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RESUMEN

La esclerodermia sistémica es una enfermedad rara, se presenta con frecuencia en mujeres con edades comprendidas entre los 30 y
50 afios de edad en las que por lo general ha concluido la actividad reproductiva, sin embrago no es excepcional que ocurra el
embarazo en estas pacientes pues presentan una fertilidad normal. Se acepta que en estas gestantes se presentan con mas
frecuencia partos prematuros y recién nacidos de bajo peso sin aumento significativo de complicaciones maternas. En relacion
con la actividad clinica de la ES la conclusién de los estudios sugieren que el estado general de la enfermedad no cambia durante
el embarazo aunque en pacientes con nefropatia preexistente, es frecuente el desarrollo de toxemia y la crisis renal puede
presentarse precozmente. En relacion al tratamiento de la enfermedad reumatica durante el embarazo, este debe ser
individualizado y deberan de utilizarse el menor nimero posible de farmacos. Es recomendable la atencion multi e
interdisciplinaria de estas pacientes con la inclusidn del reumat6logo en el equipo de tratamiento para reducir las complicaciones
materno-fetales y neonatales.
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SUMMARY

Systemic sclerosis is a not common disease, which is frequent in women with ages from 30 to 50 years old, generally after
reproductive life, however, is not an exception that pregnancy will outcome because there is not any affection of fertility ability
among this patients. It is well known that in those patients there is a higher incidence of pre-term birth and small full-term infants,
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without significant ratios of maternal complications. Clinical activity of SSc does not change during pregnancy according to most
of the authors, although in patients which have pre-existence of nephropathy is common to develop toxemia and renal crisis could
appear early. Respect to SSc treatment during pregnancy it must be personalized and should be used less drugs as possible. It is
recommended that these patients must be treated by interdisciplinary equipment with rheumatologist included in order to reduce

maternal-fetal and neonatal complications.

Keywords: systemic sclerosis, pregnancy, fertility, pre-term birth small full-term infants.

INTRODUCCION

La esclerosis sistémica (ES) se considera una enfermedad
autoinmune sistémica caracterizada por el depdsito excesivo
de proteinas de la matriz extracelular. Ademas de la piel
pueden afectarse 6rganos internos, la sinovial y los vasos
sanguineos. Por esclerodermia se entiende la afectacion
propiamente cutanea que puede observarse como un proceso
aislado sin afectacion sistémica pero existen casos de ES en
los que no hay afectacion cutdnea y se denominan esclerosis
sistémica sin esclerodermia.*?

Es una enfermedad rara. Se estima que su incidencia es de 10-
20 casos por millén de personas y la prevalencia de cuatro a
253 casos por millén de personas.? Es mas frecuente en
mujeres en edad fértil, con un pico entre los 30-50 afios, y en
una proporcion mujer: varén de 9:1.2

DESARROLLO

Desde el punto de vista etiolégico la causa permanece
desconocida. Su epidemiologia sugiere un modelo poli génico
complejo con influencias ambientales (determinados
fundamentalmente por la exposicion a sustancias quimicas) en
individuos genéticamente predispuestos.®*

El espectro de desordenes que abarca la esclerodermia incluyen
el fendmeno de Raynaud primario y secundario y propiamente

la esclerodermia. De acuerdo a la afectacion de organos y
sistemas ésta se divide en sistémica, esclerosis sistémica
limitada, esclerosis sistémica cutdnea limitada, esclerosis
sistémica cutanea difusa, esclerosis sistémica sin esclerodermia
y esclerodermia localizada placa morfea, esclerodermia lineal,

en golpe de sable “coup de sabre”.”

Tres pilares sustentan la fisiopatogenia de la ES:

1. Las alteraciones vasculares
2. Fendmenos autoinmunes
3. Alteraciones de los fibroblastos.®

En 1980 fueron publicados los criterios diagnosticos para la
enfermedad (ACR 1980) que contintGan siendo altamente
especificos y sensibles, requiriéndose un criterio mayor o la
combinacion de dos menores para el diagndstico. Estos
criterios  contindlan  vigentes, sin  embargo algunos
investigadores y clinicos han postulado la necesidad de incluir
signos como el fendmeno de Raynaud o determinados
anticuerpos en los criterios diagndsticos. Existen  otros
propuestos por Le Roy y Medsger que ain no han sido
validados y difieren de los criterios para ES precoz propuestos
por en el grado de compromiso cutaneo.®

Tabla 1 Criterios para la clasificacion de la Esclerosis Sistémica “the American Rheumatism Association (1980)”

Criterios para la clasificacion de la Esclerosis Sistémica

CRITERIO MAYOR

e Esclerodermia proximal y engrosamiento, retraccion e induracion simétrica de la piel de los dedos y de la
piel proximal a las articulaciones metacarpofalangicas. Los cambios pueden afectar a toda la extremidad,

la cara, el cuello y el tronco (térax y abdomen).

