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RESUMEN

Se presenta el caso clinico de una paciente femenina de 30 afios, con

diagndstico previo de esclerosis sistémica desde el 2022, quien desarrolld

varios episodios de neumonia en menos de un afio; La esclerosis sistémica

progresiva o esclerodermia es una rara enfermedad autoinmune crénica que
afecta la microcirculacidn arterial, asi como la matriz extracelular causando
fibrosis en multiples tejidos con disfuncién organica, en especial a nivel
pulmonar. La paciente consultd por un episodio de disnea con presencia de
taquipnea, hipoxemia, fatigabilidad, palidez, estertores en bases pulmonares,
caquexia, microstomia y presencia de gastrostomia. En los estudios se
documentan anemia, infiltrados consolidativos especialmente en lobulo
inferior derecho, hemocultivo positivo para Staphylococcus Epidermidis.
Recibe manejo con oxigeno suplementario, antibioticoterapia,
corticosteroides, con mejoria paulatina, sin embargo, con gran deterioro de la
clase funcional. Conclusiones: La esclerodermia es una condicién de baja
prevalencia, poco entendida, de diagndstico y manejo tardios lo que
determina un prondstico ominoso en pacientes con compromiso sistémico,
con elevada mortalidad con relacién al deterioro renal, pulmonar e

infecciones intercurrentes.
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Palabras clave: Esclerosis sistémica, esclerodermia, neumonia, enfermedad

intersticial pulmonar, inmunosupresién.

ABSTRACT

The clinical case of a 30-year-old female patient is presented, with a previous
diagnosis of systemic sclerosis since 2022, who developed several episodes of
pneumonia in the same year; Progressive systemic sclerosis or scleroderma is
a rare chronic autoimmune disease that affects arterial microcirculation as
well as the extracellular matrix, causing fibrosis in multiple tissues with organ
dysfunction, especially at the lung level. The patient consulted due to an
episode of dyspnea with the presence of tachypnea, hypoxemia, fatigue,
paleness, rales at the lung bases, cachexia, microstomia, and presence of
gastrostomy. The studies documented anemia, consolidative infiltrates
especially in the right lower lobe, and positive blood culture for
Staphylococcus Epidermidis. She received management with supplemental
oxygen, antibiotic therapy, and corticosteroids, with gradual improvement,
however with great deterioration in functional class. Conclusions:
Scleroderma is a low-prevalence, poorly understood condition, with late
diagnosis and management, which determines an ominous prognosis in
patients with systemic involvement, with high mortality in relation to renal

and pulmonary deterioration and intercurrent infections.

Keywords: Systemic sclerosis, scleroderma, pneumonia, interstitial lung
disease, immunosuppression.
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I. INTRODUCCION

La esclerosis sistémica progresiva o esclerodermia, es una enfermedad rara de naturaleza
inmunoreumatoldgica que se caracteriza por lesiéon microvascular y vasculopatia ademas
engrosamiento y fibrosis de la piel y de drganos internos mediado por autoanticuerpos
con curso y severidad variable (1-2). El dafio ocurre principalmente a nivel cardiaco,
renal, cerebral, pulmonar y del tracto gastrointestinal. Se clasifica con base en la extension
cutdnea y visceral en dos variantes clinicas: esclerosis sistémica difusa y esclerosis
sistémica limitada. La variante localizada se caracteriza por compromiso solo cutdneo
siendo la Morfea el ejemplo mas frecuente de este grupo, la cual tiene un manejo y

prondstico mas satisfactorio.

La paciente en cuestién cursa con la variante sistémica difusa con compromiso cutdneo,
usualmente precoz, con extensién progresiva proximal en tronco y extremidades;
compromiso visceral, en este caso, a nivel pulmonar que genera enfermedad intersticial

difusa especialmente en bases pulmonares e hipertensién pulmonar secundaria (Grupo I
de OMS) (3).

Su etiologia no esta atun dilucidada por completo, aunque se relaciona una susceptibilidad
genética, factores epigenéticos y medioambientales, y la presencia de anticuerpos (Ac-
Anti-centromero y Ac-ScL70). La respuesta inflamatoria mediada por Ac-ScL70 causa
hiperreactividad arterial, remodelacién y proliferacién de la intima con oclusién de
capilares y, en la matriz extracelular proliferaciéon de fibroblastos y exceso en la

produccién de coldgeno con fibrosis tisular (4).

