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RESUMEN

La Esclerodermia es una enfermedad autoinmunitaria compleja poco frecuente,
que potencialmente afecta a todos los drganos y sistemas, por lo que es importante
conocer su manejo e identificar las complicaciones mas frecuentes. Se presenta un
caso de un paciente masculino de 43 afios de edad con antecedentes de consumo
de droga “Marihuana “durante 9 afios, dejandola de consumir hace 15 afios;
ademas peérdida de peso hace 6 meses, y hace un afio sequedad de la piel y caida
del cabello, artritis reumatoide diagnosticada hace 2 meses sin tratamiento.Al
momento de su ingreso 09/02/20015 paciente refiere tos seca acompafiado de
mialgias, artralgias, malestar generalizado y alza térmica no cuantificada de méas o
menos 10 dias de evolucion. Es ingresado al servicio de medicina interna con una
presion arterial de 90/60 mm Hg, frecuencia cardiaca 145 por minuto, frecuencia
respiratoria 24 respiraciones por minuto, temperatura de 38 grados centigrados,
saturacion de oxigeno del 85%, tejido celular subcutaneo disminuido,
cardiopulmonar murmullo vesicular disminuido en base derecha, se auscultan
estertores crepitantes de predominio en campo pulmonar izquierdo y base derecha,
extremidades se aprecia deformidad en falanges de manos, lesiones maculares
hiperpigmentadasen  piernas. Se realiza exdmenes complementarios
diagnosticando de Neumonia adquirida en la comunidad, derrame pleural derecho,
leucopenia y trombocitopenia, se instaura oxigenoterapia, antibioticoterapia y
nebulizaciones. Se interconsulta a Dermatologia, observandose lesiones atroficas

en dorso de articulaciones interfalangicas de manos, codos y cara anterior de



piernas, engrosamiento de la piel distal de dedos de manos, cara fina, dificultad
para cerrar las manos, por las caracteristicas de las lesiones se llega a un
diagnostico presuntivo de Esclerodermia, realiza biopsia y se confirma el
diagnostico de Esclerodermia Sistémica, por lo que paciente es transferido al
Hospital IESS Ambato donde fallece.

PALABRAS CLAVES: ESCLERODERMIA, CEFTRIAXONA,
CIPROFLOXACINO, BROMURO_IPRATROPIO, TRANSFERENCIA.
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SUMMARY

Scleroderma is a rare autoimmune complexdisease;it potentially affects all organs and
systems, so it is important to know your power management to thereby identify potential
risk factors and the most common complications.A case of a male patient aged 43 with a
history of drug "Marijuana" for 9 years, leaving 15 years ago to consume is presented,;
weight loss also 6 months, and one year dry skin and hair loss, rheumatoid arthritis
diagnosed 2 months without treatment does. At the time of patient admission referred dry
cough accompanied by myalgia, arthralgia, malaise and thermal unquantified rise about 10
days duration. He was admitted to the internal medicine with a blood pressure of 90/60,
heart rate 145 per minute, respiratory rate 24 breaths per minute, temperature 38 degrees
Celsius, oxygen saturation 85%, decreased subcutaneous tissue, cardiopulmonary breath
sounds decreased right base, crackles predominantly in the left and right lower lung field are
heard, limb deformity seen in phalanx of hands smudged hierpigmented injuries in legs. With
the support of laboratory test results it is reached presumptive diagnosis of community-
acquired pneumonia, right, leucopenia and thrombocytopenia pleural effusion, for which
oxygen therapy, antibiotics and sprays is established. Is interconsultation at Dermatology is
evident in back of interphalangeal joints of the hands, elbows and anterior legs, thickening of
the distal skin of fingers, sharp face, difficulty closing their hands, the nature of the injuries
is; histopathological report confirmed the diagnosis of systemic scleroderma, maintaining
the topical treatment.Patient has systemic progressive deterioration, so the patient is

transferred to Ambato IESS Hospital where he died.

KEYWORDS: SCLERODERMA, CEFTRIAXONE, CIPROFLOXACIN,
IPRATROPIUM_BROMIDE.
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INTRODUCCION

La Esclerodermia o Esclerosis Sistémica es una enfermedad multisistémica
caracterizada por cambios inflamatorios, vasculares y escleroticos de la piel y de
organos internos, particularmente pulmén, corazon y tracto gastrointestinal.Se
desencadena por un conjunto de factores genéticos, ambientales e infecciosos en la
que se asocian defectos de autoinmunidad humoral, celular, fibrosis y cambios
vasculares especificos.*

El caso clinico analizado tiene vital importancia ya que las enfermedades sistémicas
no atendidas oportunamente son causa de complicaciones graves e incluso la muerte
es por ello la decision de dar a conocer enfermedades como la esclerodermia que son
catalogadas como enfermedades raras pero letales que sin una atencion

multidisciplinaria y adecuada tienen desenlaces fatales como en el caso del paciente.

La fisiopatogenia involucra diversas lineas celulares, como las del endotelio, los
fibroblastos, los linfocitos y sus respectivos mediadores solubles. Estas células
determinaran una fase vascular temprana con infiltrado inflamatorio y finalmente

fibrosis. 2°
Fases de la esclerodermia

Existen tres fases del engrosamiento cutaneo en la esclerodermia, que por lo general

ocurren secuencialmente durante la progresion de la enfermedad.*

e Fase edematosa: Hay sensacion de “dedos gordos” por la mafana con
recurrencia en la noche; la inflamacién puede ser evidente. Eventualmente
ocurre en forma persistente (dedos con aspecto de salchicha). En el dorso de
las manos, antebrazos, piernas y pies se presentan cambios similares. El
edema es indoloro y es ocasionado por aumento en el depdsito de tejido
conectivo, disminucion del drenaje linfatico y dafio microvascular con
extravasacion.

e Fase indurativa:el edema es remplazado por engrosamiento cutaneo
después de meses o algunos afios en la esclerodermia difusa, o hasta 15 0 20
afios después en la forma limitada. El prurito intenso puede presentarse antes,
durante o después de esta fase. La piel se vuelve brillante, tensa y adherida a
los planos profundos. Los pliegues sobre las articulaciones desaparecen,



comprometiendo los movimientos articulares. Pueden presentar eritema pero
es més frecuente hiperpigmentacion, que respeta membranas mucosas Yy
tiende a exacerbarse en el sitio de los foliculos pilosos, con areas de
hipopigmentacionalrededor, que provoca una apariencia de “sal y pimienta”.
Los cambios faciales se caracterizan por reduccion del tamafio de la nariz,
facies inexpresiva, piel brillante con pérdidas de las lineas de expresion y
microstomia asimétrica. En la forma limitada el engrosamiento cutaneo es
menor y la principal caracteristica es la telangiectasiaaracniforme, con
dilataciones tortuosas de asas de capilares y vénulas, que se incrementan
durante la evolucidon de la enfermedad en tanto que el engrosamiento cutaneo
involuciona.!
e Fase atrofica: después de varios afios la piel se vuelve, mas suave y delgada.
La piel de los dedos parece normal, pero a la palpacion es tensa y adherida a
los planos profundos. Aparecen telangiectasias y resulta dificil diferenciar
entre una forma limitada y una fase tardia de la forma difusa.*
En cuanto a su epidemiologia esta enfermedad es poco frecuente, aparece en cada
afio unos 18 a 20 casos por cada millon de habitantes a nivel mundial. Sin embargo,

se encuentra distribuida en todo el mundo. *

En Europa se presenta 25 casos por 100.000 habitantes al afio de acuerdo a la
prevalencia de enfermedades raras. °

En Ecuador es una enfermedad poco conocida, y no hay datos exactos sobre su
incidencia.

