
ENFERMEDAD PULMONAR INTERSTICIAL ASOCIADA A

ESCLEROSIS SISTÉMICA DIFUSA EN DESCRIPCIÓN DE CASO

CLÍNICO

INTRODUCCION

CASO CLÍNICO

BIBLIOGRAFÍA.

CONCLUSIONES

Es una enfermedad  heterogenea,multisistémica, autoinmune del tejido conectivo  de
causa desconocida, caracterizada por una fibrosis cutánea extensa, alteraciones
vasculares y autoanticuerpos contra varios antígenos celulares. Presenta una
importante morbilidad y las tasas de mortalidad más altas entre las enfermedades
reumáticas autoinmunitarias (1).
Es una enfermedad rara de dificil diagnostico, con una prevalencia e incidencia  
desconocida, se dice que en el reino Unido la prevalencia es de 8.2 / 100000.

En el Ecuador no se han realizado investigaciones relevantes acerca de esta enfermedad, sin
embargo encontramos que la prevalencia se acerca al valor mundial de  5 /100000, pero su
incidencia sigue siendo desconocida, generalmente  es mayor en mujeres  en una relación 3
a 1  entre las edades de 55 a 69 años, en realidad la presentación de esta enfermedad en los
hombres  es tardío , pero si se presenta en varones jóvenes suele ser mas severa y
rápidamente progresiva.
Por lo tanto, debemos entender que el enfoque es multidisciplinario ,  debemos considerar
un examen físico detallado, de acuerdo a la guía americana y la liga europea para
clasificación de esclerosis sistémica  es un criterio de diagnóstico suficiente  el  
engrosamiento de la piel de los dedos de ambas manos que se extiende proximalmente a las
articulaciones metacarpofalángicas.
La presencia de  anticuerpos (ADN) topoisomerasa I (Scl-70) tienen un mayor riesgo de
enfermedad pulmonar intersticial grave, en la TACAR nos da manifestaciones torácicas un
30-40 % pueden tener un patrón NINE que desafortunadamente progresan rápidamente a un
patrón NIU patología intersticial ya avanzada.
Las características predictivas de la progresión  a enfermedad pulmonar intersticial según
la literatura indican que sea de sexo masculino de presentación temprana, autoanticuerpos
ya mencionados y la presencia de fibrosis en las imágenes (6).
En cuanto al tratamiento de primera línea sigue siendo el ácido micofenolico que actua
disminuyendo la progresión y fibrosis.

Definitivamente el diagnostico es lo mas importante . Debemos Recordar que el
primer medico de contacto debe ser capaz de identificar los signos en piel y
realizar el diagnóstico de la progresión importante de la enfermedad pulmonar
para su tratamiento oportuno, tener en cuentan el algoritmo de protocolo a
todos lo pacientes, se debe realizar ecocardiograma, TACAR y función pulmonar,
que nos lleva a un manejo en conjunto de los servicios de Neumología,
Reumatología, inmunología e imagenología.
El pronostico va de la mano con la fibrosis mayor al 20 -30 % FVC <70%
DLCO<50%, hipertension pulmonar la curva de sobrevida baja con el mal
pronostico y mayor mortalidad a los 5 años.

masculino de 31 años con APP de hipotiroidismo, DMT2, epilepsia, HTA y Discapacidad intelectual
grave, al examen físico el endurecimiento de la piel en manos, brazos y cuello, y presencia de
rubor, edema y calor en región masetera y geniana derecha con antecedente de tratamiento
dentario hace 15 días y amoxicilina por 7 días en domicilio, actualmente se  hospitaliza con un
diagnóstico de celulitis en cara,  pero al quinto día presenta Insuficiencia respiratoria tipo 2 que
requiere intubación orotraqueal, en sospecha por clínica de neumonía se realiza tomografía
simple de tórax, se observa un patrón intersticial tipo NINE, por lo que continua con  
antibioticoterapia (carboxipenicilinas ), se realiza BAL, se estudia panel viral, bacteriano, Gene
Xpert, hemocultivos siendo negativos,  los  anticuerpos (ADN) topoisomerasa I (Scl-70)  con
valores positivos superior a 200, con el diagnostico ya establecido fue sometido al inicio a
corticoides y rápidamente el tratamiento con  micofenolato y  luego la  progresión en el destete
de la ventilación mecánica se siguió en conjunto con el servicio de neumología.
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OBJETIVOS

Resaltar características generales de esclerodermia en el diagnóstico precoz
mediante clínica e imágenes de tomografía de tórax.

MATERIALES Y METODOS
Se realizo búsqueda en Pubmed, Cochrane, Tripdatabase de los últimos 5

años. Con las palabras claves, esclerosis multisistémica
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DISCUSION

 Lesiones de aspecto nodular a nivel de campo pulmonar izquierdo , 
 Lesiones inflamatorias no cavitadads por diferente estadiaje de la fase
inflamatoria, se observa cavidades de aspecto quistica por cambios
fibroticos.
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