Esta patologia es mads frecuente en las mujeres jévenes 4:1 con respecto a los hombres,
predomina en la raza negra y afrolatinos. La prevalencia en Estados Unidos es de 18
casos/millén y en el Reino Unido la incidencia es de 8.2 casos/ 100.000 habitantes,
mientras que en México se registran 2.6 casos/100.000 pacientes nuevos. En Colombia,
segtn la asociacién Colombiana de Esclerodermia existen alrededor de 4.000 personas
diagnosticadas con prevalencia de 0,6-23 casos/millén de habitantes. Esta enfermedad

tiene la mds alta carga de morbimortalidad entre las enfermedades reumaticas.
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Presenta un inicio insidioso con cambios minimos a nivel cutdneo siendo frecuente la
presencia de fenémeno de Raynaud durante varios afios; en la variante difusa aparecen
rapidamente los cambios esclerodermiformes con desarrollo de enfermedad visceral
severa durante los primeros 2-3 afios luego de lo cual el paciente puede “estabilizarse” a
un curso con deterioro gradual (4-5). Las complicaciones pulmonares siguen siendo una
de las principales causas de morbilidad y mortalidad de la enfermedad. La enfermedad
pulmonar intersticial Difusa (EPID) y la hipertensién arterial pulmonar secundaria
(Grupo I de la OMS) son las complicaciones pulmonares mds comunes; ello explica la
disnea progresiva como uno de los principales hallazgos clinicos en estos pacientes (6-7).
Por otro lado, el dafio parenquimatoso pulmonar favorece la sobreinfeccién neumonica y
tuberculosa (RR 2.53) causantes en gran medida de la elevada mortalidad asociada. La
dismotilidad esofagica se ha asociado con microaspiraciones en el drbol traqueobronquial

y bronconeumonia recurrentes (8-9).

Esta condicién suele ser subdiagnosticada o clasificada inicialmente como un LES o
Fibrosis Pulmonar Idiopdtica lo que retrasa su tratamiento y empeora su prondstico.
Ademads, puede desarrollarse concomitantemente con otra condicién autoinmune
constituyendo un sindrome de superposicién o Solapamiento. Para los expertos los
sindromes de solapamiento entre Esclerodermia (ESc) y Lupus Eritematoso Sistémico
(LES) y/o con Artritis Reumatoide (AR) son las presentaciones mas frecuentes en la
poblacién lo que constituye un reto diagndstico para el médico de atencién primaria dada

la miriada de manifestaciones clinicas y compromiso multiorganico.

Para la confirmacién diagndstica se deben cumplir los criterios de clasificacién EULAR-
ACR 2013 en los que se combinan hallazgos clinicos (cambios esclerodermiformes,
fenémeno de Raynaud), radioldgicos y serolégicos (Ac-Centrémero, Ac-ScL70 y Ac-RNA
Polimerasa III). En el TACAR de Térax encontraremos opacidades en vidrio esmerilado
que predominan en lébulos inferiores y regiéon subpleural: Neumonia intersticial
inespecifica (NSIP); también puede presentarse un patrén reticular homogéneo con
engrosamiento septal, quistes bronquiales y bronquiectasias por traccién, con o sin
cambios de panalizacién: Neumonia intersticial usual (NIU). Ademads, se puede apreciar
aumento del didmetro de la arteria pulmonar, en relacién con signos de Hipertensién

Pulmonar y dilatacién esofagica (10).
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El tratamiento estd enfocado a controlar el dafio en érganos diana mediante terapia
inmunosupresora y glucocorticoides; para el manejo de las complicaciones especialmente
a nivel pulmonar, géstrico y renal se indican inhibidores de la fosfodiesterasa, inhibidores

de la bomba de protones, calcioantagonistas y los IECAS (11).

II. PRESENTACION DEL CASO

Se trata de una paciente femenina de 30 afios, afrodescendiente, residente en Palmira,
Valle del Cauca, junto con sus padres, desde hace aproximadamente 2 afios; antes vivia y
trabajaba en Chile como Bar tender, actualmente sin ocupacién, con antecedentes de
esclerosis sistémica difusa diagnosticada desde el 2022, miopatia inflamatoria idiopatica,
estrefiimiento, trastorno de deglucion, con gastrostomia endoscépica percutdnea desde el
2022; quien refiere medicarse con Metoprolol tableta de 50 mg cada 8 horas, Ivabradina
Tableta de 7,5 mg cada 12 horas, Ondansetron tableta de 8 mg cada 12 horas, prednisolona
tableta 5 mg cada 24 horas, Esomeprazol tabletas de 40 mg cada 24 horas, Acetaminofén
tabletas de 500mg cada 6 horas solo en caso de dolor, Lactulosa solucién oral de 10 g/15
mL 1 sobre al dia en caso de constipaciéon. Ademas historia de hospitalizaciones previas
en 2 ocasiones por presentar neumontia, con tltima hospitalizacién el 29 de marzo de 2023
en la cual sufre falla respiratoria y estuvo en UCI por 5 dias donde present6 un episodio
de taquicardia supraventricular manejada con cardioversién farmacoldgica. La paciente
niega consumo de alcohol, cigarrillo, exposicién a biomasa y sustancias psicoactivas. Es

alérgica a la Dipirona y Tramadol.

