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Pila Pérez, R. y otros. Manifestaciones respiratorias de la esclerodermia. Rev
Cub Med (Supl.) 21: 3, 1982.

Se estudian las manifestaciones respiratorias en 30 pacientes diagnosticados de esclerodermia, en el periodo
comprendido de 1970 a 1979. Se enfatiza en la incidencia de estas manifestaciones, siendo en esta serie la
disnea, la tos y los procesos inflamatorios del parénquima pulmonar las de mayor frecuencia. Se revisa el
tema y se comparan estos resultados con los de otros autores.

INTRODUCCION

Las manifestaciones pulmonares de la esclerodermia fueron inicialmente sefialadas en el siglo
pasado por Finlay," Lewin y Heller? y Notthafft.® Afios mas tarde fueron publicadas otras
casuisticas por Matsui* y Kraus®. La fibrosis pulmonar radiolégica en la esclerodermia fue
informada por primera vez por Murphy y colaboradores,® siendo esta alteracion sefialada por
otros autores también.” -

Las manifestaciones respiratorias son de gran interés para el clinico, ya que éstas pueden verse
en otras enfermedades, planteandose en ocasiones diagnésticos diferenciales dificiles. Entre
estas enfermedades se citan: tuberculosis pulmonar, sarcoidosis, linfangitis carcinomatosa,
bronquiectasia, etc. Igualmente es importante el diagnostico diferencial con las otras
colagenosis, teniendo presente que la esclerodermia es la que con mayor frecuencia afecta al
aparato respiratorio.® Por lo anteriormente expuesto y dada la incidencia de las enfermedades

del colageno en nuestro medio, nos hemos motivado en la realizacion de un estudio de las
manifestaciones respiratorios en enfermos con el diagndstico de esclerodermia.
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MATERIAL Y METODO

Se revisan 30 expedientes clinicos de pacientes diagnosticados de esclerodermia en el
periodo comprendido de 1970 a 1979. El diagndstico fue fundamentado en las
manifestaciones clinicas, examenes de laboratorio, radiolégicos y estudios histopa
tolégicos. En estos pacientes estudiamos fundamentalmente las manifestaciones res-
piratonas, las cuales orientaron o contribuyeron al diagndstico de esta entidad ea un
porcentaje considerable de los enfermos.

RESULTADOS

La disnea en 10 casos (33,3%) fue la manifestacion mas frecuente, seguida por la tos y la
expectoracion en 7 (23,3%) y 6 (20%) casos respectivamente (cuadro). Los procesos
inflamatorios del parénquima pulmonar, con todo su cortejo clinico, se sefalaron en 6
enfermos (20%). Otras manifestaciones respiratorias de importancia fueron: dolor toracico,
neumotorax espontaneo, derrame pleural y hemoptisis.

DISCUSION

La participaciéon pulmonar en la esclerodermia es relativamente frecuente, sobre todo, en
los casos de larga duracion, aunque hay autores?2 que calculan esta participacion en un 8%
de los casos, pero sefialan también que estas alteraciones pueden ser las primeras
manifestaciones de la enfermedad. Bravermann,'° en los estudios realizados por él, plantea
que en el 25% de sus enfermos habia participacion pulmonar y Siegel'' la sefiala en el 43%
de su casuistica.

Las lesiones respiratorias pueden depender de afectacion bronquial y del lecho vascular.2
Las lesiones pulmonares, siguiendo a Getzowa,3 se distinguen fundamentalmente, en
difusas, compactas y quisticas. Como afeccion fibrosclerosante, la esclerodermia puede
presentar los siguientes tipos anatomorradiol6gicos: 13

1. Esclerosis pleural.
2. Esclerosis peribronquial y bronquial.
3. Esclerosis parenquimatosa densa.
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4. Esclerosis pulmonar quistica.

5. Esclerosis intersticial difusa.

En el pulmén se producen lesiones difusas, pero mas frecuentemente se afectan las bases,
originandose en ocasiones imagenes seudoquisticas en las zonas peritéricas. Las
alteraciones respiratorias mas graves son las que dependen de lesiones esclerosas, con los
consiguientes trastornos ventilatorios.'3.14 Estos pacientes a veces "debutan" con el cuadro
clinico de pequenas pleuresias,'s'16 como ocurri6 en un caso nuestro (figura 1).

Figura 1.
Rayos X de térax: notese el derrame pleural de
mediano calibre en hemitérax derecho.
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Hay tendencia a la neumonia,’”'8 lo que se informa en 6 casos de la serie que estudiamos (figuras 2y 3). La
embolia pulmonar se cita con gran frecuencia;'® sin embargo, ninguno de nuestros pacientes presentaron
trastornos de tipo embdlico.

