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PRESENTACIÓN DE CASOS CLÍNICOS

Resumen
Introducción: La enfermedad indiferenciada

del tejido conectivo es una condición de etiología
desconocida que comparte características clíni-
cas, patológicas y de laboratorio de varias colage-
nosis, sin cumplir los criterios del Colegio
Americano de Reumatología para el diagnóstico
de una enfermedad reumática específica y muchos
pacientes evolucionan a condiciones definidas a lo
largo del tiempo tales como Lupus, Esclerosis sis-
témica progresiva, Enfermedad de Sjögren entre
otros. Antecedentes: Linfoma Hodgkin diagnosti-
cado desde 2012 para lo cual recibió múltiples
esquemas de quimioterapia. Las muestras de gan-
glio y médula ósea se habían enviado al laboratorio
de Inmunopatologia de la Universidad de Stanford y
allí no se apreciaron hallazgos compatibles con
enfermedad linfoproliferativa. Enfermedad actual:
Mujer de 27 años de edad con cuadro clínico de 1
mes de evolución, caracterizado por edema blando
en miembros inferiores acompañado de edema pal-
pebral matutino; concomitantemente presenta
aumento de temperatura intermitente sin patrón
especifico y dolor osteomuscular generalizado con
limitación para la deambulación. Se ingresa. Al
examen físico, regulares condiciones clínicas. En
la piel se aprecia engrosamiento cutáneo impor-
tante. Se realizó biopsia cutánea y los hallazgos
fueron compatibles con Esclerosis Sistémica. 
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Undifferentiated disease of the connective
tissue with progression to systemic sclerosis.
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Abstract
Background: Undifferentiated connective tis-

sue disease is a condition of unknown etiology
that shares clinical, pathological and laboratory
characteristics of several collagenopathies that
do not meet the criteria of the American College
of Rheumatology for the diagnosis of a specific
disease; a large number of patients evolve to con-
ditions defined over time such as Lupus, Systemic
Sclerosis, Sjogren's Disease, among others. Past
history: Hodgkin lymphoma was diagnosed since
2012 for which she received multiple chemothe-
rapy schemes. A gland biopsy was sent to the
Stanford University, as well as a bone marrow
sample, and lymphoma was  discarded. Present
history: this  27-year-old female consulted for
edema in lower limbs present during one month,
accompanied by eyelid edema in the mornings;
also fever without a specific pattern, myalgias
and arthralgias. On physical examination, the
skin was thickened and limb edema was present.
A skin biopsy was performed, and the findings
were consistent with Systemic Sclerosis. The
patient is receiving  cyclophosphamide and
Azathioprine  and leading her normal life. 
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Introducción 

Presentación del Caso 
Mujer de 27 años de edad con cuadro clínico de

1 mes de evolución caracterizado por edema pro-
gresivo en miembros inferiores, al inicio de apari-
ción vespertina y luego permanente, que deja fóvea
acompañado de edema palpebral matutino; conco-
mitante presenta aumento fiebre  intermitente sin
patrón especifico dolor osteomuscular generaliza-
do. Es  ingresada por el servicio de nefrología. 

Antecedentes personales: no contributorios
Examen funcional 
Disnea a pequeños esfuerzos, niega dolor torá-

cico, disfonía, así como náuseas; importante intole-
rancia a la vía oral. Aumento de volumen en extre-
midades inferiores, con parestesias. Pérdida de 8
kilos en los últimos 6 meses. Disminución del
volumen urinario menor a 1000 cc en 24 horas en
los últimos 7 días. Signos vitales: TA 158/92; FC
85; FR 18; Saturación de 02: 98% fio2 30%.

Edema palpebral, limitación de la apertura bucal.
Piel con disminución de la turgencia, aumento del
grosor. Cuello móvil, tiroides: DLN, no ingurgita-
ción yugular o soplo carotídeo, ganglio látero cer-
vical derecho de 1 x 1 cm, no adherido a planos, no
doloroso. Tórax simétrico, murmullo vesicular
audible con estertores en bases. Ruidos cardíacos
rítmicos sin soplos. Extremidades eutróficas con
edema grado IV, fenómeno de Raynaud tras expo-
sición al frío. Neurológico vigil, activa y orientada
en los 3 planos. Funciones mentales superiores
conservadas. Fuerza muscular V/V en los 4 miem-
bros sensibilidad superficial y profunda conserva-
das. Pares craneales  sin alteración.  

Realizaron los siguientes exámenes de laborato-
rio: Tablas 2 y 3. 