La paciente a los 11 dias de egreso hospitalario del mes de marzo de 2023, reingresa a la
misma entidad de salud por cuadro de disnea subita, desaturacion, tos con movilizacion
de secreciones sin expectoracion, sin fiebre. Al examen fisico de ingreso con desaturacién,
taquipnea, bajo peso con delgadez severa, alerta, orientada, limitacién de apertura oral, a
nivel cardiopulmonar con tdérax normoexpansible, con disminucién de murmullo
vesicular y estertores de predominio derecho, ruidos cardiacos ritmicos sin soplos; con
gastrostomia funcional, sin signos de irritacién peritoneal, sin megalias, con sistema
osteomuscular, piel y anexos con rigidez generalizada. Se realiza toma de gases arteriales
que evidencia alcalosis metabdlica, también de Tomografia Axial Computarizada de alta
resolucion (TACAR) donde se observaba una neumonia basal bilateral de predominio

derecho, derrame pleural derecho, proteina C reactiva y Dimero D elevados; hemograma
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que evidenciaba anemia de volimenes normales y leucocitosis con neutrofilia, los azoados
e ionograma en rangos. A continuacion se presentan imagenes de hallazgos del examen

fisico de la paciente a recalcar, analitica e imdgenes que se tomaron durante su

hospitalizacién:

Figura 2. Alopecia difusa.

Figura 3. Cambios esclerodermiformes, Microstomia, Telangiectasias.
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Laboratorios

Valores normales

Valores de Inicio

Valores de control

Hemograma Leucocitos 4370- Leucocitos 12720 Leucocitos 19410
9680 Neutrofilos Neutrofilos 94.6% Neutrofilos 80.6 %
42.5-73.2% Linfocitos 2.9% Linfocitos 0.99 %
Linfocitos 18.2- Hemoglobina 10 Hemoglobina 10.7
47.4% Eosindfilos | Volumen Corpuscular | Hematocrito 36.8
0% Hemoglobina Medio 86.8 Plaguetas 240000
12-15 g/dL Hemoglobina
Volumen Corpuscular Media 27
Corpuscular Medio | Hematocrito 32.2
80-94 Hemoglobina | Plaguetas 288000
Corpuscular Media
25.3-30.9
Hematocrito 35-

49%
Plaquetas 150000-
450000
Proteina C 0-0.5 mg/mL 13.9 mg/mL 11.43 mg/mL
Reactiva
Dimero D 0-0.5 mg/mL 1.89 mcg/mL No Aplica
Acido lactico (L- | 0.5-2.2 Mmol/L 1 Mmol/L No Aplica
Lactato)
Gases Arteriales | pH 7.35-7.45 pH 7.49 PCO2 pH7.43 PCO2
PCO2 35-45 mmHg | 48mmHg PO2 37mmHg PO2

PO2 90-100 mmHg
HCO3 18-23
Mmol/L BE -2 a3
Mmol/L

59mmHg HCO3 29.1
BE 3.3 Ratio P/F 98

71mmHg HCOS3 24.6
BE 0.5 Ratio P/F 118

Hemocultivo

Negativo

De regién inguinal
izquierda
Staphylococcus
Epidermidis Positivo a
las 18.4 horas
resistente a