Se caracterizada por fibrosis difusa, cambios degenerativos y anomalias vasculares
en la piel, las articulaciones y los érganos internos, especialmente en el es6fago, el
aparato digestivo inferior, el pulmon, el corazén y los rifiones. Entre los sintomas
mas comunes figuran: fenomeno de Raynaud, poliartralgia, disfagia, pirosis y
tumefaccion, ademas de engrosamiento de la piel y contractura de los dedos de las
manos; afectaciones pulmonar, cardiaca y renal ocasionan la mayoria de las
muertes

El grado de engrosamiento cutaneo depende del subtipo y el tiempo de evolucion de
la enfermedad. En la fase temprana de la enfermedad, la inflamacion difusa de los

dedos y manos, puede precederel engrosamiento cutaneo. Otras manifestaciones



cutdneasy musculo esqueléticas incluyen: piel brillante, &reas hipo e
hiperpigmentadas , alopecia, calcinosis cutanea, miopatia, teleangiectasias encara,
mucosa oral, pecho y manos. En la fase cronica, se puede observar: esclerodactilia,
limitacion para la apertura bucal, adelgazamiento y retraccion de los labios, arrugas
verticales alrededor de la boca, Ulceras digitales dolorosas, afeccion tendinosa,
contracturas de flexion y oste6lisis’

FORMAS CLINICAS

Tabla 1: CLASIFICACION DE ESCLERODERMIA®

ESCLEROSIS SISTEMICA
e Esclerosis Sistemica con afectacion cutanea limitada
e Esclerosis Sistemica con afectacion cutanea difusa
e Esclerosis Sistémica sine Esclerodermia
ESCLERODERMIA LOCALIZADA

e Morfea en placas
e Morfea Generalizada
e Esclerodermia Lineal
SINDROMES ESCLERODERMIFORMES

e Sindromes de solapamiento con otras conectivopatias

e FascitisEosinofilica
e Escleromixedema

e Escleroderma de Buschke

Elaborado por: Patricia Isabel Acosta. Fuente: Rodriguez Garcia J, Arévalo Serrano J, Azafia Defez
J, Balsa Barro J, Berbel Garcia A, Contreras Sanchez J. et al. Diagndstico y tratamiento médico.
Madrid-Espafia. MARBAN LIBROS, S. L; 2011.

La Esclerosis Sistémica se divide fundamentalmente en dos formas clinicas (Tabla
1). Una con afectacion cutanea difusa incluyendo las areas proximales de las
articulaciones metacarpofalangicas, tronco y cara, donde se afecta con mas
frecuencia drganos internos; y otra forma con afectacion cutdnea limitada o

Acroesclerosis en la que predomina la fibrosis cutanea en la zona distal a las



articulaciones metacarpofalangicas, y la afectacion de dérganos internos suele ser
menos importante. Existe una tercera Ilamada esclerosis sine esclerodermia, que se
caracteriza precisamente por la ausencia de Esclerosis Cutanea, pero en la que se
pueden observar el resto de las manifestaciones sistémicas. Otra clasificacion
describe tres tipos de Esclerosis Sistémica de acuerdo a la extension de la afectacion

cutanea:®

1. Tipo 1: existe afectacion de los dedos y ademas de puede afectar parpados
inferiores y cuello.

2. Tipo 2: se afecta las extremidades proximales de los dedos o de la cara, y se
admiten localizaciones menores como parpados, cuello y axilas.

3. Tipo 3: difusa, incluyendo el tronco y/o abdomen.®

El Sindrome de CREST (Calcinosis, Sindrome de Raynaud,EsophagealDismotility,
Sclerodactyly, Telangiectasia) se incluye dentro de las formas de afectacion limitada,
aunque puede verse también en formas difusas. Existen cuadros clinicos afines
llamados  Sindromes  Esclerodermiformes.  Entre  ellos se  destacan
FascitisEosinofilica, y los relacionados con téxicos, como el Sindrome de Mialgia-
Eosinofilia por L-triptofano. Otras formas clinicas se solapan con otras
conectivopatias autoinmunes (Artritis Reumatoide, Sjogren, Polimiositis) originando

los denominados Sindromes de Solapamiento u Overlap.®

El diagndstico es principalmemnte clinico,se debe realizar unhemograma,bioquimica
general, anticuerpos antinucleares (ANA), antigeno nuclear extractable(ENAS),
Anticuerpos  anti  scl-70(esclerodermia  difusa),  Anticuerpos anti
centromero(esclerodermia limitada) y parametros paravalorar funcion renal como

creatinina yproteinuria en orina de 24 horas’

Se recomienda la realizacion de al menos unabiopsia al inicio del diagndstico
paradeterminar la correlacion anatomo-clinica y suposible relacion con el prondstico.
Lahistopatologia cutanea mostraria la angeitisen la dermis profunda e hipodermis,
como lalesion basica inicial, con la acumulacion de uninfiltrado mononuclear
alrededor de los vasossanguineos pequefios, nervios, aparatopilosebaceo y glandulas
sudoriparas, mas tarde hay hialinizacion de la pared de losvasos, proliferacion del

endotelio y,homogenizacion de las fibras de colageno, conpérdida de los detalles



estructurales, mayordensidad y engrosamiento del coldgenodepositado en el aparato

pilosebaceo y glandulas sudoriparas.®

En més de un 70% de los casos se detecta la presenciade anticuerpos antinucleares
(ANA), cuyos patrones tipicos son: homogéneo, moteado y nucleolar. Los
anticuerpos orientadores a Esclerosis Sistémica son: anticentromero y anti DNA-
topoisomerasa | o anti SCL-70. Los primeros estan presentes en el 80-96% de los
casos con esclerosis sistémica localizada y en menos del 10% de la esclerosis
sistémica difusa. Los segundos se encuentran en 30-40% de las Esclerosis Sistémica
difusa.™

El tratamiento de la Esclerodermia Sistémica es multidisciplinario, ya que no hay
tratamiento especifico. La principal meta de los médicos es mejorar la calidad de
vida del paciente. El tratamiento general de la enfermedad busca elcontrol de los
grandes fendmenos que caracterizan laenfermedad: el dafio vascularcon
vasodilatadores y antiagregantes plaquetarios, la fibrosis con agentes que reducen la
sintesis de colageno o aumentan la produccién de colagenasay la inflamaciéon. Para el
control del Fenémeno de Raynaud y sus complicaciones enla Esclerosis Sistémica, se
han empleado varios farmacos que actian endiferentes puntos de la secuencia
reguladora de lamicrocirculacion; ninguno de estos farmacos ha demostrado, hasta la
fecha, poder frenar o impedir el dafio estructural vascular evitando las temibles

complicaciones derivadas del mismo.™



OBJETIVO GENERAL

1. Describir los principales sintomas, signos, complicaciones y manejoen un
caso clinico de ESCLERODERMIA atendido en el Hospital Provincial
Docente Ambato.

OBJETIVOS ESPECIFICOS:

1. Conocer las principales bases de tratamiento enfocadas a esclerosis sistémica
2. Establecer un algoritmo de manejo para Esclerodermia.

3. Determinar la importancia de un manejo multidisciplinario de la patologia.
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Identificar las principales fallas en la atencion y seguimiento del paciente.



