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Se presenta el resumen del expediente de una paciente que padece una esclerodermia de progresion rapida,
en la cual se asocian Thibiergede partes blandas (sindrome Thibierge-Weisenbach) a una cardiopatia
esclerodérmica con manifestaciones en dos de las capas del corazén. Se hace énfasis en lo poco frecuente
de dicha asociacion ya que el sindrome antes mencionado es de presentacion en la esclerodermia de larga
evolucion y en el caso que nos ocupa ésta es de apenas dos aiios.

INTRODUCCION

La esclerodermia es una enfermedad sistémica, mortal, de causa desconocida
que afecta el tejido conectivo vascular de todo el organismo, cuyas
manifestaciones clinicas son mas evidentes en la piel por la riqueza de este
organo en tejido conectivo, sin embargo en su forma generalizada hay afectacion
de otros 6rganos como: corazén, pulmon, rifién y tubo digestivo.'?

Con cierta frecuencia en los enfermos de larga evolucién, las sales de calcio
se depositan en el tejido celular subcutdaneo y constituyen el sindrome de
Thibierge-Weisenhach.3"

La afectacion del corazén por la esclerodermia es controvertida y motivo de
estadisticas contradictorias, coinciden las mismas en que la demostracién de
dicha participacién requiere un estudio profundo, mas teniendo en cuenta que la
biopsia del miocardio es un método cruento y de muy poco empleo en nuestro
medio.®
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Esta asociacion de calcificaciones de partes blandas y cardiopatia es-
clerodérmica es poco frecuente, por lo que consideramos interesante su
presentacion.

Historia clinica del paciente

J.G.M de 53 afios; raza blanca, femenina, casada y ama de casa. Es ingresada por falta de aire y lesiones
de la piel, con antecedentes de salud hasta hace dos afos en que nota unas "peloticas duras” en la region
posterior de ambos antebrazos y que después de algunas semanas comienzan a drenar una sustancia
blanco-amarillenta y arenosa, se le administra un tratamiento antibiético, local y sistémico. Estas lesiones
se mantienen con jguales caracteristicas drenando periédicamente. Un afio después nota falta de aire que
comienza a los esfuerzos medianos, se exacerba progresivamente acompafandose de aumento de
volumen de ambas piernas y es mas ostensible en el transcurso del dia; por esta sintomatologia recibe
tratamiento con digoxina y furosemida ademas de mantener el tratamiento antibiético sefialado.

Una semana antes de su ingreso sin abandonar el tratamiento, empeoran los sintomas senalados y
aparece aumento de volumen del abdomen.

En los antecedentes personales refiere las enfermedades eruptivas de la infancia y en el interrogatorio
por aparatos se queja de cianosis de manos y pies con la exposicion al frio.

En el examen fisico se observa un tinte melanico de la piel, siendo ésta dificil de plegar en piernas, pies,
cara y manos; la cara muestra una piel tensa, labios finos con tendencia a la "boca de carpa” (figura. 1);
lesiones de consistencia pétrea en region posterior de ambos antebrazos que hacen relieve, de las cuales
emana espontaneamente un liquido espeso blanco-amarillento y arenoso (figuras 2 y 3). Las manos
mostraban los conocidos como "dedos en salchicha” (figura 4).

Figura 1
La cara presenta una piel tensay la boca labios finos
con tendencia ala "Boca de Cp-*a”.
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El examen cardiovascular: pulso 92 min.; TA: 110-80. Soplo sistélico grado II-li/Vl, mas audible en foco
mitral, rasposo, sin irradiacion ni variacion a los cambios de posicion. Crepitantes bibasales en ambos
pulmones. En el abdomen se encontré una hepa- tomegalia discretamente dolorosa de 3 cm, borde romo e
irregular y de superficie lisa.

En los examenes complementarios: Hb 11,6 g %; Hto 38 vol %; leucocitos 11,000 mm?3; urea 57 mg %;
eritrosedimentacion 30 mm; glicemia 72 mg %; creatina 0,8 mg; colesterol 148 mg %; lipidos totales 502 mg
%; parcial de orina, albumina vestigios, 10 leucocitos x C, acida; timol 8,5 unidades; TGP 8 unidades;
bilirrubina T-0,6 mg % D-0,3. BSF retiene 32,5 %; fosfatasa alcalina 4,2 unidades B; proteinas totales 6,6 g %
S$-4,0 gr; calcio sérico 9,2 mg %; fésforo 4,1 mg %; serologia no reactiva; factor reumatoideo negativo;
coagulograma normal; ECG trastornos difusos de la repolarizacion ventricular. BIRD; rX de térax, marcada
cardiomegalia. Arco medio prominente. Engrosamiento vascular de ambos hilios; rayos X de manos,
amputacién de algunas falanges distales con erosién y deformidad de las mismas. Calcificaciones que se
proyectan en las partes blandas (figura 5); examen o6seo, calcificaciones de partes blandas. Cambios
artrésicos de ambas rodillas y coxofemorales (figuras 6 y 7); laparoscopia, higado aumentado de

Figura 5
Rayos X de térax con marcada cardiomegalia'y
engrosamiento hiliar.