CRITERIOS MENORES.

1. Esclerodactilia. Los cambios arriba indicados pero limitados a los dedos de las manos.

2. Cicatrices digitales o pérdida de sustancia de los pulpejos de los dedos: areas deprimidas en las puntas de los
dedos o pérdida de tejido en los pulpejos, como resultado de isquemia.

3. Fibrosis pulmonar basal bilateral. Patron reticular de densidades lineales o lineonodulares bilaterales, mas
pronunciado en las porciones basales de ambos pulmones en un estudio radiolégico de rutina, puede tener la
apariencia de moteado difuso o pulmén "en panal de abeja". Estos cambios no deben ser atribuibles a

enfermedad pulmonar primaria.

*Se dice que una persona tiene esclerosis sistémica si retine el criterio mayor 6 2 6 mas criterios menores.
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Desde el punto de vista clinico es distintivo el fenémeno de
Raynaud desencadenado por el frio o el estrés emocional en
zonas acras del organismo como manos, pies, orejas y lengua
que puede incluso preceder en afios la afectacion cuténea.? La
induracion cutdnea es la manifestacion clinica mas
caracteristica y sigue un curso en el que se pueden distinguir
tres fases:

1. Edematosa
2. Indurativa
3. Atrofica

El 90 % de los pacientes tienen afectacion gastrointestinal
caracterizada por dispepsia, pirosis y disfagia debido a la
hipomotilidad del tercio inferior del eséfago y a la
incompetencia del esfinter esofagico inferior .La toma del
colon se manifiesta como estrefiimiento y pseudooclusion.
Hasta el 50 % de los casos de ES difusa presentan afectacion
del intestino delgado .Las nauseas, vomitos y sensacion de
saciedad son debidos a un retraso en el vaciamiento gastrico o
a hipomotilidad del intestino delgado.’

La afectacion pulmonar es la principal causa de muerte en la
ES. Pueden presentarse neumonitis intersticial, hipertension
pulmonar (HTP), y menos frecuentemente las bronquiectasias,
el neumotorax espontaneo, la pleuritis, la neumonia por
aspiracion o la hemorragia alveolar difusa.?

El dafio renal engloba un sindrome denominado crisis renal
esclerodérmica que a menudo se relaciona con el uso de dosis
altas de esteroides y consiste en el desarrollo rapidamente
progresivo de hipertensién maligna, proteinuria y anemia
hemolitica microangiopética.®®

Algunos eventos cardiacos clinicamente son asintomatico
pero pueden presentarse manifestaciones que expresan el
compromiso de cualquiera de las estructuras cardiacas las
mas frecuentes son las arritmias auriculares y ventriculares ,
defectos de conduccion , especialmente bloqueos de ramas y
auriculoventriculares, pericarditis con derrames muchas veces
subclinicas o asintomaticas.’

Desde el punto de vista muasculo esquelético se presentan
poliartralgias simétricas, crepitacion tendinosa por los
depésitos fibrinosos, contracturas en flexion y miopatias
fibrosa o inflamatoria.? La afectacién neurolégica es rara; la
mas frecuente es la neuropatia del trigémino y se han descrito
sindrome del tanel carpiano, meralgia parestésica y
polineuropatfa.?

TRATAMIENTO
Ningin farmaco ha conseguido alterar el curso de la
enfermedad, la eleccion del tratamiento dependera del érgano
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afectado segun protocolos establecidos con la intencion de
mejorar la funciéon de los mismos y ayudar a aliviar las
complicaciones del dafio tisular.

ESCLERODERMIA Y EMBARAZO

Como los pacientes que sufren de enfermedades inflamatorias
del tejido conectivo son predominantemente mujeres jovenes
en edades comprendidas entre los 20 y 40 afios, que es el
periodo de mayor edad fértil, en la practica diaria del médico
reumato6logo, no constituye una situacién clinica excepcional la
atencion de una mujer embarazada afectada por cualquiera de
estas afecciones. '

La esclerosis sistémica es una enfermedad rara y que a
menudo ocurre en las mujeres después de sus afios de
maternidad. La presentacién de esclerosis sistémica durante el
embarazo es muy rara y su pronostico reservado; sin embargo,
en la ultima década se presentaron informes sobre estudios
controlados que muestran los efectos en la paciente
embarazada con esclerodermia.***3

