Presentacion de casos

SINDROME DE VENA CAVA SUPERIOR COMO
MANIFESTACION INICIAL DE SINDROME DE
ANTIFOSFOLIPIDO PRIMARIO

Se describe el cuadro clinico de una mujer de 26 afios
que desarrollé un sindrome de vena cava superior (SVCS)
y anticuerpos antifosfolipido isotipo Ig G sin asociacion
con otras manifestaciones de enfermedad del tejido
conectivo. Presenté remision del cuadro probablemente
en respuesta al uso de glucocorticoides y anticoagulacion,
con recaida al descontinuar la medicacion. Es el primer
caso informado de SVCS como manifestacion inicial de
sindrome antifosfolipido primario. Se revisa la literatura.

INTRODUCCION

La obstruccion de la vena cava superior produce un
cuadro clinico caracterizado por edema de la cara, brazos y
hombros, y una coloracion purpurica de la piel. Ademas se
pueden presentar sintomas y signos en SNC. sistema
respiratorio; distension de las venas del cuello y de las
extremidades superiores y cuando el padecimiento se hace
crénico aparicion de colaterales (1). El sindrome ha sido
descrito en asociacidn con tumores malignos como primera
causa en 80-90% de los casos. Menos frecuentes son las
metéstasis e incluso algunos tumores benignos como el
bocio subesternal. Un 82% de los pacientes con mediastinitis
fibrosante de cualquier etiologia se manifiestan como SVCS
y en todos ellos se requiere la extirpaciéon de las masas
mediastinicas granulomatosas, a pesar de lo cual reaparecen
los sintomas (2). El sindrome de antifosfolipido primario o
secundario incluye trombocitopenia y oclusiones vasculares
como principales manifestaciones clinicas (3). Se han descrito
presentaciones tales como tromboflebitis, tromboembolismo
pulmonar y trombosis viscerales, incluyendo suprarrenales
(4), bazo (5), miocardio (6. 9), ojo (7), SNC (8. 10) y otras
localizaciones (11-13).

Después de realizar una bsqueda por los sistemas Medline
y LILACS no encontramos ningtn informe de SVCS como
manifestacion inicial y Unica de sindrome de antifosfolipido
primario.

Presentacion del caso

Mujer de 26 afios, quien seis dias después de un cuadro
gripal present6 edema bilateral de la caray los brazos asociado
a ingurgitacion yugular y derrame pleural derecho. Tenia
historia de dos partos a término, el Gltimo cuatro meses antes
de su ingreso al hospital y habia utilizado anovulatorios orales
como método de planificacion familiar por espacio de dos
afios. Al examen fisico sus signos vitales eran estables pero
llamaba la atencion la presencia de edema "en esclavina" y de
multiples venas colaterales sobre las caras anterior y posterior
del térax. Con los hallazgos se hizo diagnostico de sindrome
de vena cavasuperiory se inici¢ anticoagulacion. Laradiografia
de torax asi como la TAC simple y con contraste confirmaron
el derrame pleural derecho y discreta alteracion del patron de
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grasa mediastinal sin poder demostrar masas en su interior. El
estudio del liquido pleural mostré un trasudado aséptico con
70% de linfocitos y 30% de células mesoteliales, PAP II. El
estudio de bacilo tuberculoso directo y por cultivo fue negativo.
Los laboratorios mostraron anemia del tipo asociado a
enfermedad crdnica, con plaquetas normales, funciones renal
y hepética y pruebas de coagulacion normales. ANA positivo
dilucién 1/160 con patrén moteado sobre sustrato de células
Hep 2. Anti DNA por Crithidia lucilae y ENAS por técnica de
Elisa negativos. Anticuerpos anticardiolipina positivos: Ig G
40 GPL (control 0-23 GPL), Ig M 4.1 MPL (control 0-11
MPL) repetidos en dos oportunidades. PCR 1.07 mg/dL
(control hasta 0.5 mg/dL), niveles de complemento normales.
El estudio de los niveles séricos de proteinas C y S, asi como
el tiempo de activacion de proteina C estuvieron dentro de
limites normales. Se confirmé el diagndstico con cavografia
que mostro opacificacion de los troncos profundos con aumento
de colaterales y derivacion de intercostales a vena acigos, no
se visualizaron troncos venosos braquiocefalicos, venas axilares
ni vena cava superior. La fibrobroncoscopia fue normal, el
examen de crioaglutiminas y crioglobulinas fue negativo y la
serologia para sifilis negativa. Se le inici6 tratamiento con
prednisona a dosis de 1 mg/kg y posteriormente 10 mg/dia,
junto con anticoagulacion. Por la persistencia del derrame
pleural se coloc6 tubo de toracostomia cerrada por espacio de
seis dias con lo cual mejor6 la dificultad respiratoria. La
paciente fue dada de alta por su propia solicitud y al cabo de
45 dias reingres6 por la reaparicion del derrame pleural
después de la suspensién de la anticoagulacién. El liquido
pleural fue de nuevo un trasudado linfocitario y la reiniciacion
del tratamiento fue suficiente para producir mejoria. La
cavografia de control tomada en esta segunda hospitalizacion
uno y medio meses después del inicio del cuadro mostrd
recanalizacion completa de los troncos venosos. En la
actualidad la paciente no presenta cambios en su examen y se
encuentra asintomética recibiendo tratamiento con warfarina,
prednisona 10 mg al dia y aspirina 100 mg al dia. Revisados
los hallazgos es claro que la paciente no tiene criterios clinicos
clasificatorios para enfermedad del tejido conectivo tipo lupus
eritematoso sistémico (LES ) definido segln criterios revisados
en 1982.

