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INTRODUCCION

El concepto de Morgagni, que la anfermedad reside en un érgano
determinado, ha dominado en Patologia, durante muchos afios. En el
siglo pasado el estudio coordinado, clinico y anatémo-patolégico, ha
permitido conocer que hay enfermedades que compromeien a la vez
varios organos o tejidos, relacionados entre si desde el punto de vista
anatémico v funcional. Surge entonces, el concepto de enfermedad de
Sistema vy ejemplo de ellas son las enfermedades de los Sistemas Re-
ficulo Endotelial y Hematopoyético.

De otro lado, la observacién clinica 3de la Fiebre Reumdtica, habia
permitido observar lo polimorfo de su sintomatologia, con manifestacio-
nes que correspondian a los drganos mas diversos, sin faltar aquellas
gue no podian ser alribuidas a determinado érganc o aparato en parti-
cular. La explicacién de este polimorfismo clinico, reside en el hecho de
ser el tejido conectivo el asiento del proceso mérbido. De todos es sa-
bido que este tejido se encuentra difundido en todo el organismo.

Hechos similares han ocurrido en el estudio clinico y andtomo-
patoldgico del Lupus Eritematoso Diseminade. En esla  enfermedad,
existen alteraciones del tejido coldgeno, y eilas son aun, mas difusas
que las gue se presenlan en la fiebre reumdtica, encontrdndose comoro-

(*) Confercencia del Curse General dada el dia 3 de Agosto, Universi-
dad de Arequipa.
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miso del {ejido coldgeno del corazédn, de los pequenios vasos, principal-
mente renales, del medictismo, del espacio retroperitoneal, de la piel,
ete.

Posteriormente ha sido posible descubrir, que en otras enfermeda-
des, las alteraciones fundamentales residian igualmente en el tejido
coldueno, v que todas ellas presentaban semejanies manifesiaciones
an&tomo-patoldgicas.

Todas estas enfermadades, que afectan fundamentalmente el tejido
coldgeno, pueden ser agrupadas y consideradas como enfermedades
sistémicas, siempre que el tejido coldgeno sea un sistema. Tal hipdte-
sis fué sugerida por Klemperer en 1942 (9) quien considera al Lupus
Eritematoso Diseminado y a la Esclerodermia Difusa, como 'Enferme-
dades Sistémicas del Colageno™.

Un sistema es, en sentido bioldgico, un conjunto de estructuras or-
gdnicas, formado por los mismos elementos y combinados para reali-
zar la misma funcidn. El tejido conectivo de todo cuerpo, estd constitui-
do por los mismos elementos, células y sustancia intercelular, ésta ul-
lima, formada por fibras y sustancia fundamental de naturaleza coloi-
de. Estos elementos, no sdélo estdn combinados para realizar una fun-
cidn de sosten, sino que ellos tienen, ademds, otras funciones. Interpues-
tas enire las células perenquimales vy los vasos sanguineos y linfdti-
cos, sirven para el intercambio de metabclitos e intervienen, también,
en el balance hidrico y electrolitico. El tejido conectivo, reune pues, las
condiciones necesarias para ser considarado como un sistema, y aque-
llas enfermedades que lo afectan, son "Enfermedades Sistémicas, del
Tejido Coldgeno’’. En ellas, el compromiso del tejido conectivo es di-
fuso, pudiendo encontrarse alteracicnes en todas las regiones donde
existe este tejido; este hechc explica, que en las enfermdades del co-
ldgeno, la sintomatologia sea tan variada y multiple.

Desde el punto de vista histoldgico las alteraciones del coldgeno,
son: (1) Degeneracién fibrinoide de la sustancia intercelular; (2) Pro-
liferacién de las fibras que se encuentran alteradas, engrosadas, y ri-
gidas, con aumento aparente o real de la sustancia fundamental; (3)
Proliferacién celular. Estos cambios en el tejido conectivo, estarian en
relacién con alteraciones fisico-quimicas y no serian sino fases de un
mismo disturbio. Pueden presentarse aisladas o combinadas, siendo el
predominio de una u oira, la que individualiza el cuadro.

Se considera en este grupo de enfermedades, a la fiebre reumdati-
ca, artritis reumatoide, lupus eritematoso diseminado, esclerodemia di-
fusa, panarteritis nodosa, dermatomiositis, enfermedad del suero y trom-,
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boangitis obliterante. (1-7-9). De ésias, el lupus eritematoso diseminado,
la esclerodemia difusa, la panarteritis nodosa y la dérmatomiositis, for-
man un grupo de enfermedades similares, con etiologia ain incierta,
con un cuadro andtomo clinico semejante, sin sintomas patognomdnicos
v cuyo diagnodstico diferencial es bastante laborioso. En este estudio
clinico, nos ocupamos de ellas.