En la esclerodermia se producen graves alteraciones en los alvéolos, donde el tejido elastico es remplazado
por la colagena, por este motivo se desarrollan quistes a partir de la pared alveolar degenerada, dando el
aspecto radiolégico "en panal

Figura 2.

Rayos X de torax donde se observan lesiones
inflamatorias en la base pulmonar izquierda, trama
reforzada en los hilios y base derecha y pleuritis
apical bilateral.
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Figu ra 3.
Rayos X de torax de uno de nuestros pacientes, con un
proceso inflamatorio de la base derecha.

de abejas", como se sefiala en 2 casos de nuestra serie (figura 4). Debido a estas alteraciones se producen
ocasionalmente, neumotorax espontaneo, como ocurrié en un caso nuestro (figura 5).

Las alteraciones fibréticas pueden dar lugar a quistes, enfisema, atelectasia, etc., y originar grave dafio ventilatorio
con bloqueo alveolocapilar.'® La obstruccion vascular puede causar hipertension pulmonar.2°

Las manifestaciones clinicas consisten en disnea de intensidad variable, la cual fue la de mayor frecuencia en
nuestro estudio. Como manifestacion importante también se cita la tos, que en nuestra serie ocup6 el segundo
lugar. Esta tos es seca en un alto porcentaje de los casos, a no ser que concomite con procesos sépticos del
pulmdn, siendo entonces productiva. Hay autores2! que mencionan la rareza de los dolores toracicos, sin embargo,
lo encontramos en 3 pacientes. La esclerodermia en consecuencia de las repercusiones pulmonares que se
desarrollan, muchas veces evoluciona hacia el cor pulmonalc cronico.
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Figura4.

Rayos X de térax que muestra imagenes en "panal de
abejas" en ambas bases pulmonares, compatibles con
imagenes seu d oqu istic as subpleu- ral de la
escleroderm ia

RCMS - 1982



Rayos X de térax de un paciente con escle rod erm .a, que

sufriéo un neumotorax espontdaneo derecho.

Las alteraciones radioldgicas, siguiendo a Coumand y Baldwing2? se traducen en
muy diversas formas:
A . Forma nodular, donde predominan los elementos nodulares, que a veces producen

calcificaciones (figura 6).

B. Forma lineal, que es la que se presenta con mayor frecuencia.
C. Forma reticular, donde lo caracteristico es el estrechamiento de las lineas de fibrosis.

D. Forma quistica, cuya expresion comiste en dilataciones quisticas de localizacion subpleural.

Ademas, pueden detectarse lesiones pleurales (fibrotérax, derrames, etc.) o hiliares,
consecutivas a infecciones o a hipertension pulmonar.20

RCMS - 1982 ! 23



24

F igura 6.
Rayos X de térax. Moteado micronodular en ambos campos pulmonares con

lesiones fibrdticas en un paciente de nuestra casuistica.

SUMMARY

Pila Pérez. R. etal. Respiratory manifestations of sclerodermia. Rev cub Med (Supl.)
21: 3, 1982.

Respiratory manifestations are studied in 30 patients with sclerodermia diagnosis, in a period
comprised from 1970 to 1979. Incidence of these manifestations is emphasized, being dysnea,
cough and inflammatory process of lung parenchyma the most frequent manifestation for this series.
Theme is reviewed and these results are compared with those obtained by other authors.

RESUME
Pila Pérez. R. et al. Manifestations respiratoires de la sclérodermie. Rev Cub Med (Supl.) 21: 3, 1982. .

L'étude a porté sur les manifestations respiratoires ~ chez 30 patients diagnostiques
comme porteurs de sclérodermie, pendant la période comprise de 1970 a 1979.
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L'accent est mit sur l'incidence de ces manifestations, étant dans cett* seno i
dyspnée, la toux et les processus inflammatoires du parenchyme pulmonaire je»

plus fréquentes. La littérature concernant ce sujet est revue »t ces résultats «
comparés aux rapportés par d'autres auteurs

HprBojaiTCH js?v"H6HHS8 juaa?°.ni>HHx MBKR'tecTaiali v nanae»TOB, Korop»M Oiia
nocraBJiBH ;warHO03 cm»zojitmh3 3 nizncz 0 197C ne 1979 rca. JjeAHATCH
one::Raju.HM BHaMaaae lacroTe 3T»x MaHaec raosE; 8 3Toi rpviine narueHTOB c&mHms
'MCTHMB TBKME wanHiieo- Taixjuooi OHiH ojoami«, Kamejo. H BccuaJD*T6/fcHiie ctc*sccH
napezec mh jrérKoro. Hdoboottch oC3op reitu e cpa3HaBarrcH nojmeHm;e - HBMmI
p€3yai>TaTu c pe3yjo>TaTajice, cooci?HKkHMB apyroni esTopav. .
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