DISCUSION

El sindrome de antifosfolipidos primario se refiere a una
condicion caracterizada por la presencia de dos o mas
caracteristicas clinicas y de laboratorio: trombosis arteriales o
venosas, pérdidas fetales recurrentes y presencia de anticuerpos
antifosfolipido, anticoagulante lapico y serologia para sifilis
falsamente positiva (3). Esta paciente cumple dos de estos
criterios dados por la comprobacidon clinica y radiol6gica de
trombosis y la presencia de anticuerpos anticardiolipina isotipo
Ig G positivos. Aunque presenta ANA positivos, los datos de
la historia clinica demuestran que esta paciente no cumple con
criterios clasificatorios para LES ni otraenfermedad del tejido
conectivo.
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Tomer (16) describe trombosis de la vena cava superior en
un adulto de 55 afios con enfermedad del tejido conectivo
"lupus-like" y anticoagulante lUpico asi como anticuerpos
anticardiolipina isotipo Ig G presentes. La paciente fue tratada
con heparina y mantenida en anticoagulacion prolongada con
warfarina. Raveli informé un caso de oclusion de vena cavaen
un nifio de 13 afios a quien se practicd trombolisis con
uroquinasa asociada a prednisona por la presencia de
proteinuria. El seguimiento a largo plazo con tratamiento
anticoagulante en forma exclusiva no mostré recidivas. No se
informo, sinembargo, franco sindrome nefrético. unacondicion
de hipercoagulabilidad conocida (17).

Uno de los puntos mas debatidos en la fisiopatologia de las
varias manifestaciones vasculares del sindrome antifosfolipidos
(SAF) hasido si laoclusion es de origen embdlico o trombético
o de ambos. El primero esta respaldado por los hallazgos en el
endocardio de las valvulas de los pacientes afectados (9) y en
los datos neuroldgicos compatibles con embolia (14). Sin
embargo, se han demostrado con resonancia nuclear magnética
de individuos afectados lesiones focales de hiperintensidad y
atrofia en areas correspondientes a la distribucién de los vasos.
Estas lesiones son consistentes con oclusion vascular (15). La
vasculopatia no inflamatoria ha sido descrita desde 1985
como enfermedad severa, frecuentemente letal y con
compromiso multiorganico, predominando la oclusién
coronaria y la insuficiencia renal. Por otra parte existe la
vasculitis asociada con sindrome antifosfolipido, pero en este
caso la oclusion es arterial méas que venosa y generalmente
acompafiada de una sintomatologia severa (21).

Previamente se ha informado la asociacidon entre anticuerpos
antifosfolipidos e infeccion viral. Generalmente son del tipo
Ig M y se presentan a titulos bajos y de corta duracién. La
paciente descrita present6 una infeccion de vias respiratorias
altas previa a la oclusién pero no elevo titulos de anticuerpos
isotipo IgM (18). No se encuentran informes de eventos
trombéticos asociados ni tampoco de SVCS en los casos de
antifosfolipido asociado a infeccidn, lo cual ratifica el hecho
de que se trata de anticuerpos con una capacidad de patogenia
diferente.