ESTUDIO CLINICO

GENERALIDADES

Frecuencia. En general, no se trata de enfermedades frecuentes,
sin embargo, hay que senalar el hecho, que ellas lo van siendo cada
vez mas. Nosotros, en el Pabelldn N¢ 4, del Hospital Arzobispo Loayza,
en Lima, en los Ultimos 4 anos, entre 840 pacientes hospitalizados, he-
mos enconirado 16 casos de estas enfermedades, lo que representa el
1.797% . De éllos, 10 corresponden a Lupus Eritematoso Diseminado, 4
a Esclerodermia Difusa vy 2 a Dérmatomiositis; no hemos tenido ningun
paciente de panarteritis nodosa, aunque en otra sala del mismo servicio,
nos ha sido posible observar un caso Gltimamente. De los 16 casos, 10
se han presentado durante el curso del Ultimo ano y en lo que ha trans-
currido del presente, lo que confirma la frecuencia cada vez mayor de
estoa procesos. (Cuadro N¢ 1).

CUADRO Neo I

ENFERMEDADES DEL COLAGENO
Frecuencia

16 casos = 1.8%.

LED Eéclero ermato

1951 - 52 3 1 2
1953 - 54 7 3 —
10 4 2

TOTAL

Casos observados en el Pabellén N@ 4 del Hospital Arzobis-
A po Loayza, en los ultimos 4 afios, sobre un total de 840 en-
fermas.
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Vega Rizo Patrén (12), en 1952, hace el estudio andtomo patold-
gico, de cuatro casos de dérmatomiositis, reunidos en el lapso de sdlo
ano y medio.

La frecuencia mayor de estas afecciones, en los tltimos afios,
se debe posiblemente, en gran parte, al uso de nuevos quimioterdpicos
v antibidlicos, pero también a los mejores medios de diagndstico que
existen actualmente.

Edad. La edad de apariciéon de estas enfermedades, es de lo mds
variable. En general, se puede decir, que son enfermedades de la ju-
ventud, o de la edad media de la vida. La que se presenta en edades
mas tempranas, es el Lupus Eritematoso Diseminado, en la segunda,
tercera o cuarta década de la vida, la mas tardia, la Esclerodermia, en
la cuarta o quinta década. En la dérmatomiositis y en la Panarteritis, va-
rian mds, la edad de aparicidon, v asi Jager (7-8) considera como eda-
des extremas para la primera, 10 y 50 anos v 3 meses y 87 afios para
la segqunda. Nosotros con pacientes sdlo adultos, hemos observado co-
mo edad minima, 14 afos, en una paciente de Lupus Eritematoso Dise-
minado, vy como mdxima, S0 afos para una paciente de Esclerodermia.
Vale la pena citar que de las dos pacientes de dermatomiositis, una te-
nia 18 afios, que fué un caso fatal, y la otra 42. (Cuadro N° 2).

CUADRO N° 2

ENFERMEDADES DEL COLAGENO

Edad
) LED. Fsclero.  Dermatlo.
Jaguer 15-40. 30-50 10-50
Armas Cruz 19-42 23-43 42-48

Ponce A. 14-47 22-50 18-45

Sexo. La panarteritis nodosa, es mds irecuente en hombres, en una
relacién que varia entre 3:1 v 4:1. La Exclerodermia y el Lupus Eri-
tematoso Diseminado, son predominantes en mujeres, principalmente la
Ultima. La dermatomiositis, es una aleccidn que compromete por igual
a hombres y mujeres.

Raza. No se puede hablar de predominio de una raza en ninguna
de estas enfermedades. Es cierto que las manifestaciones cutdneas son
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mds marcadas en los pocientes de razu blanca, pero pueden presen-
tarse aun en aquellos de raza negra. Nosoiros hemos observado Lupus
Eritematoso Diseminado en una pacienle de rcza negra, que presentaba
alteraciones cutdneas.

Ltiologia. Ninguna de estas enfermadades tiene una etiologia de-
{inida. Numerosos f{actores se han invocado como causa de ellas: in-
fecciones por bacterias ¢ virus, accidén 4z toxinas, factores endocrinos,
factores neurovegeiativos v estados de hipersensibilidad.