EFECTOS DEL EMBARAZO SOBRE LA ESCLEROSIS
SISTEMICA

La ES tiene muchos elementos clinicos y similitudes
histopatolégicas a la enfermedad huésped contra injerto
.Desde 1998 Nelson y colaboradores demostraron que la
cantidad de células fetales en mujeres con Esclerosis Sistémica
fue mayor cuando se comparaba con mujeres sanas. Estudios
mas recientes indican que células de origen fetal pueden
sobrevivir en la circulacion materna durante muchos afios
después del parto. Este hallazgo sugiere que células fetales que
persisten en la circulacion materna o los tejidos podrian ser
involucrados en la patogénesis de la esclerosis sistémica
comenzando una reaccién del huésped contra injerto como
ocurre en pacientes después de un trasplante de medula 6sea

alogénico, fenémeno conocido como microquimerismo fetal.'*
16

En relacién con el sexo del feto estudios han demostrado que
el intervalo entre el primer hijo y el inicio de la enfermedad
fue menor cuando el sexo del hijo es femenino .Avalan que un
hijo del sexo masculino pudiera inducir una respuesta auto
inmune materna mas eficaz, provocando la eliminacién de las
células fetales, por otro lado el sexo femenino por tener mas
semejanzas a las células maternas (ausencia de cromosoma Y )
pudiera encontrar méas dificultad para ser reconocidas como
antigeno externo e inducir una tolerancia inmunolégica.*’

En relacién con la actividad clinica de la ES, esta suele
permanecer estable durante el embarazo y la conclusion
general de los estudios al respecto es que el estado general de
la enfermedad no cambia durante el embarazo. En relacion con
la afectacion cutanea si bien es cierto que puede en ocasiones
aparecer durante el embarazo, casi el 90 % de las pacientes no
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experimentan una agravacion del cuadro cutaneo, aunque
algunas pacientes con la forma difusa de ES presentan
progresion de la afectacién cutanea durante el puerperio.*®

Aunque no siempre se manifiestan cambios importantes
durante la gestacién, un porcentaje de ellas muestran aparicién
del proceso o agravamiento de la enfermedad, principalmente
por nefropatia e insuficiencia renal, y las artralgias y el reflujo
empeoran durante la misma. En el estudio prospectivo de
Oteen, comprobd que de 91 embarazos, en 18 hubo mejoria
del Raynaud, y en 20 empeoraron los sintomas (2 crisis
renales, 2 engrosamiento cutaneo, 3 artritis, 3 arritmias, 10
reflujo gastro-esofagico).”

Usualmente el fenémeno de Raynaud mejora durante el
embarazo y empeora durante el parto.®

En pacientes con nefropatia preexistente, es frecuente el
desarrollo de toxemia, la crisis renal puede presentarse
precozmente sobre las 20 semanas del embarazo, previa a
signos cutaneos y al diagnostico, incluso. En el post parto,
pueden presentar insuficiencia renal aguda, que requiere
didlisis y se reporta que con la utilizacion de inhibidores de la
enzima convertidora de angiotensina (IECAS) se ha logrado
una sobrevida de 15 a 75 %. Un aumento en la presion arterial
debe alertar sobre un probable compromiso renal o pulmonar.
El embarazo en sentido general, parece contribuir al desarrollo
de la crisis renal, por lo que se sugiere un estricto control de
tension arterial en estas pacientes.'®*®

A menudo el cuadro puede ser confundido con preeclampsia y
sindrome de Hellp. EI medicamento de eleccion en la crisis
renal son los IECAS, su uso en el embarazo acarrea toxicidad
fetal por lo que su indicacion se hace con base en la relacion
riesgo-beneficio y se debe obtener consentimiento informado.
Algunos autores consideran que cuando existe compromiso
renal el embarazo deberia estar contraindicado por el mal
pronéstico del mismo.?*%

Los cambios fisioldgicos en el volumen vascular pueden
afectar las pacientes con disfuncién cardiaca y aquéllas con
compromiso gastrointestinal pueden ver agravado sintomas
como la disfagia y la esofagitis por reflujo, generando ademas
un estado de nutricion deficiente por efectos de mala
absorcion. Se intensifican otros sintomas como pirosis,
sensacion de plenitud y constipacién, cominmente presentes
en el embarazo.”

