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Calcinosis distrofica pulmonar asociada
a esclerosis sistémica:

Informe del primer caso en Colombia
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Antonio Iglesias Gamarra*

Resumen

La asociacion de calcinosis pulmonar con escle-
rosis sistémica no ha sido descrita en la literatura
médica. Las clases de calcificacion pulmonar se res-
tringen a los tipos metastasico vy distrofico; en las
enfermedades de tejido conectivo el tipo de calcino-
sis predominante es el distréfico, asociandose prin-
cipalmente a dermatopolimiositis v esclerosis
sistémica. Describimos el primer caso de calcinosis
pulmonar asociada a esclerosis sistémica.

Summary

The association of pulmonary calcinosis with sys-
temic sclerosis have not been described in the
medical literature. There are two type of lung cal-
cification: dystrophic and metastatic; in the colla-
gen vascular diseases the most frequent is the
dystrophic calcinosis, seen mainly in dermatomy-
ositis and scleroderma. We describe the first case
of dystrophic calcinosis associated with systemic
sclerosis.

Introduccion

La esclerodermia o esclerosis sistémica es una
enlermedad del tejido conectivo que se caracteriza
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por tener un compromiso inflamatorio y fibrosante
que puede ser generalizado, produciendo un exceso
de matriz extracelular en la piel y en los drganos
internos principalmente corazén, pulmones, rifiones
y tracto gastrointestinal. Se presenta en dieciocho a
veinte individuos por millén por ano'?. El compro-
miso visceral, su severidad y el tiempo de presenta-
cion de este con respecto al inicio de la enfermedad
influirdn en el pronéstico del paciente siendo el com-
ponente pulmonar uno de los cuales afecta en ma-
yor medida la morbi-mortalidad de estos individuos.
La incidencia del compromiso pulmonar segiin es-
tudios en caddveres varia de un setenta a un cien
por ciento’ y de acuerdo al tipo de esclerosis sisté-
mica ya sea difusa o limitada se asocia a enferme-
dad pulmonar intersticial o hipertensién pulmonar.
A continuacion describimos el primer caso de escle-
rosis sistémica asociado a calcinosis pulmonar re-
portada en la literatura médica.

Caso clinico

Mujer de 62 anos quien desde hace veinte afios
ha presentado tos asociada al frio (de noche v de
dia) y disnea clase funcional II que ha ido mejoran-
do en forma gradual hasta clase funcional I. No pre-
sentd ortopnea ni disnea paroxistica nocturna; desde
la misma época ha presentado fenomeno de Raynaud
completo, esclerodactilia progresiva, limitacion paras
la apertura oral progresiva y disfagia baju leve para
sOlidos de dos anos de evolucion sin werosionia
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terfalangicas de caracteristicas inespecificas y
disfonia por cortos periodos.

La paciente es independiente cn las actividades
bésicas cotidianas y de la vida diaria con limitacion
total para las actividades laborales que previamente
desempeiiaba (se dedic6 a la confeccién y costura
por veintisicte afios hasta hace diez afos), por la pre-
sencia de retracciones en las manos. Como antece-
dentes de importancia niecga haber prescntado
varicela. fue amigdalectomizada y negé cxposicio-
nes a toxicos, histoplasma o tuberculosis.

Fue valorada por primera vez en la unidad de
Reumatologia en febrero de 2002 encontrando al
examen fisico telangiectasias en cara y cn escasa
cantidad, en mucosas labiales; se ausculté el segun-
do ruido levemente reforzado en focos de la base,
primordialmente en foco pulmonar, la auscultacion
pulmonar fue simétrica sin sobreagregados; en ma-
nos fue evidente esclerodactilia (Figura 1), fendme-
no de Raynaud espontdneo, telangiectasias en
pulpejos con retracciones importantes limitando la
flexo-extensién y prensién. Habia recibido en los
dltimos tres afios y medio metotrexate, 4cido félico,
colchicina, ASA, omeprazol y verapamilo 240 mg
al dia en dos dosis desde hace ocho meses por
hipertensién arterial. Traia estudios radiolégicos
pulmonares desde 1998 donde se observaron multi-
ples opacidades nodulares de 1 a 4 mm de didmetro
de densidad calcica sin encontrar signos de
hipertensién pulmonar (Figuras 2 y 3). Se considerd

Figura 1. Esclerodactilia severa.
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Figuras 2 y 3. Estudios radioldégicos pulmonares que
muestran miiltiples opacidades nodulares de 1 a 4
mm de didmetro de densidad cdlcica diseminadas
en ambos campos pulmonares.
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wia Jdoce horas, se cambio ¢l verapamilo o diltizem

smo coadyuvante al tratamicento del fendmeno de
Ravnaud, y se dieron indicaciones sobre medidas
preventivas contra ¢l frio, Se solicit curva de flujo/
volumen, depuracion de creatinina y Proteinuria en
orina de 24 horas, ccocardiograma y se le pidio tracr
o] TAC de térax previamente tomado y el concepto
de ncumologia.