Se considera por muchos, que la alergia juega un rol predominan-
te como causa de algunas de eslas enfermedades. Asi, la administracidn
de proteinas heterdlogas a conejos, ha logrado producir degeneracién
{ibrinoide del tejido conectivo, la misma alieracién ha sido posible ob-
servar en pacientes afeclos de la enfermadad del suero. Desde el pun-
to de vista clinico, la penarteritis nodosa, es muchas veces una reac-
cién a los sulfamidadeos y ultimamente (4) se ha descrito cuadros se-
mejantes ol Lupus Erilerratoso Diseminado, originados por tratamiento
prolongado y a grandas dosis, de Clorhidrato de Hidralazine ( Apreso-
lina). Enlre nosotros, Ponce (10) estudiando 18 casos de enfermedades
difusas del coldgeno, encuenira antecedentes francos de alergia, en
6 de ellos.

Sin embargo, teniendo en cuenta jue el tejldo coldgeno, sdlo tie-
ne una forma de reaccicnar a la injuria (degeneracién, fibrosis, proli-
feracién celular), v qus estas alieracionss han sido encontradas expe-
rimentalmente por la inyeccién directa de toxinas bacterianas en el te-
jido conectivo y también en la hipertensién experimenial, no se puede
considerar que las alteraciones del coldgeno, encontradas por los par-
tidarios de la teoria alérgica, sean base pura afirmar en forma absolutq,
el origen alérgico de sstas enfermedades. De otro lado, a la observa-
cidén clinica, faltan con frecuencia, antecedentes alérgicos en estos pa-
cientes.

SINTOMATOLOGIA

Forma y Sintomas de inicio. El comienzo de estas enfermedades, es
con mucha frecuencia insidioso, rara vez es brusco, y asi muchas ve-
ces se tiene dificultad en establecer cuales sintomas correspenden al
proceso y cuales a los antecedentes inmediatos.

Los sintomas que con mds frecuencia marcan el inicio del cuadro,
son: liebre o pérdida de peso progresiva, compromiso arlicular, sinto-
mas culdmeos y fendmenos vasomolores. De estos, son las manifesta-
cicnes articulares, dolor y tumefaccién, los que con mayor frecuencia
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hemos observado. La aparicidén de un sindrome articular como manifes-
tacién de inicio de estas enfermedades, puede hacer que sean confun-
didas con la fiebre reumdtica, hasta que la evolucidon del “‘cuadro acla-
re el diagndstico. Tal sucedid con una de nuesiras enfermas, que ingre-
sé al servicio quejdndose de una poliartritis migratoria febril, siendo
diagnosticada: como reumdtica v (ratada sin obtener mejoria; la apari-
cién de un rush hizo sospechar enfermedad coldgena, confirmada des-
pués por la biopsia. En orden de frecuencia, siguen las manifestaciones
de la piel o de las mucosas como sintomas de inicio, las que algunas
veces pueden ser las Unicas manifesiaciones de la enfermedad duran-
te algin tiempo. Una de nuestras enferinas de Lupus Eritematoso Dise-
minado, presentd manifestaciones culdneas durante 10 meses sin pre-
sentar otro sintoma concomitante.

Interesante anotar es que transtornos vasomotores pueden ser los
unicos sintomas de inicio y un Sindrome de Raynaud puede ser el co-
mienzo de la enfermedad. No debe dejarse de decir, que el edema pal-
pebral es un sintoma con el que puede abrirse el cuadro de una dér-
maiomiositis. La presencia de fiebre como primera manifestaciéon de en-
fermedad coldgena, ha dado lugar a que se considere que esias enfer-
medades son precedidas per cuadros infecciosos, cuando en realidad
la fiebre es ya una manifestacion de la enfermedad misma, y no un pro-
ceso previo (Cuadro N¢ 3).

ENFERMEDADES DEL COLAGENO

Sintomas de Inicio

L.ED. Esclerb berfn(;tb

Sindrome Articular 2 2 1
Sindrome Cutdneo 3 1 —
Sindrome General 2 — —
Transt. Vasculares Perif. 1 —

Edema — — 1
Edema y Sindr. Articular 1 — —
Sindr. General y Transt.

Vasculares Periféricos 1 — —

Frecuencia de los sintomas de inicio en los 16 casos de enfermedades
del colageno observados en nuestro servicio.
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CUADRO N¢ 4

ENFERMEDADES DEL COLAGENO

Sintomatologia
L.E.D. Esclero Dermato Panart.

S. GeneraleS ... .o v e e F+ 4+ — 4+ 4
S. Cuténeos ... .. .o oo + 4+ +++ +-+ +
S. Musculares ... .. ... .. 4 44+ +4++ 4+
S. Articulares ... . o + 4+ ++ + S
S. de Serosas ... .. o e e 444 4 +— 1
S. C. Vascular ... ... .. ..