PRESENTACION DEL CASO CLINICO

Paciente, de 43 afios de edad, sexo masculino, soltero, mestizo, nacido en la Mana y
residente en la provincia de Tungurahua, canton Ambato, parroquia Huachi Loreto,
barrio Letamendi; escolaridad secundaria, ocupacion serigrafia y rotulacion, religion

cristiano evanggélica, lateralidad diestra, grupo de sangre desconoce.
HISTORIA PASADA NO PATOLOGICA.

HABITOS:

Alimentacion: 3 veces al dia

Miccion: 5 veces al dia

Defecatorio: 2 vez al dia

Tabaco.- durante 9 afios, 10 unidades diarias hasta hace 18 afios.
Alcohol.- durante 8 afios, una vez a la semana.

Drogas.- durante 9 afos, “marihuana” 1 vez a la semana hace 15 afios ya no la

consume.
Medicamentos: No refiere

Suefio: 10 horas diarias, pero desde hace 5 semanas refiere insomnio.
ANTECEDENTES PATOLOGICOS PERSONALES
ANTECEDENTES CLINICOS:

Aurtritis Reumatoide diagnosticada hace 2 meses sin tratamiento al momento.
ANTECEDENTES QUIRURGICOS.-

Injerto de piel hace 22 afios no refiere detalles.

ANTECEDENTES PATOLOGICOS FAMILIARES

No refiere



ENFERMEDAD ACTUAL

Paciente refiere presentar tos productiva de dificil eliminacion y alza térmica no
cuantificada de predominio nocturno por lo que acude al Hospital Municipal Nuestra
Sefiora de la Merced, donde es ingresado durante tres dias, con el diagnéstico
presuntivo de Neumonia indicando tratamiento que no especifica, solicitando alta
voluntaria, posteriormente es traido alHospital Provincial Docente Ambato. al
momento de su ingreso (09/02/2015; 15:00 pm) paciente refiere tos seca acompariado
de mialgias, artralgias, malestar generalizado y alza térmica no cuantificada de méas o
menos 10 dias de evolucién. Es valorado en el servicio de emergencia y

posteriormente ingresado al servicio de Medicina interna.
REVISION ACTUAL DE APARATOS Y SISTEMAS
Pérdida de peso: refiere pérdida de peso progresiva desde hace 6 meses.
Caida de cabello:refiere caida de cabello de 9 meses de evolucion.
EXAMEN FISICO

« SIGNOS VITALES.

Presenta tension arterial de 90/50 mmHg, frecuencia cardiaca de 145 latidos por
minuto, frecuencia respiratoria de 24 respiraciones por minuto, temperatura axilar
de 38 grados centigrados, peso 54 Kg, talla 1.75cm, IMC 17.6, saturacion de

oxigeno al aire ambiente de 85%.
APARIENCIA:

Paciente, consciente, vigil, orientado en tiempo, espacio y persona, faciedlgica,

biotipo asténico.
0JOS

Conjuntivas rosadas, esclerasanictericas, pupilas isocoricasnormoreactivas a la luz y

a la acomodacion.



BOCA

Mucosas orales Yy linguales semihumedas. Paladar blando y duro sin patologia,
Uvula de color rosada, piezas dentales en regular estado. Orofaringe no eritematosa,

no congestiva
CUELLO:

Simétrico, con movimientos pasivos y activos conservados, sin presencia de

ingurgitacion yugular. Tiroides OA

TORAX:

A la inspeccion se evidencia respiracion superficial.

A la palpacion, tejido celular subcutaneo disminuido, expansibilidad disminuida.
PULMONES:

MV disminuido en base pulmonar derecha. Se auscultan estertores crepitantes de

predominio en campo pulmonar izquierdo y basal derecho.
CORAZON: Ruidos cardiacos ritmicos, no hay presencia de soplos.
ABDOMEN:

Suave, depresible, no doloroso a la palpacién profunda. No se palpan

viceromegalias; ruidos hidroaéreos presentes.
EXTREMIDADES:

Extremidades superiores e inferiores simétricas, tono y fuerza disminuida, se
evidencia lesiones maculares hiperpigmentadas- costrosas y deformidad en falanges

distales de manos.

Los examenes solicitados en emergencia el 09/02/2015reportan:



Tabla 2.- BIOMETRIA HEMATICA

Parametro Resultados Valores de
referencia

Leucocitos 3,700 4.000-10.000

Neutrofilos 81.3% 50-70

Hemoglobina 12.5g/dL 11-16

Hematocrito 37.3% 37-54

Plaquetas 103.000 150.000-
450.000

Elaborado por Patricia Isabel Acosta Panimboza. Fuente Exdmenes complementarios.
Laboratorio Hosbital Provincial Docente Ambato
Se evidencia una leucopenia,neutrofilia indicativo de un proceso infeccioso que por
la sintomatologia del paciente indica un origen pulmonar, junto con los criterios
clinicos nos orientan hacia el Sindrome de Respuesta Inflamatoria Sistémica.

Trambocitopenia. Hemograma dentro de pardmetros normales.

Tabla 3.- QUIMICA SANGUINEA

Parametro Resultados  Valores de
referencia
Glucosa Basal 116.9mg/dL  74-106
Urea 12.4mg/dL 16.6-48.5
Creatinina 0.67 mg/dL 0.70-1.20
Ac. Urico 1.9 mg/dL 3.4-7
BUN 6 -
Albumina 3.5g/dl 3.8-5.1
Globulinas 3.2 g/dl 1.8-3.6
Proteinas totales 6.7 g/dI 6.4-8.3
HDL colesterol 11 mg/dl Mayor a 65
LDL colesterol 33 mg/dl Hasta 172
Triglicéridos 140 mg/dI Hasta 150

Elaborado por Patricia Isabel Acosta Panimboza. Fuente Exdmenes complementarios.
Laboratorio Hosbital Provincial Docente Ambato
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Muestra de glucosa postaprandial tomada a las 15:47 normal, Hipoalbuminemia,
HDL colesterol ¥ ,Urea V¥, Hipouricemia, secundaria a un proceso de mala absorcion

por estenosis esofagica como consecuencia de la misma esclerodermia.

Tabla 4.- ELECTROLITOS

Parametro Resultados Valores de
referencia

Sodio 116.9mg/dL 136-145

Potasio 4.7mg/dL 3.5-5.1

Cloro 104.7 mg/dL 98-107

Elaborado por Patricia Isabel Acosta Panimboza. Fuente Examenes complementarios.
Laboratorio Hosnbital Provincial Docente Ambato

La Hiponatremia puede ser consecuencia de la Cirrosis Hepatica, que se presenta

dentro de las complicaciones de la Esclerodermia.

Tabla 5.- HORMONALES

Parametro Resultados Valores de
referencia

TSH 1.8mg/dL 0.27-4.2

T4 8.6mg/dL 5.1-14.1

Elaborado por Patricia Isabel Acosta Panimboza. Fuente Exdmenes complementarios.
Laboratorio Hosnital Pravincial Docente Ambato

Pruebas hormonales dentro de parametros normales

Rx de torax: Sin reporte. Interpretacion personal: se observa multiples infiltrados

bibasales.
Paciente al momento de ingreso con diagnostico de:

e Neumonia Nosocomial VS Neumonia Adquirida en la Comunidad.
e Derrame Pleural Derecho
e Artritis Reumatoide

e Leucopenia

11



e Trombocitopenia
e Hipoalbuminemia

e Hiponatremia
Por lo que se indica tratamiento con:

e Oxigeno por canula nasal a 3ltrs/ min

e Solucion salina 0.9% a 90ml/h

e Ceftriaxona 1g intravenoso cada 12 horas.

e Claritromicina 500 mg intarvenoso cada 12 horas.

e Nebulizaciones con 1 cc de Bromuro de Ipratropio + 2cc de Solucion Salina
0.9% cada 8 horas y por razones necesarias.

e Paracetamol 1 g via oral si temperatura >38°C

Se solicita ademéas examenes de laboratorio e imagenologia en los que consta: cultivo
y antibiograma de esputo, colesterol, electrolitos, electrocardiograma, VDRL, VIH,
gasometria; anticuerpos anticentromero, anti SCL 70, anticuerpos antinucleares
(ANA).