Negativo
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Eritromicina

lonograma Calcio 8.4-10.2 Calcio 10.28 Cloro 98 | Calcio 9.83 Cloro 98
mg/dL Cloro 98- Potasio 4.29 Sodio Potasio 4.27 Sodio 142
107 Mmol/L 137 Fésforo 4.33 Fosforo 4.33 Magnesio
Potasio 3.5-5.1 Magnesio 1.64 1.64
Mmol/L  Sodio
136-145 Mmol/L
Fosforo 2.7-4.5
mg/dL Magnesio
1.6-2.6 mg/dL
Uroanalisis pH 5-7 nitritos pH 5 nitritos No Aplica
negativos Esterasa | negativos Esterasa
Leucocitaria Leucocitaria negativo
negativo proteinas | proteinas 75 mg/dL
negativas Glucosa | Glucosa normal
normal Cetonas | Cetonas 15 mg/dL
negativo Eritrocitos | Eritrocitos 50 Ery/UL
negativo GRAM GRAM negativo
negativo
Creatinquinasa | 0-170 U/L 148 U/L No Aplica
Total CK-CPK
Creatinina 0.5-0.9 mg/dL 0.17 mg/dL 0.20 mg/dL
Nitrogeno Ureico | 6-20 mg/dL 10.20 mg/dL 15.10 mg/dL
en sangre (BUN)
Procalcitonina | <0.5 ng/mL 0.20 ng/mL 0.05 ng/mL
Coloracion para | Negativo Negativo No Aplica
acido alcohol
resistente (Zielh-
Nielsen) y
Lectura o
Baciloscopia
GeneXpert Negativo Negativo No Aplica
Tiempo de 9.1-12.5 seg 16.4 seg 15.2 seg

Protrombina
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(PT)

INR 1 seg 1.41 seg 1.3 seg
Tiempo de 25.1-38.4 seg 29.7 seg 31.2 seg
Tromboplastina
Parcial (PTT)
Deshidrogenasa | 105-333 U/L 154 U/L No Aplica

Lactica (LDH)

Tabla 1. Paraclinicos Intrahospitalarios. Fuente: tomado de historia clinica de paciente.

Figura 4. TACAR de Térax: Consolidacién basal bilateral con compromiso micronodular.

Fuente: tomado de historia clinica de paciente.

Figura 5. TACAR de Térax: Neumonfa basal bilateral y derrame pleural derecho. Fuente:

tomado de historia clinica de paciente.
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En el manejo inicial se administra oxigenoterapia, tratamiento farmacolégico con
Omeprazol, Acetaminofén, Enoxaparina, Ivabradina, Metoprolol, Ensure y Lactulosa.
Posterior a reporte de TACAR y por presentar uno previo donde habia extenso
compromiso micronodular, se consideré toma de Baciloscopia seriada y GeneXpert por
sospecha de tuberculosis los cuales fueron negativos, hemocultivos los cuales a las 18
horas muestran Staphylococcus Epidermidis resistente a Eritromicina y Tetraciclinas por
lo que se inici6 de manejo antibidtico con Piperacilina/Tazobactam 4,5 gramos cada 8
horas y Claritromicina 500 miligramos cada 12 horas y toma de Ecografia guiada para

toracocentesis por derrame pleural.

Se le realizan diferentes laboratorios de control de tiempos de coagulacién, hemograma,
ionograma, gases arteriales, procalcitonina por sospecha de riesgo séptico por resultados
de hemocultivo, los cuales se encuentran negativos. Se realiza Ecografia de abdomen con
dilatacién moderada de intestino delgado con paredes inflamadas en flanco izquierdo,
Ecocardiograma con FEVI conservada, disfuncién diastdlica tipo I, insuficiencia
tricuspidea trivial sin hipertensién pulmonar. Por el trastorno deglutorio y obstruccion

de sonda gastroyeyunal se realiza cambio de la misma.

Figura 7. Radiografia de Térax: Infiltrado basal derecho. Fuente: tomado de historia

clinica de paciente.

En ultima radiografia de térax de control presenta hilios pulmonares prominentes,
evidencia de infiltrado basal derecho con tendencia a la consolidacién. Se complementa
manejo con alimentacién por gastroyeyunostomia, ciclo de antibidtico, medicacién de

base y corticosteroide con Beclometasona 2 puff cada 12 horas.
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En su evolucién tuvo evolucién clinica satisfactoria, mejoria de sintomas y signos
respiratorios, destete de oxigeno sin agravantes, finalizacién de antibioticoterapia, manejo
instaurado con betabloqueador por taquicardia supraventricular paroxistica, logrando
mejoria de su estado general, por lo que se da egreso con Homecare, sin alguna

complicacién.