Cardiacos ... e e v e — + 44

Vasc. Periféricos -.. .. .. + ++ + +

Hipertension ... ... .. .. + — - +++
S. Renales ... . o o o o 44 L — 44+
S. Digestivos ... ... ... ... ... — 4 ++ + —
Adenopatias .. ... L 4++ — 4+ B
Fondo de Ojo patologlco ..... 4--+ — — F 4+
Anemic .o v e e o . + — -+ +
Leucocitos v e e o . Dismin. . Norm. Norm. Aum.
Eosmohha B . — — + ++

Estudio comparativo de la intensidad de los sintomas en las enfermeda-
des del colageno.

Sintoma Generales. Fiebre. Es un sintoma frecuente en estas enfer-
medades. Es en el Lupus Eritematoso Diseminado donde se encuentra
en forma mds constante, pudiendo ser moderada o elevada. Cuando
este proceso evoluciona con altas temperaturas, la curva febril es irre-
gular con grandes variaciones diarias y puede adoptar el tipo ondu-
lante. En la dermatomiositis y panarteritis nodosa, la hipertermia no es
tan frecuente, y cuando existe, adopta igualmente el tipo ondulante, o
se presenta como febricula. En la Esclerodermia Difusa, la fiebre es una
manifesiacion poco frecuente y la mayor parte de las veces es manifes-
tacién de una complicacién.

Pérdida de peso. Estc es una manifestaciédn que tiene mucha impor-
tancia en el Lupus Eritematoso Diseminado y la Dérmatomiositis, don-
de no puede ser atribuida Unicamente a la desnutricién, consecuencia
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de la anorexia, sino que debe considerarse como una manifestacién pro-
pia de la enfermedad, tal vez en relacion con alteraciones metabdlicas.

Edema. Sintoma que se presenta frecuentemente en la Dérmatomio-
sitis y en la Esclerodermia, principalmente en la primera, donde tiene
la particularidad de ser de localizacidén palpebral, pero puede presen-
tarse en cualquier otra regidén en forma caprichosa. No es frecuente el
edema exienso, pero puede presentarse en los casos con serio compro-
miso renal o cardiaco.

Sintomas Cutdneos y Mucosos. Son muy irecuentes en estas enfer-
medades, tanto que algunas de ellas han sido consideradas por mu-
~ho tiempo como enfermedades de la niel. Con mayor frecuencia, es-
tan afectadas las zonas descubiertas de) cuerpo, pero pueden aparecer
en cualquier lugar. Méculas eritematosas, muchas veces pruriginosas,
suelen presentarse generalmente en la cara o en el cuello; comienzan
por el dorso de la nariz v se extienden a las mejillas en alas de maripo-
sa, pudiendo extenderse posteriormente al resto de la cara y cuello.
Otras regiones pueden estar comprometidas: la regién tenar e hipote-
nar, la piel de las articulaciones interfaldngicas o la que rodea al lecho
ungueal. En las zonas de eritema, principalmente en la cara, suele ob-
servarse telangiectasias, hiperqueratosis y obturaciéon de los foliculos
pilosos. Después de un tiempo variable, la coloracién comienza a dis-
minuir, a veces aparecen costras o finas escamas y queda como resi-
duo una piel fina, con pigmentacién de color obscuro.

Hiperpigmentacidén ce la piel es olrx de las alteraciones cutdneas
que es posible ver y puede alternar con zonas de hipocromia o acro-
mia (Fig. N¢ 1).

Engrosamiento de la piel que se presenta dura, hiperpigmentada,
con aspecto de acartonada. Atrofia de la piel, que se hace muy del-
gada, brillante, lisa, adherida a les planos profundos y acompanada
de pérdida del tejido celular subcutdaneo y atrofia muscular vy osea
(Figs. 2, 3).

Pueden existir otras lesiones cutdnesas que seria largo enumerar.

En las mucosds, igualmente pueden presentarse muchas lesiones
siendo frecuentes la aparicidn de eritemas, petequias vy lesiones ulcero
necroticas. Congestién de las conjuntivas, localizada en el édngulo ex-
terno del ojo, se presento con frecuencia en el Lupus Eritematoso Dise-
minado, con la particularidad que su aparicion coincide con la exacer-
bacién del resto de la sintomatologic.

La caida del pelo es un hecho de presentacion frecuente.
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Fig. 1

las lesiones antes descritas pueden presentarse indistintamente, en
una u otra de las enfermedades del grupo v asi el engrosamiento de la
piel que es mds frecuente en la esclerodermia, puede aparecer en un
caso de dermatomiositis, como hemcs tenido ocasidn de ver. El eritema
=n alas de mariposa, que ha sido considerado como manifestacion pro-

Fig. 2

pia del Lupus Eritematoso Diseminado, puede hacer su aparicion en la
Dérmatomiositis 0 en la periarteritis nodosa. Por ofro lado, los sintomas
cutdneos pueden faltar, tal vez con la sola excepcidn de la escleroder-
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Fig. 3

mia, sin que por eso deje de hacerse al diagndstico de una enferme-
dad colagena.