Tabla 6.- SEROLOGIA

Parametro Resultados
VIH No reactivo
VDRL No reactivo

Elaborado por Patricia Isabel Acosta Panimboza. Fuente Examenes complementarios.
Laboratorio Hospital Provincial Docente Ambato

Tabla 7.- ANTICUERPOS

Parametro Resultados
ANA Positivo
Anti centrémero Positivo
Anti SCL 70 Positivo

Elaborado por Patricia Isabel Acosta Panimboza. Fuente Examenes complementarios.
Los i ! aharatorin Hosnital Provincial Dacente Ambato o)

conectivo; la positividad de losanticuerposAnti centromero nos indica la presencia
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del Sindrome de CREST Yy los anticuerpos Anti SCL 70 positivos estan relacionados

con el aumento de fibrosis pulmonar en Esclerodermia Sistémica.

Tabla 8.- GASOMETRIA

Parametro Resultados
pH 7.51

PO2 45.3 mmHG
PCO2 22.4 mm HG
cHCO 3 17.6 mmol/L
BE -3.0mmol/L
Sodio 140.0mmol/L
Potasio 3.59 mmol/L

Elaborado por Patricia Isabel Acosta Panimboza. Fuente Examenes complementarios.
Laboratorio Hospital Provincial Docente Ambato
Se aprecia disminucion del PO2 arterial como consecuencia de una alteracion en la
ventilacion/ perfusion y/o hipoxemia; ademéas una disminucién PCO2 secundario a

hiperventilacion; por el mismo proceso infeccioso pulmonar que cursa el paciente.

ELECTROCARDIOGRAMA: Sin informe. Interpretacion personal: se evidencia
ondas T negativas en V1, V2 y V3. Relacionado a fibrosis pulmonar como

consecuencia de la misma Esclerodermia.

Paciente en su segundo dia de hospitalizacion es valorado por Dermatologia por
presentar lesiones en la piel, refiere que desde hace mas o menos un afio presenta
sequedad en la piel que va progresando. Al examen Dermatoldgico; se observa
lesiones atroficas en dorso de articulaciones interfalangicas de manos, codos y
lesiones atroficas hiperpigmentadas en cara anterior de pierna que van desde 0.5 a 2
mm de diametro, de color pardo, ademas engrosamiento y atrofia en parte distal de
dedos de manos, cara fina y dificultad para cerrar las manos; por las caracteristicas de
las lesiones de piel y el cuadro clinico impresiona Esclerosis Sistémica o
Esclerodermia; indicando biopsia de piel; se instaura tratamiento topico con Urea al

10% crema en emulsién en todo el cuerpo dos aplicaciones al dia.
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El 13/02/2015 sufre un deterioro progresivo de su cuadro respiratorio, presentando
disnea en reposo y manteniendo saturaciones de 85% con oxigeno a 8 litros por
mascarilla por lo que se requiere la utilizacion de mascarilla de alto flujo y se suma

Itraconazol 200mg via oral cada 12 horas.

El 15/02/2015 se presenta alza térmica 38°C, paciente en malas condiciones
generales taquipneico, cianoético, disneico, con saturacion del 85% con mascarilla de
alto flujo por lo que se le indica Nebulizaciones con Salbutamol 1lcc + 2cc de
solucion salina 0.9% STAT y por razones necesarias consiguiendo ligera mejoria

con una saturacion al momento del 90%.

Se recibe resultados de biopsiasolicitada el 11/02/2015 la misma que reporta
epidermis con pérdidas de papilas, en algunos cortes adelgazados. La dermis muestra
coladgeno homogenizado y eosinofilico, con pérdidas de los anexos cutaneos. Hay un
tenue infiltrado linfoplasmocitario con escasas células plasmaticas. La pared de los
vasos sanguineos engrosada confirmando el diagndstico de Esclerodermia Sistémica,
manteniendo tratamiento topico. Paciente en malas condiciones generales con alzas
térmicas persistentes y malestar generalizado progresivo, para lo cual se administra
antipiréticos Paracetamol 1g via oral STAT y por razones necesarias, se continda

con antibioticoterapia y nebulizaciones.

Paciente sufre un deterioro progresivo sistémico el 17/02/2015 a las 00:24 hasta
entonces lleva 8 dias de hospitalizacion, en tratamiento con ceftriaxona y
claritromicina por 7 dias sin respuesta favorable, al momento se encuentra
diaforético, hipotenso, taquicardico, taquipneico con tiraje intercostal con saturacion
de 40% con mascarilla de alto flujo por lo que se interconsulta a terapia intensiva y
se realiza intubacion endotraqueal, acoplandolo a ventilacién mecénica, diagnostican

de sepsis de origen pulmonar, solicitando examenes que reportan:
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Tabla 9.- BIOMETRIA HEMATICA

Parametro Resultados Valores
referencia
Leucocitos 7,900 4.000-10.000
Neutrofilos 89.3% 50-70
Hemoglobina 12.0g/dL 11-16
Hematocrito 35.5% 37-54
Plaquetas 92.000 150.000-
450.000

Elaborado por Patricia Isabel Acosta Panimboza. Fuente Examenes complementarios.
Laboratorio Hosbital Provincial Docente Ambato

Persistencia de proceso infecciosos indicada por Neutrofilia con ligero aumento de
la misma y disminucion significativa de plaquetas con relacion al examen de

ingreso. En el hemograma se evidencia un descenso en el Hematocrito.

Tabla 10.- QUIMICA SANGUINEA

Parametro Resultados  Valores de
referencia

Glucosa Basal 81.5mg/dL 74-106

Urea 16.2mg/dL 16.6-48.5

Creatinina 0.79 mg/dL 0.70-1.20

Ac. Urico 3.3mg/dL 3.4-7

BUN 8 -

Fosfatasa alcalina 174 U/L 40-130

TGO 115.8 U/L 0-40

TGP 30.6 U/L 0-41

Elaborado por Patricia Isabel Acosta Panimboza. Fuente Examenes complementarios.
Laboratorio Hospital Provincial Docente Ambato

Se evidencia una ligera disminucion de Urea y Acido Urico; pero un aumento en

relacién al examen anterior. Ademas un aumento de la transaminasa oxalacética y
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fosfatasa alcalina que indican compromiso hepatico como consecuencia de la

Esclerodermia Sistémica.

Tabla 11.- ELECTROLITOS

Parametro Resultados Valores de
referencia

Sodio 137mg/dL 136-145

Potasio 4.16mg/dL 3.5-5.1

Cloro 103.6 mg/dL 98-107

Elaborado por Patricia Isabel Acosta Panimboza. Fuente Examenes complementarios.
Laboratorio Hospital Provincial Docente Ambato

Electrolitos dentro de los rangos de normalidad.

