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En este trabajo se estudia un grupo de nifios con
esclerodermia. En todos ellos habian alteraciones
pulmonares y esofigicas acompaiiando a otras
manifestaciones de la enfermedad.
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Pulmonary and esophageal abnormalities
in children with progressive systemic sclerosis
(diffuse scleroderma)

In the present study, a group of children with diffuse sclero-
derma was evaluated. All had puimonary and esophageal ab-
normalities associated with other features of the disease.

Introduccién

La esclerosis generalizada (esclerodermia) es una
enfermedad del tejido conjuntivo poco frecuente, par-
ticularmente cuando se estudia la poblacion infantil.
Las caracteristicas clinicas del padecimiento en el
adulto y el que ocurre en la edad pediatrica han sido
comparadas y algunos reportes sostienen que en el
nifio, el compromiso cardiorrespiratorio parece ser
mds frecuente y que el dafio renal es menos comun'-2,

La lesion pulmonar de la esclerodermia ha sido
relacionada previamente con diversos trastornos,
como restriccion de la movilidad toracica, dafio vas-
cular, presencia de factor reumatoide, anticuerpos an-
1i-Sc1-70 (topoisomerasa-I), anticuerpos antinucleares
y una produccién elevada de interleucina-2%°. Ade-
ma4s, recientemente se observd que algunas alteracio-
nes, como el reflujo gastroesofdgico proximal y la
broncoaspiracion, tuvieron una relacion con el dafio
pulmonar®.

En el grupo de esclerodermia que ocurre en los
nifios no hay reportes similares, por lo que nuestros
datos de un trabajo reciente pueden contribuir a eluci-
dar la participacién de dichos factores de riesgo.
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Material y métodos

Se estudiaron cinco pacientes con esclerodermia de inicio en la
edad pediatrica (menores de 16 afios de edad), que incluyeron cuatro
con esclerosis generalizada y uno con sindrome de CREST?2,

Resultados

Al finalizar sus manifestaciones clinicas se observé
que el fendmeno de Raynaud; el edema subcutdneo,
asi como la esclerosis cutdnea con rapida progresion,
fueron los datos predominantes de estos casos. Intere-
santemente todos tuvieron alteraciones esofagicas y
pulmonares (tabla I). Los cambios esofdgicos incluye-
ron disfuncién en tercio medio o inferior en cinco
casos. Tres pacientes presentaron ademds miopatia
que se asocio con trastornos en el tercio superior del
esofago, manifestados por disfagia alta en dos de ellos.
Tres casos tenian adicionalmente alteraciones en in-
testino delgado vy colon. La neumopatia fue clasificada
como restrictiva por las pruebas funcionales respirato-
rias y por el hallazgo de fibrosis radioldgica en los
cinco enfermos? 3.

Los estudios seroldgicos realizados de acuerdo a
trabajos previamente descritos’ demostraron anti-
cuerpos anti-Sc1-70 en dos casos, uno de ellos con la
coexistencia de anti-RNPn y otro con anti-DNA des-
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TABLA I
Manifestaciones clinicas en pacientes con esclerosis generalizada (esclerodermia) con dafio pulmonar y esofigico
Edad Evolucién Manifestaciones Manifestaciones Otras
Caso | (afos) | Sexo (afios) respiratorias gastrointestinales alteraciones
1 13,5 F 1,5 Fibrosis pulmonar* Transito esofdgico anormal**
2 14 F 3 Fibrosis pulmonar* Trénsito esofdgico anormal** Miopatia (clinica)
Disminucién de la peristalsis y tono
del sigmoides
3 16 F 1 Fibrosis pulmonar* Transito esofagico anormal**
Dolicosigmoides
4 16 F 6 Fibrosis pulmonar* Transito esofdgico anormal** Miopatia y disfagia alta***
5 5,5 M 6,5 Fibrosis pulmonar* y Transito esofdgico anormal** Miopatia y disfagia alta***

obstruccion de vias aéreas Hipomotilidad en el transito

intestinal

* Restriccién funcional con capacidad vital y capacidad pulmonar total menor del 80 % del esperado y obstruccién con relacién capacidad vital/volimen espiratorio forzado del

primer segundo menor del 70 % del esperado. Fibrosis pulmonar radioldgica.
** Alteracion en tercio medio o inferior mediante estudio radiolégico con bario.

*** Electromiografia con patrén miopdtico y determinacion de creatinfosfoquinasa elevada.

naturalizado. No se establecid una relacidn significati-
va con las manifestaciones viscerales por lo reducido
del grupo.

Discusion

Los mecanismos patogénicos potenciales que se re-
lacionan con la lesion pulmonar en la esclerodermia
son diversos. La asociacion entre disfuncion esofdgica
proximal y distal con la fibrosis pulmonar que enco-
tramos en este estudio apoya evidencias similares en
pacientes adultos con esclerosis generalizada, donde
los datos mds contundentes han demostrado esofagitis
y cambios laringeos consistentes con broncoaspira-
¢ion, relacionados con un descenso de la capacidad de
difusion del monoéxido de carbono®.

También debemos considerar la posibilidad de una
relacion fortuita o que tal asociacidn tenga como base
comtun la presencia de fibrosis extensa, tanto en el
sistema cardiorrespiratorio como en el gastrointesti-
nal y, como evidencia de ello, tenemos que la fibrosis
no solo involucré es6fago y pulmon, sino ileon, colon,
y piel en forma importante, aun cuando el padeci-
miento no fue de largo tiempo de evolucion.

El compromiso cutdneo extenso y los cambios fun-
cionales restrictivos en pulmén de nuestro grupo de
estudio, han correlacionado anteriormente con la pre-
sencia de anticuerpos anti-Scl-70 (topoisomerasa-
I)* "% pero su relacion con el dafio esofdgico es menos
claro. Otros anticuerpos contra antigenos nucleolares,
como el anti-RNP-U3 y el anti-RNA-polimerasa-1, se
han asociado con trastornos cardiopulmonares y ne-
fropatia*, pero no ha habido un nexo significativo con
las manifestaciones gastrointestinales. Algunos cam-
bios inmunolégicos, como el incremento de interleuci-
na-1 o de interleucina-2, se han encontrado particular-
mente en pacientes con una enfermedad de reciente
instauracion y con el dafio pulmonar, respectivamen-
te>?, pero no con las alteraciones gastrointestinales.

La disfuncién esofdgica, tanto proximal como dis-
tal, puede ciertamente contribuir a la lesién pulmo-
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nar, probablemente favoreciendo la broncoaspiracion.
Adicionalmente, la neumopatia puede incrementar el
reflujo gastroesofdgico si la fuerza inspiratoria reque-
rida y la presion negativa intratordcica son mayores.
Por ello, la coexistencia de trastornos esofdgicos y
respiratorios no parecen ser mutuamente excluyentes.

El reportaje ulterior de observaciones similares a las
nuestras, tanto en nifios con esclerodermia como en
pacientes con otras neumopatias, podré apoyar la par-
ticipacién de la disfuncién esofdgica o la broncoaspi-
racién y otros factores como contribuyentes a la lesién
pulmonar.
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