Sintomas musculares. Se presentan principalmente en la Dérmato-
miositis, siendo los musicos estriados los fundamentalmente compro-
metidos, pero puede haber compromiso de la musculatura lisa. Los
musculos de las exiremidades, son los mds corrientemente tomados,
principalmente los proximales; cintura excapular y pelviana. Se encuen-
tran contracturas, dolores espontanso o a la presién, atrofias, disminu-
cion de la fuerza y {aticabilidad muscular. Los musculos de la farin-
ge, laringe y diafragma, también pueden afectarse, dando lugar a dis-
fagia o dificultad respiratoria. Muy rara vez puede enconirarse com-
promiso del miocardio; llama la atencidn, sinembargo, que de Jos dos
casos de dérmatomiositis que he observado, en uno se presentd serio
compromiso cardiaco, que incluso se manifestd por insuficiencia con-
gestiva grave.

Si bien el compromisc muscular es mas frecuente en la Dérmato-
miositis, las otras coldgenas también pueden presentarlo. La atrofia de
los musculos es un hecho en la esclerodermia, principalmente en los
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subyacente a la piel alterada. Mds raros son los sintomas musculares
en el Lupus Eritematoso Diseminado y en la Panarteritis Nodosa, pero
pueden presentarse, hechos que se deben tener en cuenta para el diag-
ndstico diferencial.

Sintomas Articulares. Estdn entre los mas constantes de estas en-
fermedades. Es en el Lupus donde adquieren mayor importancia, ge-
neralmente hay compromiso de las grandes articulaciones, pero las
pequenas también pueden tomarse. Con gran frecuencia, toma el ca-
rdcter de poliartritis migratoria, de alli que pueda confundirse este pro-
ceso con lJa fiebre reumdtica. El sintoma que mds se presenta es el do-
lor, pero puede haber también tumefaccion e impotencia funcional, pe-
ro no se observan elevaciones de temperatura ni cambios de color en
la piel que cubre la articulacién. La artritis no deja secuelas. En la Es-
clerodermia v la Panarteritis, también se presentan manifestaciones ar-
ticulares con cierta frecuencia. Los defectos de posicién a nivel de de-
terminadas articulaciones, que se observa en la Esclerodermia, se de-
ben mas a la retraccién de las partes blandas, que al compromiso, articu-
lar. En la Dérmatomiositis es {recuente el dolor a nivel de las articula-
ciones, pero él es debido a lesiones ligamentosas o tendinosas mas que
articulares propiamente.

Sintomas de Serosas. Dos son las serosas afectadas con mds fre-
cuencia: la pleural y el pericardio; el peritoneo lo es menos. En la pleu-
ra es muy frecuente la presencia de frotes, no siendo rara la aparicién
de derrames con el cardcler de exudados; el pericardio también se afec-
ta, tomando la mayor parte de las veces el caracter de pericarditis se-
ca y menos corrientemente el de pericarditis con derrame; no es raro
percibir en estos pacientes, froles pericdrdicos v aun cuando no existe
evidencia clinica de compromiso de esta serosa, el Electrocardiograma
revela signos compalibles con pericarditis. Menos frecuente es el com-
promiso peritoneal y cuando existe, se manifiesta principalmente por
dolor abdominal, la mayor parte de las veces difuso, pero en ocasiones
localizado, como en el caso de una paciente de Lupus Eritemmatoso Di-
seminado, observada por nosotros, que presentaba dolor y contractura
en el hipocondrio derecho y que sélo pudo ser explicado por compro-
miso del peritoneo.

En la panarteritis nedosa y en la Dérmatomiositis, se puede encon-
irar menos {frecuentemente, compromiso de Ja serosa pleural ,siendo muy
raro en la Esclerodermia.

* Sintomas Cardiovasculares. Sintomas correspondientes a compromi-
so miocdardico, se encuentran con mds frecuencia en la Panarteritis No-
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dosa v en el Lupus Eritemaiosc; en la orimera, no es rara la aparicién
de infarto del miocardio, insuficiencia cardiaca congestiva o compromi-
s0- extenso del musculo cardiaco. En el Lupus hemos observado taqui-
cardia, que no era paralela a alza térmica, lo que haria sospechar mio-
carditis (5). En la Esclerodermia, a pesar del compromiso visceral, no es
frecuente el compromiso del miocardio. Rara también en Dermatomio-
sitis, hemos tenido sinembargo la oportunidad de observar un caso d=
esta enfermedad, en una muchacha de 18 arios, con historia de insufi-
ciencia cardiaca, que murid a consecuencia de ella.