Fue valorada por gastroenterologia realizando una
endoscopia digestiva alta que informa hernia hiatal,
esofagitis péptica grado B, trastorno de la motilidad
esofdgica y gastritis cronica astral iniciandole
omeprazol 40 mg al dia,

Tabla 1. Estudios paraclinicos
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Fin Ja sepunda visita al servicio de Reumatologiz
"l/l mayo de 2002 refiriG mejorfa con respectg al fe
. . F ’ L L Lot
nomeno de Raynaud, se revisaron reportes paracling-

cos resaltando cuadro hembtico, BUN,

creatinina
dentro de Himites normales, transaminasas levemen-
te clevadas, serologia no reactiva y ANAs positivo
con patron homogéneo (Tabla 1), El sedimento uri-
nario se encontrd normal, la depuracion de creatinina
en 50 ml/min, Proteinuria de 14% mg en orina de 24
horas (volumen de 1630 1)), curva flujo volumen
normal (Figura 4), Rayos X de manos con calcinosis
escasa y ¢l TAC de thrax del 2000 muestra maltiples
opacidades nodulares de 1 a 4 mm de didmetro de

Yardmetros Aposto 2001 Abril 2002
Leucocitos 4490) 6950
Neutr6filos T %, 64%
Linfocitos 23%
Hemoglobina 14,3¢r/d] 14,6gr/dl
Hematocrito 42% 42,8%
Plaquetas 292.000 279.000
VSG 10mm/h 12Zmm/h
PCR 12¢gr/dl
BUN 1 7gr/d]
Creatinina 0,8¢r/dl
AST 40V1
ALT 44V
TSH 8,47V1
VDRL No Reaclivo
ANAS 1/640 Homogénco

VSG: Velocidad de Sadimentacion Globular, PCH: Proteina
TSH: hormona tiroestimulanto; AMNAS: Anticucrpos antinuclearos,

€ Heactiva, BULL Hitrbgono Ureico, AST: Aspartato

aminotransferasa ALT: Alanino aminotransferasa,
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Figura 4. Curvd flujo volumen normal.
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3

densidad cdlceica dispersas en todo el parénquima
pulmonar. sin evidencia de adenopatias ni de
hipertension pulmonar (Figuras 5-7).

Actualmente se encuentra recibiendo colchicina,
diltiazem, ASA, omeprazol con estabilidad del com-

promiso cutdneo, renal y pulmonar.

Discusion

Las primeras descripciones de esclerosis sistémica
datan de 1842 aunque se considera que en uno de
los aforismos de Hipécrates se describian las carac-
teristicas clinicas de un grupo de pacientes con esta
entidad. El fenémeno de Raynaud fue descrito en
Paris en 1862 por Maurice Raynaud y un afio mas
tarde lo asocio con la esclerosis sistémica. Las pri-

7i ok oThs 12 ds¢ nodulares de
Figuras 5-7. TAC de térax que muestra miiltiples opacidades nodulares de
densidad cdlcica dispersas en todo el parénquima pulmonar, sin 017U
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meras descripciones de compromiso pulmonar como
fibrosis pulmonar se describen en Viena en 1903 por
Salomén Ehrmann. La asociacién con calcinosis fue
descrita por primera vez en Paris en 1910 por George
Thibierge y Raymond Weissenbach. El primer pa-
ciente con las caracteristicas del sindrome CREST
fue reportado por Prosser Thomas en Londres en
1942. y el que le dio el nombre a esta entidad fue
Richard Winterbauer en Baltimore en 1964 quien
inicialmente la llamo sindrome CRST para luego
conocerse como sindrome de CREST*>.

La esclerosis sistémica se clasifica en difusa y
limitada de acuerdo al compromiso cutdneo, te-
niendo esta iltima un espectro variado de presen-
tacion que va desde la presencia de fenémeno de
Raynaud asociado con cambios caracteristicos a

] a 4 mm de diimetro de

1s alteraciones.
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\\t\l):u(!)(;:]aruo:co'pm’ y/,o ]f‘ prcsi:nciu de ANASs positi-
patron anticentromero hasta ¢l sindro-
me de CREST. En la paciente que informamos hay
a.cuerdo en que se trata de una esclerosis sistémica
limitada, compatible con un sindrome de CREST
dado que en ella documentamos la existencia de
esclerodactilia, el compromiso cutdnco se limita a
dedos y cara, el fendmeno de Raynaud completo
es evidente al examinarla; el trastorno en la moti-
lidad esofdgica se documentd en la endoscopia di-
gestiva alta, tiene telangiectasias tanto faciales
como digitales y la calcinosis que se hizo eviden-
te en los estudios imagenoldgicos tanto en manos
como en parénquima pulmonar, el cual conside-
ramos se asocia al sindrome de CREST. Siendo
estas todas las caracteristicas clinicas descritas en
esta entidad.