Tabla 12.- UROANALISIS

Parametro Resultados

Densidad 1025

pH 6

Proteinas 30mg/dl

Hemoglobina +

Piocitos 2-4 por campo

Bacterias +

Aspecto Amarillo
ligeramente
turbio

Eritrocitos 6-8

Células altas 2-4

Cilindros 1-2

Elaborado por Patricia Isabel Acosta Panimboza. Fuente Examenes complementarios.
Laboratorio Hospital Provincial Docente Ambato

Uroanalisis presencia de hematuria, que puede estar indicando el inicio de un

compromiso renal.
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Tabla 13.- GASOMETRIA

Parametro Resultados
pH 7.09

PO2 63.7 mmHG
PCO2 67.2 mm HG
cHCO 3 20.1 mmol/L
BE -10.8mmol/L
Sodio 141.2mmol/L
Potasio 3.41 mmol/L
Cloro 131.4 mmol/ L

Elaborado por Patricia Isabel Acosta Panimboza. Fuente Examenes complementarios.
Laboratorio Hospital Provincial Docente Ambato

Se evidencia una acidosis respiratoria con disminucion del PO2 debido al aumento

primario de PCO2 estimulada por la hipoxia. Ademas una disminucion en el EB.

Tabla 14.- TROPONINAS

Parametro Resultados
TNT- HSST 110.5
CKMB 8.94

Elaborado por Patricia Isabel Acosta Panimboza. Fuente Examenes complementarios.
Laboratorio Hospital Provincial Docente Ambato

Troponinas dentro de los parametros de normalidad.

Rx de térax: Sin reporte. Interpretacion personal. Se observa multiples infiltrados en

panal de abejas bilaterales.

ELECTROCARDIOGRAMA: Sin informe. Interpretacion personal se evidencia
persistencia de ondas T negativas en V1, V2 y V3. Relacionado a fibrosis pulmonar

como consecuencia de la misma Esclerodermia.
Instauran tratamiento con inotrépicos y apoyo de ventilacion mecénica; indicando:

e Agente gelatina 500cc STAT
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e Ceftriaxona 2g intravenoso cada 12 horas

e Ciprofloxacino 200 mg intravenoso cada 12 horas

e N- acetilcisteina 300 mg intravenoso cada 6 horas

e Gluconato de calcio 10cc intravenoso cada 12 horas

e Solucion salina 0.9% 92 cc + Midazolam 50 mg+ Fentanilo 500 mcg pasar

intravenoso 1.5 mcg/Kg/h.

Ademas manifiestan la necesidad de manejo en Unidad de cuidados intensivos que al
momento se encuentra saturada en el Hospital Provincial Docente Ambato, por lo
que es transferido con el diagndstico de: Neumonia Grave; Derrame Pleural Derecho,
Leucopenia en estudio, Esclerodermia Sistémica, Sepsis de Origen Pulmonar, al
Hospital del IESS Ambato en donde fallece.
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ANALISIS DEL CASO CLINICO

La esclerosis sistémica es una enfermedad autoinmune cronica en el que
lavasculopatia, activacion inmune y fibrosis extensa de la piel y los 6rganos internos
se encuentran entre las principales caracteristicas. Es una enfermedad heterogénea

con diferentes manifestaciones y resultados clinicos.** 3

En la esclerodermia, hay una produccién y acumulacion de matriz extracelular dando
como resultado una sintesis excesiva de colageno y alteracion en la remodelacion de
la matriz extracelular lo que permite mantener la fibrosis persistente en la esclerosis

sistémica.'*

La etiologia exacta es indeterminada, pero hay evidencia que sugiere una conexion

entre los factores ambientales y la patogénesis. *®

Se considera una enfermedadinmunemediada con formacion de autoanticuerpos. Se
describe cierta predisposicion genética vinculada a la presencia de algunos antigenos
del complejo mayor de histocompatibilidad (CMH), HLA DR-5 y HLA DR-3.Se
vincula ademéas a factores ambientales. Esto se apoya en los sindromes
esclerodermiformes descritos vinculados a la exposicion a farmacos, drogas,

solventes, etc.'*

En general, los factores ambientales nocivos son detectados por los mecanismos
reguladores de la patogénesis que alteran la expresion génica lo que conduce a la

aparicion del fenotipo especifico de la enfermedad. *°
Epidemiologia

La incidencia es de 18 a 20 casos por afio por millon de habitantes. La prevalencia es
de 19 a 75 casos por cada 100.000 personas. La edad de inicio promedio es entre los
30 y 50 afios. Predomina en el sexo femenino con una relacion mujer/hombre de 5-
9/1.*

Factores de Riesgo

La esclerodermia se desencadena por un conjunto de factores genéticos, ambientales

e infecciosos:!
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Factores genéticos *°
Se considera que la contribucion de los factores genéticos en el desarrollo y
expresion de la esclerosis sistémicaes alta, justificada por los siguientes hallazgos:

e Agregacion familiar en el 1.5% de las familias con esclerosis sistémica.

e Alta frecuencia de otras enfermedades autoinmunes (Lupus Eritematosos
Sistémico, Artritis Reumatoide) asi como Anticuerpos antinucleares en los
familiares de pacientes con Esclerosis Sistémica.

e Diferencias en la prevalencia y en manifestaciones clinicas en los diferentes
grupos étnicos.

e Relacion con algunos alelos del Complejo mayor de histocompatibilidad y
HLA en algunos grupos étnicos. **

Factores infecciosos:

Los agentes infecciosos son relacionados con varios desordenes autoinmunes, entre
ellos Lupus Eritematoso Sistémico. Se ha descrito la presencia de un cuadro similar a
esclerosis sistémicaen los vasossanguineos de ratones despuées de ser irradiados e
infectados con citomegalovirus, por lo que se ha planteado el posible rol de una
infeccion latente. Otro de los virus postulados es el parvovirus B19. Existe un
incremento en la prevalencia de ADNde parvovirus en la piel de los pacientes con
esclerosis sistémica.™

Factores ambientales.

Existe una notable asociacion epidemioldgica entre ciertos pesticidas, los mineros del
carbdn y del oro (polvo de la silice) y el desarrollo de esclerosis sistémica.

Algunos estudios han mostrado la habilidad de la silice para estimular a las células
endoteliales, celulas mononucleares de sangre periférica y fibroblastos, utilizando
una via de accion similar a la propuesta como mecanismo patologico en la Esclerosis
Sistémica. Por otro ladose ha descrito Fendmeno de Raynaud en los trabajadores
expuestos alcloruro de polivinilo y a los hidrocarburos aromaticos. Dela misma

forma, se ha descrito que la bleomicina produce nédulos fibrosos en la piel.*

Antecedentes como factores de riesgo
Al analizar la historia clinica se puede apreciar que el paciente tiene como

antecedente Artritis Reumatoide que es una sobreposicion de esclerosis sistémica.
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Ademaés tiene como antecedentes el consumo de sustancias psicotropicas como es la
marihuana por largo tiempo, asi también el consumo de alcohol y tabaco que son
factores que maodifican el estilo de vida del paciente predisponiéndolo a padecer
distintas patologias como consecuencia del consumo o por la misma modificacion del

estilo de vida.

Oportunidad en la solicitud de la consulta

El paciente no tuvo una atencion oportuna en un centro de salud por el descuido
personal y familiar del cuadro clinico que presentaba, dando lugar a la aparicion de
complicaciones y afectacion de drganos internos, que comprometian el estado
hemodinamico del paciente llegando en condiciones desfavorables para su estado de

salud y posteriormente su fallecimiento.