El endocardio se compromete de preferencia en el Lupus, con ma-
yvor frecuencia el mural; cuando es una de las vavulas la tomada, se
encuentran soplos; sinembargo, la presencia de éstos, no habla siem-
pre en favor de endocarditis, ya que en e&sla enfermedad existen otras
causas que pueden dar lugar a soplos no patologicos o funcionales.
La presencia de endocaraitis en el Lupus es conocida como Sindrome
de Libman vy Sacks.

Hipertensién arterial es frecuente en la panarteritis nodosa, menos
en el Lupus Eritematoso Diseminado y cuando se presenta en éste, se
acompona de serio compromiso renal. En la Esclerodermia vy la Dérma-
tomiositis, no suele haber hipertension.

Aleraciones vasculares periféricas, pueden presentarse en las cua-
iro enfermedades, algunas veces acrocianosis y mds corrientemente el
Sindrome de Raynaud. Como consecuencia del transtorno vascular pe-
riférico, pueden producirse necrosis y an esie momente, tenemos en el
Servicio donde trabajo, una enferma <o Esclerodermia, que ha veni-
do por Gangrena del pié.

Sintomas Renales. E! compromiso renal es de la mayor importan-
cia para el diagnodstico de algunas de estas enfermeaades. Albuminu-
ria, hematuria vy ciliniruria son muy frecuentes en la Panarleritis Nodosa
vy en el Lupus Eritematoso Diseminado. L¢ aibuminuria v la hematuria,
son mayores en la primera y mds discreias en la segunda, pero no por
elle menos constantes. En la dérmatomiositis, se encuentra albuminuria
discreta v en la Esclerodermia no es corrisnle encontrar signos de com-
promiso renal.

Compromiso de la {uncién renal se uwresenta en la Panarteritis No-
dosa v en el Lupus Eritematoso. Cito el caso de una paciente que ingresa
al Servicio con serio compromiso de !a funcidén renal y que fué diag-
nosticada de Glomerulo Nefritis Difusa Crénica con insuficiencia Renal,
hasla que las alteraciones de la piel de los dedos de las manos, hicie-
ron sospechar enfermedod coldgena, coniirmada luego por el hallazgo
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de "LE. Cells” en médula osea. A la autopsia se encontré serio com-
promiso renal y ademds, como hecho de interés, en el cerazon se descu-
brié una endocarditis verrucosa de Libman Sacks.

Sintomas Pulmonares. No son frecuentes en las enfermedades que
nos ocupan. En el Lupus Eritematoso Diseminado se citan smtomczs de
condensacién, que algun tiempo han sido con51dercxdo.; como compli-
cacidén y que actualmente tienden o aceptarse como pertenementes a
la misma enfermedad. Los pacientes con panarteritis,: frecuentemente
lienen tos, dolor torécico y hemoptisis en relacién con infartos pulmona-
res. En la Esclerodermia y Dermatomiositis, las manifestaciones
pulmonares son bastantes raras como parte de la enfermedad, pero no
como complicacion, pues ellas son con frecuencia causa de muerte.

Ganglios' Linfdticos y Bazo. Las adenopatias son frecuentes en el
Lupus Eritematoso Diseminado y la Dermatomiositis, més en el prime-
ro. Se trata de adenopatias la mas de las veces generalizadas, rara
vez con manifestaciones de flogosis, indoloras, v que tienen el cardacter
de evolucionar ondulantemente, apareciendo v desapareciendo sucesi-
vamente, casi siempre en relacién con ¢l resto de la sintomatologia.. Es-
la manifestacidén es menos frecuente en las otras dos entidades.

La esplenomegalia no es muy corriente, pero puede preseniarse
en el Lupus y en la Dermatomiositis.

Sintormas Digestivos. La anorexia s una manifestacion bastante co-
rrienie principalmente en el Lupus Eritematoso Diseminado y en la
Dermatomiositis.

Disfagia se encuentra en la Dermatomiositis por compromiso de la
musculatura faringea. En la Esclerodermia se debe a alteraciones del
esofago, como rigideces, dilataciones o diverticulos. (Figs. 4, 5, 6).

En el Lupus, la disfagia es rara y cuando se presenta se deberia a
alteraciones del tejido coneclivo mediastinal.

Alleraciones Nerviosas. Fondo de Ojo. Se encuenira alterado en el
Lupus v en la Panarteritis nodosa, donde es posible, observar presencia
de exudados y pequefias hemorragias. Tiene importancia el hallazgo
de estas alteraciones en el Lupus Eritematoso Diseminado, porque pue-
de servir de diagndstico diferencial con la Fiebre Reumatica, que nc
las presenta.