Se evidencian alteraciones en las series roja y
blanca caracterizadas por la presencia de anemia
normocítica y normocrómica, así como en la serie
blanca evidenciándose una leucocitosis a expensas
de los segmentados. Adicionalmente en el perfil
renal existe una elevación marcada de la creatinina
e hipoalbuminemia. El sedimento urinario mostró
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Tabla 1. Criterios diagnósticos de Kinder para 
EITC.11

Criterios clínicos Criterios serológicos

1. Fenómeno de Raynaud  1. Anticuerpos antinucleares
(ANA) 

2. Artralgias/Artritis 2. Factor reumatoide (FR) 

3. Foto sensibilidad 3. Anti- scl70 

4. Pérdida de peso 4. Anti ro/ss-a o la/ss-b 
5. Rigidez matinal  5. Anti-jo-1 

6. Xerostomía xeroftalmia
(síntomas sicca) 

6. Eritrosedimentación
(+doble) al doble del valor
normal)  

7. Disfagia 7. Proteína c reactiva eleva-
da

8. Fiebre recurrente no
explicada 

9. Reflujo gastroesofágico 

10. Rash 

11. Úlceras orales
12. Alopecia Debilidad
muscular proximal

Tabla 2. Química

Creat Urea Prot .t Alb Col t Trg Ac úrico

1.8 73.3 6.4 2.8 mg/dl 138 mg/dl 284 5,6

Tabla 3. Hematología y orina

Hb. Hcto. Plt. Gb. Gran. Linf. Mon. Eos.

10 mg/dl 30% 150.000 24.000 68% 30% 2% 0%

Examen de Orina
Proteinuria 24 horas 2.52 gramos 
Cilindros mixtos 0-1/c

Tabla 4. Estudios por imágenes
Estudio Resultado

Rx de Tórax
-Derrame pleural escaso bilateral

-áreas de fibrosis en bases.

Ultrasonido.
Abdominal

- Hepatomegalia

- pericolecistitis

- enfermedad parenquimatosa renal
derecha  



ENFERMEDAD INDIFERENCIADA DEL TEJIDO CONECTIVO CON 
PROGRESIÓN A ESCLEROSIS SISTÉMICA 

una proteinuria con cilindros mixtos por lo que se
ordenó una proteinuria en orina de 24 horas encon-
trándose en rango subnefrótico. La radiografía de
tórax mostró un derrame pleural y áreas de fibrosis
en las bases. El Ecosonograma abdominal reportó
hepatomegalia y una enfermedad parenquimatosa
renal derecha.

Ante los hallazgos previamente comentados se
solicitó la historia anterior para revisar paraclínicos
y evolución. Se revisaron las biopsias que hicieron
diagnóstico de enfermedad linfoproliferativa,
incluyendo la enviada a la Universidad de Stanford
Imágenes 1,2 y 3.

Por las características del cuadro clínico, se
ordenan en el actual ingreso exámenes inmunoló-
gicos, Imagen 3.

Tomando en cuenta que todas las pruebas fueron
negativas y por la presencia de lesiones cutáneas se
practicó  biopsia de piel. Imagen 4.
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Imagen 1 y 2. Biopsia e Inmunohistoquimica de 
Ganglio linfático realizadas en 2012.

Imagen 3. Biopsia de Ganglio linfático de 2012 ,
laboratorio de Hemopatologia de la Universidad de
Stanford.

Imagen 3. estudios inmunológicos, solo destaca 
elevación del componente C4 del 
complemento.



El deterioro de la función renal continuó, por lo
cual, y habiendo discutido el caso con el servicio
de reumatología y hematología, se comienza
Ciclofosfamida Endovenosa.

Conclusiones
Gran cantidad de pacientes con trastornos

hematológicos malignos tipo Linfoma presentan
manifestaciones reumatológicas y la esclerosis sis-
témica es una de ellas.13 La Esclerosis Sistémica se
ha asociado de forma importante al género femeni-
no y asociación con los HLADR1, DR•5 y DR14.
Genes relacionados con quemoquinas IL8, sus
receptores CXCR1 y CXR2, y sus alelos +785c y
+1208t15-16. Se han descrito 2 formas: la cutánea
localizada o esclerodermia y la forma difusa esta
última de peor pronóstico conocida como esclero-
sis sistémica progresiva.17-18 Finalmente existiendo
la duda sobre si la paciente cursó con un linfoma
No Hodgkin, se envió el bloque celular del año
2012 a la Universidad de Stanford, en cuyo labora-
torio de inmunopatología no encontraron hallazgos
compatibles de enfermedad hematológica maligna.
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Imagen 4. Biopsia de piel (2016, ingreso actual)
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