Segun la constitucion de la Republica del Ecuador del 2008, el pais sufre un proceso
de cambio estructural en cuanto a los derechos de los ciudadanos. Con respecto al
sector Salud en el articulo 358 se estan definiendo, implementando y evaluando una
serie de nuevas estructuras y modelos de gestion administrativos, que permitan la
ampliacién de cobertura para el desarrollo, proteccion y recuperacion de las
capacidades y potencialidades para una vida saludable e integral, tanto individual
como colectiva y reconocera la diversidad social y cultural, y el trabajo integrado

entre las instituciones, que conforman el Sistema Nacional de Salud.'®

Acceso a la atencion medica y oportunidad de remision.

El paciente residente en el barrio Letamendi que cuenta con un centro de
salud,nunca tuvo un control de su enfermedad de base por ende no pudo ser referido
al hospital, demostrandose la falta de cumplimiento del propdsito de una medicina
preventiva que tiene planteado el nuevo sistema de salud, también denota la ausencia
de visitas domiciliarias por parte del personal de salud asi también como deficiencia
en la identificacion de factores de riesgo, permitiendo con ello la aparicion de
complicaciones y disminuyendo el prondstico de vida del paciente. Es importante el

descuido en cuanto a la promocién de salud, que en este caso seria, enfocado en el
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cambio de estilos de vida del paciente, para evitar las complicaciones letales que se
presentaron

En la visita domiciliaria a la familiar del paciente se denoto la falta de confianza y el
descontento en cuanto a la atencion prestada por parte del centro de salud de la
SiménBolivar, quiza por la gran afluencia de pacientes y el limitado numero de
turnos; es por ello que deciden acudir a médicos particulares como el caso del
paciente quien acudié al Hospital Municipal Nuestra Sefiora de la Merced, en

condiciones desfavorables para su estado de salud.

Ademas que se pudo observar el descuido personal y familiar hacia el paciente,
corroborando para el agravamiento de la patologia.

Caracteristicas de la atencion

En el Hospital Regional Docente Ambato, en el servicio de Medicina interna; se
observa ausencia de algunos datos en la anamnesis como por ejemplo antecedentes
socioecondmicos, falta de cronologia en la aparicién de los sintomas e informacion
en cuanto a los habitosy antecedentes patologicos personales que no fueron
respondidos de manera correcta por el compromiso hemodinamico del paciente
debido a que se encontraba solo al momento de su ingreso; siendo estos
imprescindibles para un diagndstico y tratamiento adecuado.

La historia clinica es un documento médico legal que registra la informacién del
paciente y la atencion que recibe, es importante tener cuidado en el llenado ya que
no solo nos permite registrar la experiencia médico paciente sino que esta nos
brindara informacion necesaria y correcta en un contexto legal.

Existen muchos avances en informética y tecnologia, implementando nuevas
metodologias en cuanto a la historia clinica se refiere; independientemente de aquello
requiere un adecuado uso ya que con la nueva estructura del sector salud en nuestro
pais; se convierte en un registro que permite evaluarlas actividades realizadas con los
pacientes; asi también como los conceptos bioéticos que nos ayudan a dar una
atencion multidisciplinaria y de calidad; para con ello mejorar la precision del
diagnostico, optimizar los metodos paraclinicos, y mejorar las opciones de
tratamiento, disminuyendo sustancialmente la tasa de morbimortalidadylogrando

dar un mejor uso a los recursos del estado.
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Sin embargo hay que hacer énfasis en la atencion multidisciplinaria que tuvo el
paciente, por medio de las interconsultas realizadas a las distintas especialidades, con
el objetivo de mejorar su estado de salud.

Se realiz6 varios examenes complementarios con el fin de corroborar los
diagndsticos presuntivos, entre ellos un cultivo y antibiograma de esputo que sus
resultados no se encuentranregistrados en la historia clinica.

El diagnostico de Esclerodermia Sistémica se establece segun los criterios la
Asociacion Americana de Reumatologia (Tabla 14);estos criterios tienen una
sensibilidad diagnostica de un 97%.°

Tabla 15.- CRITERIOS DIAGNOSTICOS DE ESCLERODERMIA
ASOCIACION AMERICANA DE REUMATISMO.?

Criterios diagndsticos de esclerodermia Asociacion Americana de Reumatismo

Criterios mayores: e esclerodermia  proximal:  engrosamiento,
retraccion e induracién simétrica de la piel de los
dedos y de la piel proximal a las articulaciones
metacarpofalangicas. Los cambios pueden
afectar a cualquier extremidad, la cara cello y
tronco.(térax y abdomen)

Criterios menores: e Esclerodactilia. Los cambios arriba indicados
pero limitados a los dedos de las manos.

e Cicatrices digitales o pérdidas de sustancia de
los pulpejos de los dedos: areas deprimidas en
las puntas de los dedos o perdida de tejido en los
pulpejos como resultado de la isquemia.

e Fibrosis pulmonar basal bilateral: patron
reticular de densidades lineales 0
lineonodularesbilaterales, mas pronunciado en
las porciones basales de ambos pulmones en el
estudio radiologico, puede tener la apariencia de
un moteado difuso o de un pulmén en panal de
abejas. Estos cambios no deben ser atribuidos a

una enfermedad pulmonar primaria.
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INTERPRETACION:EIldiagnostico se establece ante la presencia del criterio

mayorode 2 0 mas criterios menores.

Elaborado por: Patricia Isabel Acosta. Fuente: Rodriguez Garcia J, Arévalo Serrano J, Azafia Defez
J, Balsa Barro J, Berbel Garcia A, Contreras Sanchez J. et al. Diagnostico y tratamiento médico.
Madrid-Espafia. MARBAN LIBROS, S. L; 2011

Hay que tomar en cuenta que estos criterios no son absolutos para el diagnostico ya
que en algunos pacientes no se cumple por ello es imprescindible la clinica de
presentacion de cada individuo, la capiloroscopia que no se realiz6 al paciente,
esunestudio paraclinico que nos ayuda a enfocarnos mas en el diagndstico, asi
también los anticuerpos caracteristicos que son Utiles para establecer el diagndstico,
clasificacion y pronoéstico dela enfermedad, siendo de suma importancia, en el caso
del paciente los resultados no fueron registrados de forma correcta en la historia
clinica, por loque son obtenidos de forma verbal por parte dela familiar del paciente.
El tratamiento de la esclerodermia en cualquiera de sus formas clinicas suele ser
decepcionante y raras veces se consiguen resultados espectaculares. En las fases
inflamatorias de la morfea se pueden ensayar los corticoides topicos potentes 0 su
infiltracion intralesional. En las formas extensas o diseminadas puede plantearse
Fotoquimioterapia.

La esclerodermia sistémica es aun de manejo mas dificil. EI fendmeno de Raynaud
puede mejorar con el uso de bloqueadores de los canales del calcio como el
nifedipino. Para el endurecimiento fibrético de la piel puede ensayarse la colchicina,
la D-penicilamina o la fotoquimioterapia. El uso de inmunosupresores como la
ciclosporina A o el Metotrexato es controvertido por el dudoso perfil de riesgo-
beneficio.

En el caso analizado se evidencia una afectacion sistémica por la misma clinica del
paciente y los examenes paraclinicos realizados pudiendo utilizarse como

tratamiento.

