CASUISTICA

ISSN 0025-7680

CRISIS DE ESCLERODERMIA RENAL NORMOTENSIVA
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Resumen  Paciente de sexo masculino de 60 afios con esclerosis sistémica que evolucioné con crisis de
esclerodermia renal normotensiva. Tenia compromiso poliarticular, esofagico, pulmonar y cutaneo.
Antes de internarse en nuestro hospital recibi6 tratamiento con altas dosis de corticoides, lo que probablemente
precipité el dafio renal que presentd en su evolucién, caracterizado por falla renal, anemia hemolitica microangiopatica
sin elevacion de la presion arterial. La ausencia de hipertension se observa sélo en el 10% de los casos de
esclerodermia renal. Recibi6 tratamiento con enalapril y hemodidlisis. Evolucion6 en forma desfavorable, sin res-

puesta a la terapedtica y fallecié a los siete dias de internado.
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Abstract Normotensive scleroderma renal crisis. A 60 year old male patient having systemic scleroderma
and normotensive scleroderma renal crisis was admitted in our hospital. He presented polyarticular,
esophagic, lung and skin compromise. Before admission he had been treated with high doses of corticosteroids.
We believe corticosteroids led to the worsening of renal damage with renal failure, microangiopathic hemolytic ane-

mia without high blood pressure. The 10% of these cases have normal blood pressure. The patient was treated with
enalapril and hemodyalisis. There was no favourable response to this treatment and he died seven days after
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admission.
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La esclerosis sistémica es una enfermedad del tejido
conectivo que afecta la piel y 6rganos internos tales como
tracto digestivo, pulmén, corazén vy rifiones® 2,

La enfermedad renal grave, también llamada crisis
de esclerodermia renal, se desarrolla en 10-15% de los
casos® 5, y tiene elevada morbilidad y mortalidad. Los
factores de riesgo que contribuyen al desarrollo de en-
fermedad renal son: compromiso difuso y progresivo de
la piel, los meses de invierno, y la administracion de
altas dosis de corticoides® “. La crisis de esclerodermia
renal se caracteriza por: falla renal aguda, hipertensién
acelerada y anemia hemolitica microangiopatica® 2. Al-
gunos pacientes se mantienen normotensos, condicion
gue se observa en 10-11% de los casos” 8.

Caso clinico

Hombre de 60 afios de edad, oriundo de Chaco, que referia
dolor poliarticular de tres afios de evolucién, y desde cinco
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meses atras rigidez cutdnea generalizada y rédpidamente pro-
gresiva; cianosis y palidez distal ante la exposicion al frio, dis-
fagia con pérdida de 20 Kg de peso y disnea progresiva has-
ta clase funcional Ill. Consult6 en el lugar de residencia don-
de se inici6 tratamiento con corticoides (metilprednisolona 40
mg/dia). La funcion renal era normal tres meses antes de con-
sultar en nuestro hospital, donde ingresé por disnea clase fun-
cional 1V, rigidez cutanea generalizada que impedia su movi-
lizacion, dolor abdominal y vémitos. Al examen fisico presen-
taba: taquipnea, presién arterial normal; piel con turgencia,
elasticidad y humedad disminuidas, rigidez cutdnea generali-
zada, esclerodactilia, extremidades a nivel distal palidas y frias,
disminucion de la expansion pulmonar y del murmullo vesi-
cular, abdomen tenso por la rigidez cutdnea. Examenes com-
plementarios: hematocrito 35%, hemoglobina 11.1 g/dl, glébu-
los blancos 11 200 /mm?3, plaguetas 65 000/mm?, urea 1.94gr%,
creatinina 3.9mg%, ionograma y amilasa normal, gases en san-
gre ( FiO, 0.21): 7.49/33/70/24.1/2.3/95%. Sedimento de ori-
na: pH 6, proteinas ++, Hb+ y cilindros granulosos; FAN posi-
tivo y anticuerpo anti Scl-70 positivo. Radiografia de torax:
infiltrado intersticial difuso bilateral. Ecografia renal: ambos ri-
flones de forma y tamafio conservados con discreto aumento
de la ecogenicidad cortical bilateral. Transito esofagico: dis-
minucion del peristaltismo en tercio medio. Ecocardiograma:
hipertrofia septal basal, fibrosis y calcificacion de paredes de
la aorta, incremento del diametro de auricula izquierda de 42.6
mm. Espirometria: patrén restrictivo severo con CFV: 1.70 li-
tros (56%), VEF,: 1.57 litros (64%) VEF,/CVF: 92%. Se inter-
preta el cuadro como crisis de esclerodermia renal y, a pesar
de mantener cifras de tension arterial normales, se trat6 con
inhibidores de la enzima convertidora de angiotensina (ena-
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lapril 5mg /dia). La duracion de la internacion fue de siete dias,
al quinto dia el paciente evoluciona oligdrico, con aumento de
las cifras de urea y creatinina, deterioro de la mecéanica respi-
ratoria, hipoxemia, caida del hematocrito a 21% y sobrecarga
de volumen. El frotis de sangre periférica es compatible con
anemia hemolitica microangiopética. Se inicia didlisis de ur-
gencia, y al dia siguiente comienza con fiebre y tos, con ex-
pectoracion purulenta; se realizan cultivos que resultan nega-
tivos. Se inicia tratamiento antibiético con vancomicina-cefta-
zidime, considerando como focos infecciosos probables el res-
piratorio y el endovascular. En las siguientes 24 horas persis-
te febril con mal manejo de secreciones, fallece ese mismo
dia al regresar de didlisis, por paro cardiorrespiratorio, prece-
dido de trastornos del sensorio y excitacion psicomotriz.