Las afecciones musculo-esqueléticas son comunes, incluyendo
sindrome del tdnel carpiano, calambres musculares, artralgias,
parestesias y dolor lumbar. La fibrosis generalizada puede
hacer dificil el embarazo y, aunque la mayoria pueden
culminarse por parto vaginal, la lesién de tejidos blandos puede
provocar una distocia que requiera un parto por cesarea. La
revision de la literatura hace suponer que el resultado del
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embarazo depende del grado de severidad de la enfermedad,
dado que aquéllas con hipertension, insuficiencia renal o
complicaciones cardiopulmonares muestran mayor indice de
muerte materna y peri natal; mientras que las que presentan
una enfermedad con menos afeccion han mostrado resultados
exitosos gracias al buen tratamiento de las complicaciones.”**

En relacién con las pacientes que presentan manifestaciones
respiratorias, un estudio prospectivo que incluyo 59 casos, de
ellos cinco con fibrosis pulmonar Stenn at el,> observaron tres
pacientes con capacidad vital forzada (CVF) < 65 % asociado a
partos prematuros sanos, un paciente con neumonia aspirativa
y distress respiratorio del adulto (SDRA), indicando aborto
terapéutico, que evoluciono a la muerte en tres meses por falla
respiratoria y multisistémica, un paciente con CVF < 55 %, y
dos pacientes que se le indicé abortos electivos por consejo
médico.?

EFECTOS DE LA ESCLEROSIS SISTEMICA SOBRE
EL EMBARAZO

Es generalmente aceptado que la ES no condiciona una
reduccion de fertilidad en la mujer que la padece. Oftros
estudios como el Virginia et al,?* afirman que las pacientes
con esclerosis sisttmica muestran una tasa mayor de
infertilidad, asi como abortos espontaneos. En relacion con la
frecuencia de abortos en estas pacientes existen  datos
controversiales. Se reporta, en trabajos mas antiguos, que el
riesgo de presentar abortos era mas alto pero similar al riesgo
de las pacientes con artritis reumatoide posiblemente
determinados por pobre concordancia entre los centros y que la
mayoria de los estudios no estaban controlados. Christmann de
Souza et al.” plantean que no se incrementa el riesgo de sufrir
un aborto en el curso de la Esclerodermia.

Stenn en un estudio prospectivo en mujeres embarazadas con
esclerodermia, manejadas como alto riesgo (91 embarazos en
10 afios)  informa del peor resultado perinatal en embarazos
posteriores al inicio enfermedad, parto prematuro en 29 % de
pacientes con ES frente al 5 % de controles y en relacién con
los abortos mayor frecuencia en pacientes con esclerodermia
difusa y con més de cuatro afios de evolucién de la
enfermedad.*®

Varios autores coinciden, mas recientemente, que en estas
gestantes se presenta con mas frecuencia partos prematuros y
recién nacidos de bajo peso sin aumento significativo de
complicaciones maternas.?>%

En relacion al tratamiento de la enfermedad reumética durante
el embarazo se utilizaran el menor ndmero posible de
farmacos durante esta etapa. Las molestias osteoarticulares por
lo general se controlan adecuadamente con medidas fisicas y
paracetamol o con dosis bajas de prednisona que tampoco esta
contraindicada. Se ha implicado la utilizacion de
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glucocorticoides con el desarrollo de crisis renales, pero
siempre que sea posible deberan ser evitados.

Las molestias gastro-esofdgicas podran ser tratadas
adecuadamente con antiacidos, antihistaminicos e inhibidores
de la bomba de protones, de los que no se han comunicado
efectos adversos sobre el feto. EI fenémeno de Raynaud
generalmente no representa un problema terapéutico durante el
embarazo ya que tiende a mejorar espontaneamente, pero en
caso necesario pueden utilizarse los bloqueadores de los
canales de calcio. Asimismo pueden utilizarse con prudencia
los IECA si estan indicados para el tratamiento de la
hipertensién arterial o de una crisis renal esclerodérmica.

Ya que no se ha demostrado la eficacia a medio o largo plazo
de  inmunomoduladores o agentes citotoxicos en esta
enfermedad, estos farmacos deberan ser suspendidos durante el
embarazo. Existen pocos estudios sobre la utilizacién de D-
penicilamina durante el embarazo pues se descontinda su uso
antes de la concepcién o cuando se comprueba la gravidez. Se
ha asociado a casos de cutis laxa, hernias y defectos del septo
ventricular en el neonato, aunque la mayoria de los fetos
expuestos a D-penicilamina no presentan malformaciones.
Pequefias cantidades pasa a la leche materna pues se une
fuertemente a las proteinas plasmaticas.”*

ATENCION AL EMBARAZO Y PARTO EN LA
ESCLEROSIS SISTEMICA

Las mujeres con ES embarazadas deben ser seguidas en
consultas especializadas de alto riesgo obstétrico, debido al
peligro incrementado de prematuridad y bajo peso en el recién
nacido. Durante la evaluacion basal se debe determinar la
afectacion por 6rganos y sistemas de la ES, asi como el tipo de
ES y el tiempo de evolucion de la enfermedad. Los pacientes
con ES difusa, con anticuerpos anti- topoisomerasa positivos y
menos de cuatro afios de evolucion, son las que mas riesgo
presentan de desarrollar una crisis renal y deberan ser
monitorizadas mas estrechamente, con mediciones semanales
de tension arterial.