Imunomoduladores de amplio espectro

Mofetilmicofenolato:inmunosupresorantiproliferativo ~ metabolizado a  acido
micofendlico que inhibe la deshidrogenasa inosin-5 monofosfato y de novo y la

sintesis de purinas, con lo que suprime la proliferaciéon de los linfocitos T y B.
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Algunos autores han demostrado el beneficio de este inmunosupresor al tratar
pacientes con manifestaciones tempranas de la forma cutdnea difusa de la
esclerodermia.Este medicamento ha sido bien tolerado y los pocos efectos
colaterales no comprometen la vida, por lo que es una alternativa segura; sin
embargo, se requieren mas anélisis para aclarar su utilidad en el tratamiento de la
esclerodermia.’

Ciclofosfamida:Es un medicamento citotoxico. Actualmente es el mas utilizado para
tratar las complicaciones severas de esclerodermia. Un estudio reciente demostro la
utilidad de pulsos de 15 mg/kg de ciclofosfamidaintravenosacombinados con
10mg/Kg de metilprednisolona intravenosa, en intervalos de tres semanas los
primeros tres bolos, y en intervalos de cuatro semanas los siguientes tres pulsos.
Losresultadossugieren que la ciclofosfamida intravenosa puede ser de utilidad en el
tratamiento de la enfermedad cutanea de la esclerodermia, aunque no es concluyente
sobre el papel de los esteroides.

Metotrexate: es un analogo del folato que se une competitivamente a la enzima
dehidrofolatoreductasa e inhibe la sintesis de las purinas y la sintesis del ADN. Se
utiliza principalmente para sindromes de sobreposicién como esclerodermia/miositis
o esclerodermia/artritis inflamatoria.*

Ciclosporina A: es un inhibidor de la calcineurina que limita la activacion de las
células T. La ciclosporina A es nefrotoxica y estd bien documentado el desarrollo de
crisis hipertensivas renales en los pacientescon esclerodermia, por lo que esta

contraindicada en ellos.!

Inmunosupresion dirigida

Fotoféresisextracorpdrea:es la irradiacion de linfocitos previamente tratados con
metoxipsoralenos a luz ultravioleta ex vivo, para posteriormente ser reinfundido al
paciente. Existen estudios con muestras pequefias que han demostrado mejoria en la
afectacion cutanea en pacientes con esclerodermia después de ser sometidos a esta
modalidad terapéutica. Recientemente se ha indicado que los pacientes mas

favorecidos son los que reciben la forma activa de la fotoféresis.
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Tratamiento antifibroético
D-penicilamina: No resulta tan eficaz como se pensaba. Se habia establecido una

falsa significacion clinica. No se usa actualmente.’

Colchicina: A dosis de 1 mg/dia, su eficacia aumenta asociada a fototerapia de
banda estrecha.’

Actualmente se encuentra en fase de investigacion lautilizacion de nuevas terapias;
dentro de ellas las que pretende reducir la actividad profibrética como son la relaxina
y el antagonista del receptor de endotelina (Bosentan). La relaxina es una hormona
secretada durante el embarazo que tiene propiedad antiinflamatoria y antifibrotica.
Hasta el momento los estudios de fase 11l no han demostrado beneficio. Ademas hay
estudios que evallan el beneficio de farmacos dirigidos contra el TGF-p; dentro de
ellos el Imatinib y el CAT 192, que bloquean la actividad tirosina quinasa y

constituyen un anticuerpo recombinante contra dicho factor.

Terapia Fotobiologica

El tratamiento con UVA 1 ha sido efectivo en lesiones esclerdticas acrales. Un
estudio reciente no aleatorizado, que incluyé 18 pacientes con esclerodermia
sistémica con acroesclerosisregistro una importante disminucion de la rigidez y del
engrosamiento cutaneo, asi como el incremento de la elasticidad y en la actividad de
la colagenasa. Sin embargo, la fototerapia con UVA para todo cuerpo no ha sido
descrita aunque elposible impacto sistémico puede ser inminente.

Actualmente, el mayor éxito en el manejo de esclerodermia, asi como la mejoria de
la calidad de vida es secundario a la terapia érgano especifica, tal como el manejo de
la crisis renal con blogueadores de la enzima convertidora de angiotensina (ECA),
tratamiento del fenébmeno de Raynaud con bloqueadores de canales de calcio, o
control del reflujo esofagico con inhibidores de bomba de protones.

La esclerodermia es una afectacion sistémica que por ende afecta a todo el organismo
de una u otra manera, dentro de esto una de las visceras mas afectadas son los
pulmones, con una alta tasa de mortalidad y morbilidad. 17

La enfermedad pulmonar es una de las caracteristicas clinicas mas importantes de la
Esclerodermia; se encuentra presente en mas del 70% de los pacientes. Es la
principal causa de muerte.El sintoma mas frecuente es la disnea de esfuerzo y dentro

de los signos radioldgicos encontramos la fibrosis pulmonar. Las pruebas de funcion
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pulmonar muestran un patrén restrictivocon disminucion en la capacidad de difusion

y descenso de pO2durante el ejercicio. En forma precozse puede detectar con

tomografia computarizadade alta resolucidn,que muestra imagen “en cristal

esmerilado”y lavado bronquioloalveolar, que clasicamente posee gran cantidad de

macrofagos, neutrdfilos y eosinofilos.Es mas frecuente en los pacientes con

Esclerodermia Sistémicadifusa,que presentan anticuerpos contra topoisomerasa.'®

Descripcion de las fuentes utilizadas

La realizacion del presente caso clinico, se analizé bajo la descripcién de multiples

fuentes en la que cabe destacar, la recopilacion y el analisis detallado de:

Historia clinica, permitiéndonos la revision de documentos a través en la cual
se obtuvieron la mayor parte de datos del caso clinico, desde el inicio de su
sintomatologia, tiempo de permanencia en los servicios hospitalarios,
manejos clinicos, caracteristicas de la atencién e identificacion de puntos
criticos.

Guias de préctica clinica y articulos de revision ya que resumen y evaltan
todas las evidencias relevantes con el objeto de ayudar con nuevos y actuales
conocimientos a los médicos para escoger la mejor estrategia del manejo de
cada paciente.

Informacion indirecta a través de la aplicacion de entrevista a sus familiares
quienes brindaron informacion activa la cual permitié identificar los factores
de riesgo que influyeron de alguna manera en la evolucién de este caso
clinico.

Discusion directa con profesionales y tutor del trabajo de investigacion,
quienes son guia con su experiencia y conocimientos en diferentes campos
de la medicina.

Visita domiciliaria a familiares de paciente, para evaluar situacion geografica

y de acceso a la unidad de salud.
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Identificacion de los Puntos Criticos.

1.

Falta de preocupacion por parte del paciente al no acudir a realizarse un
control y seguimiento oportuno de su patologia de base.

Ausencia de protocolos de manejo en nuestro pais e incorrecto llenado de la
historia clinica, documento médico legal que recoge la informacion del
paciente y los procedimientos realizados con el objetivo de una atencién de
calidad.

Ausencia del desarrollo de las estrategias establecidas en el nuevo modelo de
atencion integral de salud.

Inconformidad con la atencion de la unidad de salud por saturacion de la
misma.

Ausencia de la realizacion de promocion y prevencion, pilares basicos en la

nueva estrategia de salud por parte de la unidad.
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Caracterizacion de las oportunidades de mejora

OPORTUNIDADES DE
MEJORA

ACCIONES DE MEJORA

FECHA
CUMPLIMIENTO

RESPONSABLE

Atencion eficiente vy

posterior control periddico
dentro de las unidades de

atencion primaria

Utilizar las estrategias del sistema de
salud como es la visita domiciliaria
para realizar busqueda activa de
pacientes y categorizar una atencion

oportuna.