El compromiso pulmonar en los pacientes con
esclerosis sistémica se ha relacionado con el tipo
de enfermedad que se presente y la presencia de
anticuerpos detectables. Asf, los pacientes con sin-
drome de CREST presentan mds frecuentemente
hipertensién pulmonar asociada con amputaciones
digitales o cirrosis hepitica. En ellos se observa una
asociacién con ANAs, con patrén anticentrémero
entre el 50 al 96%%7, pudiendo tener otros patro-
nes como moteado u homogéneo, y esto se ha en-
contrado en pacientes con expresion aumentada de
telangiectasias y calcinosis. Se ve menor alteracion
pulmonar de tipo restrictiva en los que carecen de
anticuerpos anticentromero como €s el caso de
nuestra paciente®. Se ha encontrado que la presen-
cia de anticuerpos antifibrilarina tiene una fuerte
relacién con alteraciones pulmonares 'y cardiacas
y conlleva a un peor pronéstico. En nuestra paciente
se descarto hipertension pulmonar tanto en radio-
logia simple como ¢n el TAC de térax, y la
espirometria fue normal.

La calcinosis subcutdnea se encuentra i el 40%
de los pacientes con esclerosis sistémica limitada y
esta se localiza principalmente en los dedos, regio-
nes periolecraneana y prepatelar y en menor frecuen
cia, en vaina tendinosa y alrededor de la reja cosial.
Son compuestos de hidroxiapatita, calcio y prot
nas ricas en dcido gamma carboxiglutamico’
puestra paciente, se observa calcinosis a niv.
pulpejos en poca cantidad pero es evidente @ e

CALCINOSIS DISTROF
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del parénquima pulmonar en forma diseminada y
no en la pared torécica.

Ahmvc.l’ pulmonar se han descrito dos formas de
CE.IIL‘I!I-CIICI()IIZ distréfica y metastdsica. La calcinosis
distréfica se refiere al depdsito de sales cilcicas sien-
do los cristales de hidroxiapatita los mads frecuentes,
sobre un tejido desvitalizado como es el caso de los
granulomas cicatrizados de la tuberculosis' para el
cual no hay indicios en este caso al revisar sus ante-
cedentes, sintomatologia previa, nocion de contacto
y hallazgos imagenolGgicos. Sin embargo el tipo de
calcificacién que se ha asociado con enfermedades
del tejido conectivo como son dermatopolimiositis,
enfermedad mixta del tejido conectivo y esclerosis
sistémica progresiva es distréfica'’, siendo la piel el
6rgano mas comprometido. Para el presente caso, con-
sideramos que se trata de calcificaciones distroficas a
nivel pulmonar secundarias probablemente a altera-
ciones de la microvasculatura pulmonar.

El otro tipo de calcinosis es la metastdsica que se
hace sobre un tejido normal y se¢ asocia a alteraciones
del metabolismo cdlcico como en hiperparatiroidismo
primario o secundario, insuficiencia renal cronica,
hipervitaminosis D, sarcoidosis, sindrome de la leche
dlcali, mieloma maltiple o carcinoma metastasico. La
alteracién en este tipo de patologias se ve en ¢l inters-
ticio pulmonar y en las paredes bronquiales y
vasculares y puede comprometer adicionalmente ri-
fion y estomago. Por imdgenes s¢ ve una infiltracion
intersticial por una fina nodularidad y calcificacion
de los vasos de la pared tordcica'® lo cual no es evi-
dente en nuestra paciente.

La otra alteracion imagenologica compatible con
calcinosis siendo un diagnostico diferencial de esta
es la microlitiasis alveolar en la cual se ven multiples
esferas diminutas a nivel alveolar produciéndose en
forma asimétrica y alterando de manera importante
Jas pruebas de funcién pulmonar'’ la cuull no es com-
patible con los hallazgos de nuestra paciente.

En conclusion consideramos que estamos ante una
is sistémica limitada compati-
CREST con todas sus caracte-
risticas en quien se asocia com.p.romiso pul{nonar
dado por calcinosis distrofica difusa. Al rcwsur.lu
eratura médica no encontramos ninguna descrip-
~4n de este tipo siendo este el primer caso en donde
isecribe esta asocracion.

paciente con escleros
ble con un sindrome
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