La presencia de sinlomas nerviosos no es frecuente en estas enfer-
medades, pudiendo observarse, sin embargo, cefalea, obnubilacién y
aun coma, principalmente en el Lupus Eritematoso.

Alteraciones Sanguineas: Cuadro Hemdtico. Anemia normocitica
normocréomica, se encuentra en las cuatro enfermedades de este grupo,
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generalmente marcada en el Lupus Eritematoso Diseminado, vy mode-
rada en las demds. Anemia hemolitica, ha sido descrita en el Lupus (3)
vy hemos tenido oportunidad de ver un <aso en que el cuadro hematico
y el examen de la médula, correspondian a una anemia hermolitica.

Los Leucocitos, pueden encontrarse elevados en la Panarteritis, nor-
males en Esclerodermia y Dermatomiocilis y disminuidos en el Lupus.
Alleraciones en la {érmula blanca, exisien en la Panarteritis v en for-
ma menos marcada en la Dérmatomiositis, enfermedades en las que es
frecuente encontrar eosinofilia. En el Lupus Eritemaioso Diseminado, es
frecuente encontrar plaguetopenia.

En todas estas enfemedades hay alteraciones de las proteinas plas-
mdticas, encontrandose disminucidén de las albiminas, con aumento de
las globulinas. La electroforesis, damuesira que la hiperglobulinemia es
a expensas de las gamma globulinas y mds aiun, hoy se cree que por
lo menos para el Lupus Eritematoso Diseminado, se trataria deluncz gam-
ma globulina especial.

En el Lupus Eritematoso Diseminado y también en la Dermatomio-
sitis, se encuentran corrientemente falsas reacciones seroldgicas posi-
tivas para la sifilis, senaldndose el hecho interesante de gue ellas pue-
den exislir hasta afios antes de aparecear el cuadro clinico (6).

CURSO CLINICO

La evolucion del Lupus Eritematoso Diseminado es variable; ave-
ces los sintomas se desarrollan rapidamente v el paciente muere al
termino de unas pocas semanas o meses. Otras veces el proceso evolu-
ciona en mas tiempo y después de un periodo dlgido, sigue oiro en que
remiten los sinlomas y el paciente se siente bien. La determinacion fa-
lal puede sobrevenir en tiempo variable, ya que algunas veces las re-
misiones son prolongadas. La musrle se produce por una infeccién in-
tercurrente o por insuficiencia renal o cardiaca, siendo mds {recuente
la primera.

La evolucidon de la Dermatomiositis, es semejante a la del Lupus
pudiendo seguir un curso agudo, subagudo o cronico. La muerte se
produce por pardlisis respirateria en aquellos pacientes que lienen se-
rio comrarmiso del diafragma o de ios muasculos respiratorios, o puede
deberse a infeccién intercurrenie o o insuficiencia cardiaca.

En la Esclercdermia la evolucién as igualmente variable, algunas
veces el mal se detiene, para quedar asi o para después de algin
liempo seguir evolucionando. Otras veces el cuadro progresa sin remi-
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siones, aunque casi siempre lentamente, produciendo al paciente mo-
lestias cada vez mds marcadas, como dificultad para la masticacion o
la deglucién o impidiéndole realizar sus ocupaciones. La muerte se pro-
duce por infeccién intercurrente en un paciente previamente debilita-
do y rara vez por lesiones esclerosas del corazén o del pulmédn.

La Panarteritis Nodosa es de evoluciéon subaguda o crénica, gene-
ralmente de terminacién fatal como todas estas enfermedades. Pue-
den existir remisiones hasta de varios atios de duracidn; otras veces
la muerte ocurre uno a dos anos después de iniciados los sintomas. Se
produce por injuria renal o cardiaca, sin embargo, la causa de muerte
pueden ser accidenies graves producidos en oiros ferritorios.

DIAGNOSTICO

En primer lugar, debe hacerse et diagnostico de enfermedad coléa-
genda, lo que en ocasiones es relativamente {&cil, como sucede, por
ejemplo en la Esclerodermia, cuando s= presenian los sintormnas cuta-
neos propios de esta enfermedad. La mayoer parte de las veces el diag-
ndstico es dificil, dado el caracter polimorfo de estas enfermedades, v
entonces debe hacerse por exclusién. Un proceso [ebril, de evolucién
cziipica, con exdmenes auxilicres repelidos, con resultados negativos
y que no cede a los antibidticos, debe hacer sospechar enfermedad co-
ldgena. Una glomerulonefritis de evolucion atipica, puede llevar al diag-
néstico de Lupus Eritermnatoso. El fendmeno de Raynaud, con alteracio-
nes troficas de los dedos, debe hacer secspechar una Esclerodermia di-
fusa; recuerdo el caso de una pacienie, que preseniabo este trasntorno
vasomotor, sin olras manifstaciones, que {fué diagnosticada en nuestro
servicio como enfermedaa de Raynoaud: algin liempo después, regre-
¢b al Hospital con un cuodro caracteristico de Esclerodermia. En estos
casos, un dato que sirve de gran ayuda, es !la alteracion de ias protet-
nas plasmdticas, con inversién de la relacién serina globuling, lo mis-
mo se puede decir de la presencia de reacciones seroldgicas positivas
sin evidencia de infeccién sifilitica.