Discusion

Para el diagnéstico de esclerodermia renal se requiere
la presencia de falla renal, hipertension arterial acelera-
da, anemia hemolitica microangiopatica y signos
extrarrenales de esclerodermia; la frecuencia de la mis-
ma es de 10-15%, observandose un subgrupo de pa-
cientes que permanecen normotensos, 10-11% de los
casos. La biopsia renal no establece el diagnéstico, ya
gue los cambios patol6gicos son similares a los obser-
vados en otras formas de hipertensién arterial maligna® ®,
sin embargo se han observado en los pacientes con
esclerodermia renal cambios histolégicos designados
como "agudos"(en los pacientes normotensos): trombo-
sis e infarto glomerular y necrosis fibrinoide arterial y
arteriolar, y como "cronicos" (en los pacientes hiperten-
so0s): esclerosis glomerular y fibrosis arterial y arteriolar®.
Son factores de riesgo precipitantes de la crisis renal el
uso de corticoides a altas dosis, compromiso difuso y
rapidamente progresivo de la piel, y los meses de in-
vierno® 4,

La falla renal y la HTA esta asociada a activacion
isquémica del sistema renina-angiotensina. Es importante
realizar un estudio especial en los pacientes con alto
riesgo de crisis renal, en especial de aquellos con com-
promiso difuso de piel efectuando monitoreo de la pre-
sion arterial, medicion de creatinina plasmatica, protei-
nuria y medicién de la actividad de renina en plasma,
para identificarlos precozmente® 5. El tratamiento con
inhibidores de la convertasa ha demostrado beneficio
en el control de la presion arterial, en estabilizar o mejo-
rar la funcién renal, y mejorar la sobrevida; inclusive en
pacientes con crisis normotensivas® .
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Los inhibidores de la convertasa conducen a mejoria
de la presion arterial por reversiéon de la vasoconstric-
cién inducida por la angiotensina Il. También es necesa-
rio en algunos casos hemodialisis por cursos cortos, ob-
servandose a veces mejoria paulatina hasta en los dos
afios subsiguientes®.

Los cambios microangiopaticos a nivel de la micro-
circulacion que inducen anemia y trombocitopenia son
observados con mayor frecuencia en los pacientes
normotensos, al igual que la hemorragia pulmonar® © 8.
La baja sobrevida en pacientes normotensos no tiene
explicacioné.

Nuestro paciente present6 fallo renal agudo, anemia
hemolitica microangiopéatica con trombocitopenia,
normotensién, condicion que se observa en 10% de los
casos” 8. Los factores precipitantes pueden haber sido
el uso de altas dosis de corticoides y el compromiso de
la piel difuso y rapidamente progresivo; los corticoides
estan especialmente involucrados en el desarrollo de
crisis normotensivas, por su probable rol en la injuria del
endotelio vascular” 8,

Creemos interesante el caso por la forma de presen-
tacién con normotensién, y recordar que los corticoides
deberian ser usados en dosis bajas y con gran precau-
cién en pacientes con esclerodermia.
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