceras orales, fiebre, alopecia,
complemento bajo, antiDNA positivo). Se consideré por
lo tanto paciente cursa con sindrome de superposicién con
presencia de anti-RNP positivo dado por esclerosis sistémica
mas lupus eritematoso sistémico, ante el compromiso severo
que presenta, por necrosis distal de falanges por raynaud
severo y teniendo en cuenta adecuada modulacion control
analgésico del dolor, se decidi6 egreso hospitalario para
manejo analgésico con morfina y acido acetil salicilico,
clopidogrel y Bosentan.

Discusion

Las afecciones autoinmunes como la esclerodermia y el
LES pueden ser dificiles de diagnosticar debido a la afectacion
multisistémica' y los hallazgos clinicos inespecificos. Este
caso demuestra el valor del examen fisico, paraclinico
y los criterios diagnosticos establecidos. El diagndstico
de esclerosis sistémica se puede realizar con base en los
criterios de la Iniciativa Colaborativa del American College
of Rheumatology / European League Against Rheumatism
(ACR / EULAR) de 2013¢. El engrosamiento de la piel de
los dedos, la hipertension arterial pulmonar, el fenémeno de
Raynaud y los anticuerpos relacionados con la esclerodermia
satisfacen los criterios en nuestro paciente. El diagnéstico de
LES se puede realizar con base en los criterios de la Iniciativa
Colaborativa del Colegio Americano de Reumatologia / Liga
Europea Contra el Reumatismo (ACR / EULAR) de 2019.
Ademas de una ANA positiva como un “criterio de entrada’,
anti-dsDNA, derrame pleural, hace parte de los criterios en
nuestra paciente. Desafortunadamente, no existen firmacos
modificadores de la enfermedad para la Esclerosis sistémica.
El tratamiento se dirige al sistema de 6rganos afectados, como
la enfermedad pulmonar intersticial, la fibrosis cutanea,
la hipertensién pulmonar y la insuficiencia renal. Los
inmunosupresores se utilizan especificamente para controlar
las complicaciones pulmonares y cutdneas’.

Para concluir, los trastornos de superposiciéon tienen
una presentacién esporadica,  que generalmente son
dificiles de diagnosticar, aumentando la morbimortalidad
en los pacientes, sumado al hecho de que el diagnostico de
los trastornos autoinmunes requieren de gran pericia y
experticia. Se hace énfasis en este caso, con el fin de incentivar
el diagnostico de estas patologias.
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