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Resumen

Introduccion: La enfermedad indiferenciada
del tejido conectivo es una condicion de etiologia
desconocida que comparte caracteristicas clini-
cas, patologicas y de laboratorio de varias colage-
nosis, sin cumplir los criterios del Colegio
Americano de Reumatologia para el diagnostico
de una enfermedad reumatica especifica y muchos
pacientes evolucionan a condiciones definidas a lo
largo del tiempo tales como Lupus, Esclerosis sis-
temica progresiva, Enfermedad de Sjogren entre
otros. Antecedentes: Linfoma Hodgkin diagnosti-
cado desde 2012 para lo cual recibio multiples
esquemas de quimioterapia. Las muestras de gan-
glio y médula osea se habian enviado al laboratorio
de Inmunopatologia de la Universidad de Stanford y
alli no se apreciaron hallazgos compatibles con
enfermedad linfoproliferativa. Enfermedad actual:
Mujer de 27 arios de edad con cuadro clinico de 1
mes de evolucion, caracterizado por edema blando
en miembros inferiores acompanado de edema pal-
pebral matutino, concomitantemente presenta
aumento de temperatura intermitente sin patron
especifico y dolor osteomuscular generalizado con
limitacion para la deambulacion. Se ingresa. Al
examen fisico, regulares condiciones clinicas. En
la piel se aprecia engrosamiento cutaneo impor-
tante. Se realizo biopsia cutdinea 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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Introduccion

Criterios clinicos Criterios serolégicos

1. Anticuerpos antinucleares

1. Fendmeno de Raynaud (ANA)

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

3. Foto sensibilidad 3. Anti- scl70
4. Anti ro/ss-a o la/ss-b

5. Anti-jo-1

4. Pérdida de peso
5. Rigidez matinal

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

6. Xerostomia xeroftalmia
(sintomas sicca)

7. Proteina c reactiva eleva-

7. Disfagia da

8. Fiebre recurrente no
explicada

9. Reflujo gastroesofagico
10. Rash

11. Ulceras orales

12. Alopecia Debilidad
muscular proximal

Presentacion del Caso

Mujer de 27 afios de edad con cuadro clinico de
1 mes de evolucion caracterizado por edema pro-
gresivo en miembros inferiores, al inicio de apari-
cion vespertina y luego permanente, que deja fovea
acompafado de edema palpebral matutino; conco-
mitante presenta aumento fiebre intermitente sin
patron especifico dolor osteomuscular generaliza-
do. Es ingresada por el servicio de nefrologia.

Antecedentes personales: no contributorios

Examen funcional

Disnea a pequefios esfuerzos, niega dolor tora-
cico, disfonia, asi como nduseas; importante intole-
rancia a la via oral. Aumento de volumen en extre-
midades inferiores, con parestesias. Pérdida de 8
kilos en los ultimos 6 meses. Disminucion del
volumen urinario menor a 1000 cc en 24 horas en
los ultimos 7 dias. Signos vitales: TA 158/92; FC
85; FR 18; Saturacion de 02: 98% fio2 30%.

LUIS DULCE Y COLS.

Edema palpebral, limitacion de la apertura bucal.
Piel con disminucion de la turgencia, aumento del
grosor. Cuello movil, tiroides: DLN, no ingurgita-
cion yugular o soplo carotideo, ganglio latero cer-
vical derecho de 1 x 1 cm, no adherido a planos, no
doloroso. Toérax simétrico, murmullo vesicular
audible con estertores en bases. Ruidos cardiacos
ritmicos sin soplos. Extremidades eutrdficas con
edema grado IV, fenomeno de Raynaud tras expo-
sicion al frio. Neurologico 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 alteracion.

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

Creat Urea Prot.t Alb Col t Trg Ac Urico

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

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

Estudio Resultado

-Derrame pleural escaso bilateral

Rx de Térax ) o
-areas de fibrosis en bases.
- Hepatomegalia
Ultrasonido. - pericolecistitis
Abdominal

- enfermedad parenquimatosa renal
derecha

Se evidencian alteraciones en las series roja y
blanca caracterizadas por la presencia de anemia
normocitica y normocromica, asi como en la serie
blanca evidenciandose una leucocitosis a expensas
de los segmentados. Adicionalmente en el perfil
renal existe una elevacion marcada de la creatinina
e hipoalbuminemia. El sedimento urinario mostro
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una proteinuria con cilindros mixtos por lo que se
orden6 una proteinuria en orina de 24 horas encon-
trandose en rango subnefrotico. La radiografia de
torax mostré un derrame pleural y areas de fibrosis
en las bases. El Ecosonograma abdominal report6
hepatomegalia y una enfermedad parenquimatosa
renal derecha.