Se recomienda la realizacion de frecuentes examenes de orina.
Cuando exista afectacion cardiaca o pulmonar grave, esto es,
una fraccion de eyeccion cardiaca menor del 30 % o una
capacidad vital forzada inferior al 50 % de la teoria calculada
para la edad y sexo de pacientes, se deberé valorar de forma
individualizada el riesgo que la gestacion supone para la
paciente. Se debe aumentar la frecuencia de controles
ecograficos para biometria fetal. Ante la deteccién de
hipertension arterial se debe tratar agresivamente con IECA,
independientemente del presunto origen de dicha hipertension.
Las amenazas de parto prematuro deben ser detectadas y
tratadas precozmente y en lo posible se evitara el empleo de
agonistas betamiméticos. Estos pueden desencadenar isquemia
miocéardica en mujeres con afectacién cardiaca subyacente, asi
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como edema pulmonar. Como alternativas se debe utilizar
nifedipino.??®

La ES no protege de las complicaciones clasicas del embarazo
como la preeclampsia, hematoma retroplacentario, la placenta
previa, la rotura prematura de membranas o el sangrado
excesivo; de hecho, se han comunicado todas ellas en la ES.
Pero no es menos cierto que ha sido imposible demostrar que
la ES incremente el riesgo de aparicion de estas
complicaciones obstétricas.

La frecuencia de preeclampsia no se incrementa en las mujeres
con ES, pero la tensién arterial debe medirse frecuentemente,
en particular en aquellas pacientes con ES difusa de menos de
cuatro afios de evolucién, debido al riesgo de desarrollar una
crisis renal. Ante el hallazgo de elevaciones, aln discretas, de
las cifras tensionales, se deberan determinar la creatinina
sérica, la presencia de proteinuria, y de anemia hemolitica
microangiopatica. El tratamiento con IECA no debe ser
demorado en estas pacientes porque el posible beneficio supera
ampliamente los potenciales riesgos sobre el feto.?>%

Debido al cambio esclerodermatoso en piel, el acceso venoso y
la toma de presién arterial puede ser particularmente dificil en
estas enfermas.

El parto en estas pacientes puede ser vaginal pero
ocasionalmente se puede llegar a tener complicaciones durante
el mismo debido a la rigidez del periné o a una distocia de
partes blandas lo cual apresura la decision de parto abdominal.
A pesar de la esclerosis en piel, algunos procedimientos como
la episiotomia no se consideran totalmente contraindicados.

La sala de parto debera encontrarse adecuadamente climatizada
de forma que se evite la exposicion de la paciente a un
ambiente extraordinariamente frio. Asimismo se recomienda
calentar los fluidos que van a ser administrados por via
intravenosa. Las heridas quirdrgicas y la episiotomia suelen
cicatrizar sin problemas, por lo que no se aconseja ningun tipo
de medida adicional al cuidado técnico usual en las incisiones
quirtrgicas.”®

La intubacion traqueal para la anestesia general genera una
preocupacidon especial dado que estos pacientes tienen
dificultades para abrir completamente la boca, ademas la
disfuncion esofagica aumenta el riesgo de aspiracion y existe
riesgo de hemorragia a través de telangiectasias orofaringeas,
por lo que es preferible la anestesia epidural.?®

CONCLUSIONES

El evento obstétrico de una paciente con esclerodermia debe
ser considerado como de alto riesgo debido al indice de
complicaciones materno fetales que potencialmente se agregan
al padecimiento de base, por ello es fundamental llevar a cabo
un control preconcepcional y prenatal adecuado y realizar el
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diagnostico precoz de las complicaciones, contando siempre
con la participacion de un equipo multidisciplinario
encaminado hacia el bienestar materno-fetal.

Es consenso general que la aparicion de hipertension
pulmonar, fibrosis miocardica, enfermedad renal o hipertension
maligna indican el término de la gestacion por la alta tasa de
mortalidad materna asociada .Con base en la experiencia que
se ha adquirido, la vigilancia médica multidisciplinaria durante
el embarazo, permite identificar en qué momento este proceder
debe ocurrir.?2?’
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