A mediano plazo

Ministerio de Salud Publica
Autoridades y personal de

unidades de atencion primaria.

Realizar actividades de
prevencion de salud, tanto
extramurales como

intramurales.

Brindar charlas educativas de
prevencion e indicar la importancia
de un seguimiento de una patologia

con riesgo de complicaciones letales.

A corto plazo

Profesionales de salud
Técnicos en Atencion

Primaria de Salud

Correcto interrogatorio
dirigido y llenado adecuado

de la historia clinica.

Capacitar a médicos tratantes,
residentes, e internos rotativos sobre
el correcto llenado de la historia

clinica

A corto plazo

Ministerio de Salud
Jefes de los distintos servicios

hospitalarios.




Agilizacion 'y Disminucion
de la cantidad de tramites
administrativos y
reorganizacion de la red
publica de salud con el
objetivo de acortar el plazo
de espera para una atencion

médica.

Priorizar la atencion de los pacientes
de acuerdo a su estado de salud vy el
riesgo de posibles complicaciones.

Instruir a profesionales de la salud
acerca de los tramites a realizarse,
con el objetivo de que sean entes de
informacion para acortar el tiempo

de demora.

A corto plazo

e Ministerio de Salud

e Directory autoridades
HPDA

e Trabajo social

e Red publica de salud

del

Aplicacion de guias clinicas
médicas y protocolos con el
fin de conseguir atencién de

calidad y calidez.

Poner en préctica los protocolos y
guias de tratamiento actuales para el
adecuado manejo de las diferentes

patologias.

A mediano plazo

Ministerio de Salud
Director General del HPDA

Jefe médico de cada servicio
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PROPUESTA DE TRATAMIENTO ALTERNATIVO

La esclerodermia siendo una enfermedad compleja autoinmune, con gran variacion
de manifestaciones clinicas, actualmente existen diversas alternativa terapéuticas
utilizadas en otros paises; como México pero muy pocas han demostrado ser
efectivas para resolver las afectaciones cutaneas de la enfermedad por lo que su
tratamiento va enfocado a mejorar el estilo de vida de los pacientes y el tratamiento
de sus complicaciones.

Por lo mismo no es posible enfocarnos en una propuesta alternativa de tratamiento ya
que ninguna ha demostrado revertir el dafio a nivel celular, ni mejorar la
sintomatologia de una forma significativa.

Por la ausencia de protocolos y guias de tratamiento en nuestro pais propongo un
algoritmo de manejo (Gréafico 6 y7) para brindar una atencion de calidad a los
pacientes con esclerodermia.



CONCLUSIONES

La Esclerodermia es una enfermedad multisistémica, cronica e incurable, dentro de
las manifestaciones clinicas mas importantes se encuentra el fendmeno de Raynaud,
gue se presentar por exposicion a temperaturas bajas y/o estrés emocional, debido al
caracter sistémico de la enfermedad también puede involucrar pulmon, rifién,
circulacion periférica, sistema musculo esquelético, trato gastrointestinal y corazon;
después de la piel el sistema gastrointestinal es el 6rgano mas afectado. Entre las
principales complicaciones tenemos los problemas pulmonares siendo responsable
de méas del 70% de mortalidad de la enfermedad, problemas gastrointestinales,
cardiacos y renales que son determinantes trascendentales de la morbimortalidad de

la patologia.

El tratamiento de esclerosis sistémica es multidisciplinario, va dirigido a mejora la
circulacion sanguinea periférica con vasodilatadores, antiagregantes plaquetarios,
prevenir la sintesis y liberacion de citoquinas dafiinas con farmacos
inmunosupresores, asi como inhibir o reducir la fibrosis con agentes que reducen la

sintesis de colageno.

Tras la revisién de las opciones terapéuticasdisponibles en la actualidad para
eltratamiento de las distintas manifestacionescutaneas de la esclerodermia, se ha
establecidoun algoritmo diagndéstico-terapéutico (Grafico 6 y 7) con el fin de
sistematizar el manejo del paciente con esclerodermia, pudiendo ser utilizado en

nuestra provincia Tungurahua para brindar una atencion de calidad a la poblacion.

Es importante un manejo multidisciplinario de los pacientes puesto que muchas de
las veces las patologias dermatoldgicas no son dadas la importancia debida, y es por
ellos que van progresando hasta etapas muy avanzadas, es necesario las
interconsultas entre especialidades ya que solo asi se le dara al paciente una atencién
de calidad y calidez, permitiendo dar un diagnéstico correcto y tratamiento oportuno

temprano.

Las distintas falencias a nivel primario, como la ausencia de vistas domiciliarias, el
descuido del paciente y familiares por una atencidon oportuna y temprana de su

problema de salud, ademas de un incorrecto llenado de la historia clinica nos
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permitieron identificar dichos errores en pro del bienestar del paciente, recalcando la

atencion integral que recibi6 en instancias intrahospitalarias.
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ANEXOS

Grafico 1.-

Lesiones atroficas con costras en articulaciones

metacarpofalangicas e interfalangicas.

Gréfico 2.-

Esclerodermia proximal, hoyuelos digitales y Fendmeno de
Raynaud.
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Gréfico 3.-

Limitacion para la apertura bucal, adelgazamiento y
retraccion de los labios, arrugas verticales alrededor

de la boca

Grafico 4 .-

Cara afilada, principal caracteristica de pacientes con

esclerodermia.
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Gréfico 5.-
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Grafico 6.-

ALGORITMO DIAGNOSTICO

Paciente con placas

induradas en piel Esclerodermia
Sistémica
Extensa o parchada? Escleromixedema Anamnesis por
Simétrica o asimétrica? FascitisEosinofilica organosy aparatos
S. de Mialgia-
Asimétrica Eosinofilia
parchada Sospecha de
esclerodermia
Morfea o
Esclerodermia / \

Difusa Limitada

l

Biopsia

Hemograma y bioquimica
ANAS, ENAS.

AC. ANTI SCL-70

Anticuerpos anticentrémero

oV A WwWDN e

Funcién renal: creatinina 'y

proteinas en 24 horas.

Elaborado: Patricia Isabel Acosta Panimboza. Fuente: Salazar N, Orgaz M, Guirén P, Espifieira C,
Gutiérrez S, Naranjo S, et al. Cutaneousmanifestations of scleroderma: a therapeuticChallenge. Actual
Med. Ago 2011;96(783):30-37
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Gréfico 7.-

CUIDADOS
GENERALES ESCLEROSIS ULCERAS CALCINOSIS

Elaborado: Patricia Isabel Acosta Panimboza. Fuente: Salazar N, Orgaz
M, Guiron P, Espifieira C, Gutiérrez S, Naranjo S, et al.
Cutaneousmanifestations of scleroderma: a therapeuticChallenge. Actual
Med. Ago 2011;96(783):30-37
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ABREVIATURAS

HPDA: Hospital Provincial Docente Ambato.

IESS: Instituto Ecuatoriano de Seguridad Social

CREST: Calcinosis, sindrome de Raynaud, esophagealdismotility,
Sclerodactyly, telangiectasia.

ANA:anticuerpos antinucleares

ENAs: antigeno nuclear extractable.

OA: tiroides no visible ni palpable

Scl-70: Esclerodermia-70

HLDA: sistema o complejo mayor de histocompatibilidad (CMH).
Ul: unidades internacionales

VIH: virus de inmunodeficiencia humana

BE: exceso de base.

PO2: presion arterial de oxigeno.

PCO2: presion arterial de monéxido de carbono

mg: miligramos

g: gramos

dl: decilitro

38



