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Se presenta un caso de Esclerosis Sistémica en el curso del cual se desarroll6 una hemorragia pulmonar,
identificandose hemosideréfagos en el broncoaspirado. El interés del caso reside en lo infrecuente que resulta la
asociacion Esclerodermia / Hemorragia pulmonar.
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Introduccion

La Esclerosis Sistémica (ES) es una enfermedad generalizada del tejido conectivo caracterizada por cambios
inflamatorios, fibroticos y degenerativos, acomparfiados de anormalidades cutdneas asi como sistémicas W,

La afectacion pulmonar en el curso de la ES constituye un hecho habitual®, siendo criterio diagnéstico de la
misma ©. A pesar de existir cierta predileccién de la ES por el sexo femenino, la participacion pulmonar es mas
frecuente en varones .

Desde las primeras descripciones de la enfermedad, la fibrosis constituye la forma de participacién pulmonar
mas frecuente, pudiendo también observarse derrame pleural e hipertensién pulmonar @ No se ha podido establecer
correlacion entre tiempo de evolucion y desarrollo de complicaciones pulmonares(S).

La hemorragia pulmonar es una manifestacién excepcional, siendo el objetivo de este trabajo la descripcion de

un caso.

Caso Clinico

Mujer de 53 afios diagnosticada hace 3 de ES en base a criterios clinicos, no presentando hasta el momento
de su ingreso, enero/89, manifestaciones renales ni pulmonares. Consulté por cuadro febril de 7- 10 dias de
evolucién junto con deterioro general, no presentando hallazgos patologicos llamativos en la exploracion fisica, salvo
los relacionados con su ES. La analitica a su ingreso presentaba un hemograma normal en sus 3 series, VSG de 35
mm. a la primera hora, perfil bioquimico normal (Hitachi de 20 pardmetros); en la orina hubo indicios de proteinuria y
sedimento con 20-25 hematies/campo. Aclaramiento de creatinina= 120 ml/min. Actividad de protrombina= 100%.

Anticuerpos antinucleares, anti-DNA, anti-ENA, y antimembrana basal negativos. Factor reumatoide negativo.Anti
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Scl-70 positivo. C3=136 mg/dl, C4=27 rng/dl, IgG=1.300 mg/dl, IgA=3 86 mg/dl, IgM= 118 mg/dl. Gasometria arterial
con Fi0 2 de 0.21: pH=7.410, PaC0O,=43.7 torr, Pa0O,=82.2 torr. Exploracion funcional respiratoria: insuficiencia
ventilatoria restrictiva (VC=68%), con una ligera caida de la DLCO-Sb (73%). La Rx de térax a su ingreso presentaba
un patrén reticular fino bibasal.

Evolucion: iniciado tratamiento antibiético empirico, cedié el cuadro febril en 72 horas, apareciendo sin
embargo a los 5 dias un episodio de tos persistente, disnea y expectoracion hemoptoica, objetivandose en la Rx de
térax un patrén alveolar bilateral (Fig. 1), junto con anemizacién brusca (Hb=9,9 gr/dl, He=28.9%, VCM=88 fl). Con la
sospecha de hemorragia pulmonar, se practicé una broncofibroscopia que mostré un arbol bronquial normal,
observandose en el broncoaspirado macréfagos, células epiteliales cilindricas y escamosas, algunas de estas Ultimas
con aspecto disqueratésico. Un importante nimero de macrofagos resultaron positivos para tinciones especiales de
hierro. Durante este ingreso no hubo deterioro de la funcion renal.

Figura 1: Radiografia de térax postero-anterior durante el episodio de hemorragia pulmonar.

Figl: Radiografia de torax postero-anterior durante el episodio

de hemorragia pulmonar

Instaurado tratamiento con esteroides, se aprecié una rapida mejoria tanto clinica como radioldgica, siendo
dada de alta a final de febrero/89.

A las dos semanas, reingresa por episodio progresivo de astenia, anorexia y disnea de mediados esfuerzos.
No se apreciaron cambios radiolégicos con respecto a su alta previa, pero analiticamente se observé un descenso de
la cifra de complemento (C3=49.7 mg/dl y C4=17.6 mg/dl), junto con un importante deterioro de la funcién renal
(creatinina sérica = 2.35 mg/dl; aclaramiento de creatinina = 40 ml/min), microhematuria y proteinuria no superior a 1
gr/24 horas. Por ello, se realizé una biopsia renal que evidencid una glomerulonefritis necrotizante, con extensa
proliferacién extracapilar en aproximadamente el 20% de los glomérulos; en resumen: microangiopatia en estadio

«inactivo» compatible con Esclerodermia Cronica.
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Discusion

La patogenia de la ES no esta clara, si bien existen tres hipétesis: Primera, anomalia vascular sugerida por el
fendmeno de Raynaud, alteraciones en capilares y arterias de pequefio calibre. En segundo lugar, alteracion
inmunolégiea, puesta de manifiesto por las determinaciones analiticas y anormalidades de la funcion linfocitica. Por
ultimo, proceso inflamatorio sugerido por los hallazgos descritos en las biopsias cutanea, renal y el lavado
broncoalveolar (1 6-8).

Las anomalias pulmonares en la ES son frecuentes, al igual que en otras colagenosis. Existen publicaciones
en el sentido de que puede existir algun tipo de participacion pulmonar en el 70% de las necropsias de pacientes
fallecidos con ES, siendo el hallazgo mas frecuente la fibrosis intersticial con distorsion de la via aérea de fino calibre
y bronquioloectasias®®.

En nuestro caso, los signos radioldgicos iniciales y el estudio funcional respiratorio sugieren un cierto grado de
fibrosis intersticial no comprobada histolégicamente; sin embargo, los hallazgos endoscopicos descartan que el
episodio de sangrado fuese atribuible a unas bronquiectasias.

Otras anomalias estan en relacién con proliferacion de tejido conjuntivo perivascular, habiéndose publicado
recientemente que las alteraciones vasculares pueden existir en ausencia de enfermedad intersticial.

Sin embargo, en una amplia revisién de las manifestaciones pulmonares de la ES no se cita la hemorragia
pulmonar, ni, reciprocamente, la ES se cita como potencial causa de hemoptisis(lo'“).

En la bibliografia de los Ultimos afios sélo se describe un caso de hemorragia pulmonar en un sindrome de
CREST en el que se detectan endoscopicamente telangiectasias en la pared bronquial 12

Probablemente, lapatogenia de la hemorragia pulmonar de nuestro caso esté en relacidon con la existencia de
una vasculitis por inmunocomplejos circulantes™®, ya que se pudo detectar una caida de los niveles séricos de

complemento durante el episodio.
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