Figura 6
Rayos X de ambos miembros superiores donde se
evidencian las calcificaciones subcutaneas.
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Figura 7
Calcificaciones subcutaneas y reabsorcion de algunas falanges distales.

tamaiio con presencia de ascitis. Conclusiones: fibrosis hepatica y ascitis escasa: biopsia de piel, atrofia de
los clavos epidérmicos, foliculos pilosos y glandulas sudoriparas. Infiltracion perivascular de linfocitos con
hialinizacion de arteriolas. Compatible con esclerodermia. Estudio del liquido ascitico rivalta negativo;
glucosa 86 mgs %; ecorcar- diagrafia, conclusiones: a) hipertrofia ventricular derecha; b) hipertension
pulmonar severa; c) derrame pericardico ligero; d) estudio compatible con miocardiopatia.

COMENTARIO

Al enfrentar un paciente que presenta calcificaciones de partes blandas y
lesiones esclerodérmicas de la piel, con cifras de calcio sérico normal,
descartamos un grupo de entidades de las llamadas calcinosis metastasicas,
dentro de las cuales se mencionan: sindrome alcali-leche, hiperparatiroidismo,
hipervitaminosis D, y la neoplasia metastasica de hueso; también pueden
encontrarse calcificaciones de la piel y del tejido celular subcutaneo en los
trastornos del metabolismo del calcio y fésforo como ocurre en la enfermedad de
Addison y la insuficiencia renal cronica.

En la calcinosis granulomatosa hay calcificaciones de la piel pero no hay
cambios esclerodérmicos de ésta. La calcinosis distréfica o primaria es
considerada por muchos como una forma evolutiva hacia la esclerodermia, sin
embargo en nuestra paciente las manifestaciones sistématicas de la esclerosis
progresiva han sido precoces y no el colofon de una calcinosis aislada.-'8

Los conocidos como sindrome de CRST y CREST son descartables por la

ausencia de telangiectasias.
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Thibierge y Weisenbach publicaron la primera descripcién en 1911, en la cual
las calcificaciones asociadas a la esclerodermia eran de presentacion tardia.

La toma del miocardio en la paciente es evidenciada por los sintomas y signos
de insuficiencia cardiaca en las investigaciones por el ecocardiograma, y es este
ultimo de mayor valor que el ECG, si bien éste mostré también alteraciones.”8

Estas alteraciones halladas han sido ya informadas por diversos autores, no
asi la toma del endocardio, dado que la presencia de soplo no confirma esta
posibilidad.”10

Al presentar nuestra paciente una esclerodermia generalizada y rapidamente
progresiva, como lo evidencia la toma de corazén y pulmones en apenas dos afios
de evolucién, y presentar un sindrome de Thibierge-Weisenbach, que por lo
general se observa en enfermos de larga evolucién, hacen esta asociacién una
contradiccion como frecuente.

SUMMARY

Alvarez Carballo, C.; J. Otero Morales. Thiebierge-Weisenbach syndrome associated to sclerodermatous
cardiopathy. Presentation of a case. Rev Cub Med 24: 1, 1985.

A summary of the clinical history of a female patients is presented. She is suffering a rapid Progressive
sclerodermia, where calcifications of soft parts (Thiebierge-Weisenbach syndrome) are associated with
sclerodermatous cardiopathy with manifestations in the two layers of the heart. Emphasis is made on the fact
that such association is not very frequent since the forementioned syndrome ocurrs in long evolutin
sclerodermia and in this case, evolution has scarcely two years.

RESUME

Alvarez Carballo, C.; J. Otero Morales. Syndrome de Thiebierge-Weisenbach associé a une cardiopathie
sclérodermique. A propos d'un cas. Rev Cub Med 24: 1, 1985.

Il est présenté le résumé du dossier d'une patiente atteinte d’une sclérodermie rapide- ment Progressive, dans
laquelle s'associent des calcifications des parties molles (syndrome de Thiebierge-Weisenbach) a une
cardiopathie sclérodermique avec des manifestations dans deux des couches du coeur. On souligne la rarete
de cette association, car le syndrome ci-dessus mentionné se présente dans la sclérodermie a longue
évolution, et dans le cas présenté dans ce travail son évolution n’était que de deux ans.
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