Hecho el diagnésiico de enfermedad coldgena, debe determinarse
cudl de éllas és. Lo mismo que para el primer punto, esto puede ser
muy dificil y casi siempie debe uno valerse, ademas del cuadro clini-
co, de algunos exdmenes auxiliares. Se debe realizar en todo caso: (1)
Biopsia de piel, muscule v gangiio. (?) Investigacién de células de
Lupus, (L. E. Cells), en médula osea vy sangre periférica. (3) Determina-
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cién de creatina y creatinina urinaria. Ninguno de estos exdmenes es
absoluto.

Por la biopsia de piel y musculo, realizada en forma sistemdtica
en estas enfermedades, (2), es posible cbtener muchas veces el diag-
ndstico, porque aungue las alteraciones histolégicas son siempre: fibro-
sis, degeneracién fibrinoide y proliferacion celular, el predominio de una
u ofra, puede conferir cardcter diagndstico.

La biopsia de ganglio, puede servir en clertos casos en que la
biopsia de piel y musculec no da resultado; recuerdo dos casos en que
éstas fueron negativas, el estudio histolégico del ganglio orientd el diag-
ndstico hacia un Lupus Eritematoso.

La investigacidn de L. E. Cells es de gran importancia para el diag-
néstico de Lupus Eritemoioso Diseminado, encontrdandose resultados po-
sitivos en el 60 al 807 de las veces. Estas células, son leucocitos neu-
trofilos, que contienen en su interior una sustancia amorfa, que ocupa
casi toda la célula, desvlazando el nicleo a la mperiferia, a manera de
corona. La sustancia fagocitada, seria de origen nuclear, procedente
de otro leucocito, atacado por el factor L. E. Ademds del Lupus, en otras
enfermedades pueden encontrarse las L. E. Cells, pero con menor fre-
cuencia,

La determinacién de la creatina y creatinina urinaria, tiene gran
importancia para el diagndstico de la dérmatomiositis. Como es sabido,
la creatina en condiciones nermales, no es eliminada por la orina, sal-
vo en los nifios, v en la mujer en el periodo previo a la menstruacién.
En los casos de dermatomiositis, es excretada en cantidades apreciables
a expensas de la creatina, cuya eliminacién disminuye en orina de
24 horas.

TRATAMIENTO

Diversos medios de tratamiento han sido empleados para estas en-
fermedades, casi ninguno ha dado resultados, por lo que han sido aban-
donados. En la actualidad se estd usando la 17-hidroxi-lldihidro corti-
costerona (Cortisone) y la Hormona Adrenocérticotréfica (ACTH), pa-
ra el tratamiento del Lupus Eritematoso Diseminado. Se usa como medio
salvador de la vida y para mantener al paciente libre de sintomas.
Los resultados son buenocs, sobre todo si emplea en casos agudos, pro-
duciendo la remisidén de la mayoria de los sintomas. (11-13). Tiene el
inconveniente de que la supresion brusca de Ja droga, origina la re-
crudecencia de los sintomas, que casi siempre no cede ya al tratamien-
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to, Estudios recientes parecen indicar que no deben emplearse la Cor-
tisona vy el ACTH indistintamente. Se recomienda realizar la prueba de
Thorn con ACTH, previamente, y que consiste en lo siguiente: 1¢ De-
terminacidn del nimero absoluto de eosindlilos; 2° Aplicacion de 25 ma.
de ACTH por via iniramuscular; 2: determinacién del niimero de eosi-
ndfilos absolulos, cuatro horas después: el paciente debe estar en con-
diciones bdsicas; normalmente debe haber reduccién de un 50‘: de los
eosindfilos, lo que indica buena respuesia suprarrenal. Cuando la prue-
ba de Thorn da valores normales, se puede emplear ACTH, pero cuan-
do la respuesta es anormal, debe usarse la Cortisong, es decir, terapia
de sustitucion.

Otra medicacién actualmente también empleada en el Lupus es la
Vitamina Bl2 a grandes dosis, ella actuaria mejorando principalmente
la pigmentacion cutdnea, teniendo poco efecto sobre las olras mani-

festaciones.
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