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Resumen

Contexto: la esclerosis sistémica es una enfermedad del tejido conectivo que se destaca por la
autoinmunidad, vasculopatia y fibrosis; en la cual las manifestaciones cardiacas y pulmonares, con
derrame pericardico y derrame pleural como sintoma inicial no son raros, pero la inestabilidad asocia-
da a taponamiento cardfaco con compromiso hemodindmico es inusual y se asocia a alta mortalidad.

Caso clinico: se reporta el caso de una mujer de 50 afos, con cuadro de disnea progresiva,
ortopnea y edema de miembros inferiores, remitida por derrame pleural izquierdo, derrame
pericérdico recurrente y taponamiento cardiaco secundario; en quien se realizé el diagndstico de
esclerosis sistémica sin esclerodermia.

Conclusion: las manifestaciones cardiacas iniciales en la ssSC son poco frecuentes, pero al cursar
con derrame pericdrdico y taponamiento cardiaco es una condicién con alta morbi-mortalidad, en
la que se debe llegar rdpidamente a su diagndstico para dar un tratamiento oportuno. (Acta Med
Colomb 2022; 48 (suplemento). DOI: https://doi.org/10.36104/amc.2023.2891).
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Abstract

Context: systemic sclerosis is a connective tissue disease noted for autoimmunity, vasculopathy
and fibrosis, in which cardiac and pulmonary manifestations, with pericardial effusion and pleural
effusion as initial symptoms, are not uncommon. However, instability related to cardiac tamponade
with hemodynamic involvement is unusual and associated with high mortality.

Clinical case: we report the case of a 50-year-old woman with progressive dyspnea, orthopnea
and edema of the lower extremities who was referred for left pleural effusion, recurrent pericardial
effusion and secondary cardiac tamponade, and was diagnosed with systemic sclerosis without
scleroderma.

Conclusion: initial cardiac manifestations of SSc are uncommon, but when pericardial effusion
and cardiac tamponade occur, SSc has high morbidity and mortality and must be rapidly diagnosed
to provide timely treatment. (Acta Med Colomb 2022; 48 (suplemento). DOI: https://doi.org/10.36104/
amc.2023.2891).
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Introduccion
La esclerosis sistémica es una enfermedad poco frecuen-
te, caracterizada por fibrosis a nivel cutdneo y en los érganos
internos, asociada a anomalias vasculares y alteraciones in-
munes; que se puede dividir en subtipos difusos y limitados.
El subtipo de esclerosis sistémica sin esclerodermia es poco
frecuente, que se caracteriza por la ausencia de manifesta-
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ciones cutdneas, junto con el compromiso multiorgdnico y
las anomalias serolégicas (1).

La esclerosis sistémica sin esclerodermia se puede dividir
en dos variantes: aquellos pacientes que no tienen compromiso
cutdneo durante todo el periodo de observacion clinica, més
compromiso de érganos internos; y aquellos pacientes que
tienen compromiso visceral tipico de esclerosis sistémica,
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pero que al momento del diagndstico no contaba con mani-
festacion cutdnea y posteriormente la desarrollaron (1, 2).

En sus criterios de inclusién para el diagnéstico, implica
pacientes sin esclerosis cutdnea y las siguientes manifesta-
ciones: fendmeno de Raynaud o sus equivalentes (tlceras
en pulpejos o alteraciones capilaroscépicas) (2), anticuerpos
antinucleares (ANA) positivos y manifestaciones en 6rganos
internos (1-3).

En el presente articulo se presenta un caso de esclerosis
sistémica sin esclerodermia, que curs6 con derrame pleural
izquierdo, derrame pericardico, y taponamiento cardiaco
como manifestacion inicial de su enfermedad.

Caso clinico

Paciente de 50 afios, con antecedente de tos cronica desde
hace 18 afios, quien ingresé por cuadro de dos semanas de
disnea progresiva, asociada a ortopnea, disnea paroxistica
nocturna y edema de miembros inferiores, junto con pérdida
de peso, inapetencia y adinamia. En el abordaje inicial, se
realiz6 ecocardiograma transtoracico que evidencié derrame
pericardico masivo, por lo que realizaron pericardiocentesis
(condrenaje 1.2 L). Sin embargo, por recurrencia a la sema-
na del derrame evidenciando en ecocardiograma de control
(>1 L), remitieron a mayor nivel de complejidad (Figura 1).