Ante los hallazgos previamente comentados se
solicito la historia anterior para revisar paraclinicos
y evolucion. Se revisaron las biopsias que hicieron
diagnostico de enfermedad linfoproliferativa,
incluyendo la enviada a la Universidad de Stanford
Imagenes 1,2 y 3.

Por las caracteristicas del cuadro clinico, se
ordenan en el actual ingreso exdamenes inmunolo-
gicos, Imagen 3.

Tomando en cuenta que todas las pruebas fueron
negativas y por la presencia de lesiones cutaneas se
practico biopsia de piel. Imagen 4.

Imagen 1y 2. Biopsia e Inmunohistoquimica de
Ganglio linfatico realizadas en 2012.
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Imagen 3. Biopsia de Ganglio linfatico de 2012,
laboratorio de Hemopatologia de la Universidad de
Stanford.
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U= REPORTE ANATOMO - PATOLOGICO ==
Dra. Ana Dévila de Arriaga.
Anatomopatdloge

ESTUDIOS BX N®: 13142/13158/2016.
Blopsias Anteriores: Citalagia N?:
Nombri Edad: 27 A Sexo: F
Fechs dé entraga: 05/12/2 Fecha de expedicion: 08/12/2016.
Materlal enviade: MUESTRA DE PIEL + COLORACION DE CROMICO.
Diagndstica Clinico: 1% LUPUS ERITEMATOSO

28 VASCULITIS AUTOINMUNE

3% ESCLERODERMIA

4% ENFERMEDAD DE TEJIDOCONECTIVO MIXTO.
Dr.fa: YERIBY PARADA.,

EXAMEN MACROSCOPICO

Se recibe fragmento cilindrico de piel de 03 cm de didmatro ¥ 08 em de longitud constituido por tejido
firme blanco grisdces.
Se incluye todo para estudio histolédgico

EXAMEN MICROSCOPICO:

Las secciones histoldgicas estudiadas corresponden @ fragmentos de plel que prasenta la epidermis
conservada con ortoquaratosis en 1a superficie. A nivel de la dermis hay densa proliferacién de fibras de
coligeno hialino dispuesto en bandas que penetra irregularmente hasta la hipadermis. Rodea anexos
cutdneos sustituyendo totalmente hasta el tejido adipose. En 1o dermis superior hay discretos infiltrados
linfocitarios. En la hipodermis hay bandas de coldgeno y restos de tejido adiposo en el intersticio.
COLORACION ESPECIAL TRICROMICO: Se observa aumento de coligeno en bandas gruesas desde la
dermis hasta fa hipodermis. Rodea anexos cutineos traccionandolas y sustituyende tejido adiposo.

DIAGNOSTICO:
ESTUDIOS BX. 13142 A 13158/2016. PIEL REGION VARA VERTEBRRAL PLIEGUE SUB-ESCAPULAR DERECHO:
LESION HISTOLOGICA CON CARACTERISTICAS COMPATIBLES.CON DE [LESION TARDIA),

El deterioro de la funcién renal continud, por lo
cual, y habiendo discutido el caso con el servicio
de reumatologia y hematologia, se comienza
Ciclofosfamida Endovenosa.

Conclusiones

Gran cantidad de pacientes con trastornos
hematologicos malignos tipo Linfoma presentan
manifestaciones reumatologicas y la esclerosis sis-
témica es una de ellas.” La Esclerosis Sistémica se
ha asociado de forma importante al género femeni-
no y asociacion con los HLADR1, DRe5 y DR14.
Genes relacionados con quemoquinas IL8, sus
receptores CXCR1 y CXR2, y sus alelos +785¢ y
+1208t15-16. Se han descrito 2 formas: la cutanea
localizada o esclerodermia y la forma difusa esta
ultima de peor pronostico conocida como esclero-
sis sistémica progresiva.'”" Finalmente existiendo
la duda sobre si la paciente cursé con un linfoma
No Hodgkin, se envié el bloque celular del afio
2012 a la Universidad de Stanford, en cuyo labora-
torio de inmunopatologia no encontraron hallazgos
compatibles de enfermedad hematologica maligna.
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