III. DISCUSION

Se presenta una paciente con sintomas respiratorios inferiores concomitante a una disnea
de evolucion crénica y progresiva, la cual se exacerba el dia de su ingreso a urgencias y se
acompaia de tos productiva, hipoxemia severa, sin fiebre, lo cual requiere nueva
hospitalizacién. Se logré identificar mediante analitica sanguinea e imdgenes
especializadas que la paciente se encontraba cursando con una neumonia, siendo el tercer
episodio neumdnico en menos de 6 meses. Los estudios documentaron leucocitosis con
neutrofilia que se asocia a proceso infeccioso de tipo bacteriano, aunque los hemocultivos
finales fueron negativos; el compromiso pulmonar es de tipo intersticial y alveolar
especialmente en los segmentos posteriores de los l6bulos inferiores evidenciado en el
TACAR de térax (7). Resulta llamativo que previamente presentd tres episodios similares
en los dltimos 6 meses, lo que sugiere que hay compromiso pulmonar intersticial por la
esclerodermia y posiblemente hipertensién pulmonar secundaria. Este tipo de
complicaciones de una condicién autoinmune suponen un desafio para la determinacion

precisa del origen de la disnea crénica (8-10).

La paciente tiene caracteristicas fenotipicas del sindrome de CREST (Sindrome de
Raynaud, telangiectasias, trastorno funcional esofagico, cambios esclerodermiformes en
mano y cara), pero sin evidencia de calcinosis. Lamentablemente durante el estudio del
caso no se tuvo posibilidad de obtener los examenes de laboratorio que confirman el
subtipo de esclerosis sistémica que desarrollo la paciente, sin embargo, por el curso clinico
rapido, compromiso sistémico y hallazgos en estudios probablemente la paciente presenta
una esclerodermia difusa (3-4). Requiere pues la determinacién de los anticuerpos (Anti
Scl-70 y anticentrémero) para su clasificaciéon detallada (10). Es de considerar que la

variedad difusa es de peor pronostico, lo que justifica el estudio oportuno de su condicién.
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La disfuncién orofaringea severa extendida hasta la regién esofigica explica la disfagia
reportada por la paciente y precisa la realizacién de una gastroyeyunostomia que permita
el suministro de alimentos sdlidos y liquidos, asi como de medicamentos con menor riesgo
de broncoaspiracién y neumonitis aspirativa. Con respecto al compromiso cardiaco, los
episodios de taquicardia supraventricular paroxistica, pueden explicarse por microinfartos
en la pared miocardica debido al dafio microvascular de la escleroderma, que genera
disfuncidn sistdlica y alteraciones en la conduccion cardiaca como arritmias y bloqueos
de rama; para el estudio de estas alteraciones se requiere un ECG Holter de 24 horas y la

Gammagrafia de perfusiéon miocdrdica (MIBI) (11).

A pesar del esfuerzo médico para establecer la etiologia infecciosa del proceso neumonico,
no fue posible, lo cual se explica, en parte, por la dificultad en la toma de muestras de
tejido y secreciones adecuadas, asi como la dificultad para diferenciar gérmenes
comensales de patdgenos. La infeccion por micobacterias es frecuente en esta poblacion
sin embargo no se logré documentar la presencia del Mycobacterium Tuberculosis en las

muestras de estudio (GeneXpert y Baciloscopia seriada negativas) (12).

Este tipo de condicién requiere un enfoque multidisciplinario intentando determinar la
causa precisa de la agudizacion de la disnea y realizar oportunamente intervenciones que
impacten en la evolucién de la enfermedad y su prondstico. Por ello, se requiere una
evaluacién pronta del reumatélogo e infectélogo, orientada en definir un esquema de
inmunosupresiéon mads intensivo minimizando el riesgo de septicemia por gérmenes
complejos, y cuyo objetivo principal sea detener la progresion rapida de la esclerodermia,
reducir el dafio sistémico y mejorar la calidad de vida en el paciente.

IV. CONCLUSION

Se ha presentado un caso de neumonia recurrente en una paciente con Esclerosis
Sistémica Progresiva, en la que se evidencia un compromiso crénico cutdneo y visceral
sistémico con multiples complicaciones, de rdpida progresion y de dificil diagndstico; esta
paciente presenta discapacidad fisica y deformidades estéticas, que arrastran alteraciones
psicoldgicas como baja autoestima y depresion, lo que se traduce en pobre calidad y

expectativa de vida.
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El estudio y manejo de la Esclerodermia es desconocido o confuso para el médico de
atencién primaria lo que resulta en demora en el diagndstico y tratamiento. Una vez que
se logre identificar, es de gran importancia establecer la variedad, etapa evolutiva y
complicaciones asociadas. Se requieren intervenciones interdisciplinarias oportunas y
efectivas que mejoren el prondstico de estos pacientes, ampliando su conocimiento, lo que

justifica el propdsito de este reporte de caso.

V. CONFLICTOS DE INTERES

Los autores de este reporte de caso declaran que no hay ningun conflicto de interés.
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