En la segunda pericardiocentesis de urgencia, con shock
cardiogénico secundario a taponamiento cardiaco, drenan
600 cc de liquido hemorrédgico. Posteriormente, trasladan a
UCI e inician soporte vasopresor, soporte de oxigeno (FiO,
38%) y realizan hemodidlisis por urgencia dialitica con
elevacion de azoados. Citoquimico de liquido pericéardico
con pH 6.0, proteinas >11 gr/dL, recuento glébulos rojos

elevado, recuentos de leucocitos 6800/mm?, no se observan
bacterias. En laboratorios con leucocitosis (14 880/cel), ane-
mia severa (Hb 6.3 gr/dL), sin trombocitopenia y tiempos de
coagulacién en limites de normalidad. BK en esputo, materia
fecal, liquido pericérdico y liquido pleural negativos. Cultivo
para MTB en liquido pleural y pericdrdico negativos.

Angio-tomografia de vasos pulmonares sin evidencia
de tromboembolismo pulmonar, dilatacién del tronco de la
arteria pulmonar y hallazgos en el parénquima pulmonar de
patrén de fibrosis difusa asociado a bronquiectasias. En los
estudios del lavado broncoalveolar por fibrobroncoscopia,
encontraron endobronquitis aguda, PCR para MTB negativo
y cultivos negativos.

En escanografia pulmonar se evidencié engrosamien-
to septal con dreas de fibrosis pulmonar, de predominio
subpleural y de 16bulos pulmonares superiores, con engro-
samiento de pleura apical, bronquiectasias difusas, cardio-
megalia y derrame pleural en el 16bulo inferior izquierdo,
asociado a atelectasia pasiva (Figura 2). Requirié drenaje
pleural izquierdo por toracocentesis, con citoquimico tipo
exudado de predominio linfocitario, cultivos negativos y
citologia de liquido pleural negativa para malignidad.

Se buscaron causas neopldsicas, con endoscopias diges-
tivas superior e inferior negativas, TAC de térax y abdomi-
nopélvico sin lesiones sospechosas, mamografia BIRADS
0 y ecografia mamaria sin evidencia de lesiones.

Ya descartando etiologia infecciosa y neopldsica, con
hallazgos de fenémeno de Raynaud al examen fisico, sin
esclerodactilia, se solicitaron estudios inmunorreumatolo-
gicos con ANAS 1:320 patrén nucleolar homogéneo, C3 y
C4 normales, FR negativo, Anti-Ro positivo, anti-DNA y

Figura 1. Hallazgos ecocardiogrdficos de derrame pericdrdico severo al ingreso en urgencias.
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Figura 2. TACAR pulmonar: engrosamiento septal con dreas de fibrosis pulmonar, de predominio subpleural y de l6bulos pulmonares superiores, con engrosamiento de pleura
apical, bronquiectasias difusas, cardiomegalia y derrame pleural en el [6bulo inferior izquierdo, asociado a atelectasia pasiva.

anti-Scl 70 negativo. Perfil para SAF negativo (IgG IgM
anticardiolipina y anti B2 glicoproteina I), anticoagulante
Iipico positivo con prueba confirmatoria con vibora Russel
negativo. Uroandlisis sin sedimento activo, proteinuria en 24
horas de 294 mg, CPK normal. Biopsia de gldndula salivar
con sialoadenitis linfocitica leve, test de Schirmer negativo.
Capilaroscopia que evidencia indice capilar disminuido,

dreas avasculares y notable pérdida capilar muy sugestivo
de escleroderma en fase activa (Figura 3).

Valorada por reumatologia, quienes al considerar derrame
pericardico y pleural, fendmeno de Raynaud y hallazgos en
capilaroscopia diagnosticaron esclerosis sistémica sin escle-
rodermia; e iniciaron manejo con ciclofosfamida mensual.
Posteriormente, paciente con adecuada evolucidn clinica,

Figura 3. Capilaroscopia: indice capilar disminuido y capilares muy cortos.
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sin requerimiento de manejo en UCI, sin tratamiento anti-
bidtico y en manejo con inmunosupresor, en seguimiento
ambulatorio con franca ganancia de peso, disminucién en
disnea y mejoria en clase funcional.

Discusion

El perfil clinico de los pacientes con ssSSc es mds leve, con
laboratorios inmunolégicos similares a aquellos con esclerosis
sistémica difusa; lo que sugiere que la esclerosis ssSSc es
una forma inicial del compromiso difuso, relacionada con
un compromiso cutdneo inicial o sutil, o con una enfermedad
cutdnea progresiva de lento desarrollo (3).

En las manifestaciones clinicas, la enfermedad cardio-
vascular puede estar relacionada directamente con el com-
promiso esclerosante a nivel cardiaco o secundario a lesién
renal o pulmonar. La incidencia del compromiso cardiaco en
esclerosis sistémica se encuentra en 50% de los resultados de
las autopsias, pero con sintomas evidentes en los pacientes
con esclerosis sistémicas estd en 16% de los casos. Existen
reportes en los que una efusion pericardica severa, asociada
ataponamiento cardiaco, puede ocurrir antes que los cambios
de esclerosis sistémica y del mismo diagndstico (4).

El compromiso pericardico se puede manifestar como peri-
carditis fibrosa, adhesiones o derrame pericardicos, raramente
como taponamiento cardiaco o pericarditis constrictiva. Gene-
ralmente, es un compromiso clinicamente silente y benigno,
en el que en la mayoria de las veces son derrames pequefios
que no presentan sintomas y no tienen significancia clinica.
En cambio, en derrames pericdrdicos severos se asocian a
mayor compromiso hemodindmico con falla renal secunda-
ria, como en el caso de nuestro paciente, que seguramente es
ocasionada por la hipoperfusion en la corteza renal y al uso
de diuréticos. Por su parte, el taponamiento cardiaco es raro
y se puede asociar a desenlaces fatales, sobre todo cuando su
presentacion es subita (5).

En nuestro caso, la efusién pericardica cursé como
manifestacion inicial asociada a taponamiento cardiaco; a
pesar de que existe una clara asociacién entre hipertensién
pulmonar, manifestaciones cardfacas y esclerodermia, que
se determina como marcador de mal prondstico; en nuestro
reporte el ecocardiograma de la paciente no evidenciaba
signos indirectos de hipertensiéon pulmonar y cursé con una
evolucidn satisfactoria, sin otras complicaciones posteriores
al drenaje pericérdico (6).

Respecto al derrame pleural, Thompson et al. evaluaron su
prevalencia en pacientes con esclerosis sistémica, cursando
en 7% de los casos, que era una prevalencia mucho menor al

compararla en aquellos que presentaban lupus, principalmente
se encontraba en aquellos pacientes con esclerosis sistémica,
hipertensién pulmonar y disfuncién cardiaca derecha. Aun-
que el citoquimico del liquido pleural de nuestra paciente
evidencié un exudado, se descartaron causas infecciosas y
malignidad secundaria (7).

Al revisar la presentacién inusual de derrame pericardico
con taponamiento cardiaco y derrame pleural unilateral secun-
dario a esclerosis sistémica sin esclerodermia, con hallazgos
francos en capilaroscopia de actividad, sin manifestaciones
cutdneas (angiectasias vasculares o calcinosis); consideramos
que no siempre se requiere una asociacion directa con hiper-
tensién pulmonar (6); por lo cual, cuando se realice el abordaje
diagndstico y se tenga sospecha de etiologia inflamatoria, el
inicio de la terapia inmunosupresora puede ayudar a reducir
marcadamente el volumen del derrame, tanto pericardico
como pleural, lo que resalta la importancia de un enfoque
temprano adecuado.

Conclusién

En nuestro caso se evidencia que, aunque la esclerosis
sistémica sin esclerodermia es una enfermedad poco fre-
cuente, la efusién pericardica recidivante como primera
manifestacion asociada a derrame pleural unilateral se
puede presentar, sin encontrarse siempre asociada a hiper-
tensién pulmonar y sin manifestaciones cutdneas. Por lo
cual, en aquellos pacientes que cursen con disnea stbita de
origen cardiovascular y pulmonar, es importante conside-
rar una enfermedad reumatoldgica entre los diagndsticos
diferenciales (8).
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