El mecanismo procoagulante asociado a este tipo de
anticuerpos no se hadilucidado. Se ha informado interferencia
con la produccién de trombomodulina y anomalias de la via
anticoagulante de la proteina C (19), pero los niveles séricos
de proteinas C y S estan dentro de Iimites normales. Se postula
ademas que existe una produccion limitada de anticuerpos
antifosfolipido en personas sanas cuya estructura es
indistinguible de los patoldgicos y su cantidad limitada por
mecanismos supresores. La falla en estos mecanismos llevaria
aproduccion de grandes cantidades de anticuerpos, los cuales
en combinacién con factores ambientales, o con un HLA
especifico permitirian la presentaciéon de la enfermedad. La
B2 glicoproteina | puede no ser el Unico cofactor con papel
patogénico potencial y debe tenerse en cuenta la proteina
placentaria anticoagulante | (20).
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En més de 90% de los casos el SVCS es secundario a
procesos malignos intratoracicos, destacandose la presencia
de linfomas, linfosarcomas, carcinomas de pulmén y metastasis
de carcinomas de glandula mamaria, tiroides o tumores de
piel. Enfermedades no malignas del tiroides como bocios
gigantes subesternales, enfermedades infecciosas incluyendo
abscesos mediastinales y complicaciones de procedimientos
médicos como implantacién de electrodos de marcapasos,
pueden ser el origen de SVDS (22-24). La vasculopatia de la
enfermedad de Behcet se puede manifestar como SVCS como
ya se ha informado en varios casos, con respuesta irregular al
tratamiento con glucocorticoides, y asociado sindrome de
antifosfolipidos secundario (25). La fibrosis mediastinal aislada
o0 asociada a granulomas caseificantes es la responsable de una
quinta parte de los casos (26). Mucho menos frecuente es la
comprension extrinseca por vasos arteriales como los
aneurismas gigantes de la aorta.

Dentro de nuestra informacion es el primer caso en el que
se describe el SVD como manifestacion del sindrome
antifosfolipido primario, indicando con esto que el espectro de
posibilidades clinicas de trombosis en esta patologia es mayor
de lo que hasta ahora se ha pretendido.

SUMMARY

A 26 years old woman developed Superior Vena Cava
Sindrome (SVCS) and antiphospholipid antibodies of the
type 1gG without any other association with signs or symptoms
of the connective tissue. Her clinical picture subsided after
she received steroids and anticoagulants and posteriorly her
problems exacerbated after discontinuing medications. This
is the first case of SVCS as initial manifestation of
antiphospholipid syndrome. The literature is revised.
Obstruction of the superior vena cava produces distinctive
signs characterized by facial edema, shoulders and arms and
a purpuric discoloracion of the skin; further signs and
symptoms involving the CNS and respiratory system can
appear; distention of the neck veins and of the upper
extremities with apparition of collaterals occurr with
chronicity (1). In the great mayority of the cases it has been
described with malignant tumors, and to a lesser degree
associated with metastasis and benign tumors such as
substernal thyroid. 82% of the cases of fibrosing mediastinitis
(of any cause) are manifested by SVCS and all of them will
require excision of granulomatous tissue even though
symptoms may reappear (2). The syndrome of primary or
secundary antiphospholipid disorder includes throm-
bocytopenia and vascular oclusions as part of the main clinical
manifestations (3). A miriad of presentations have been
described such as thrombophlebitis, pulmonary embolism and
visceral thrombosis including the adrenal glands (4). spleen
(5), myocardium (6. 9), eyes (7), CNS (8. 10) and others (11-
13). After searching Medline and LILACS we did not find a
report of antiphospholipid antibodies syndrome consisting of
an initial and unique presentation with SVCS.
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DERMATOMIOSITIS SIN COMPROMISO MUSCULAR
INICIAL: DESCRIPCION DE TRES CASOS

Presentamos tres casos de dermatomiositis sin
compromiso muscular inicial, con caracteristicas clinicas
y bioquimicas similares.

Todas son mujeres jovenes con edad promedio de 33.3
afios, con fotosensibilidad, eritema en heliotropo, signo de
Gottron, alopecia, ANA positivos patron moteado, anti-
Jo-1 y ENA negativos con aparicion de los sintomas
musculares entre 7 y 12 meses después del inicio del
compromiso cutaneo, por lo cual creemos que puede tra-
tarse de un subgrupo diferente de esta patologia.
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INTRODUCCION

La polimiositis (PM) es una miopatia inflamatoria de causa
desconocida, con manifestaciones clinicas, bioquimicas,
electromiogréaficas e histoldgicas caracteristicas (1). Cuando
se acompafia de lesiones tipicas en la piel, la enfermedad se
llama dermatomiositis (DM). Sin embargo, estas dos
situaciones no siempre aparecen al mismo tiempo ya que la
debilidad muscular franca puede manifestarse tardiamente, en
un periodo que varia entre cuatro meses y 17 afios. Quien
primero informé acerca de esta forma de presentacion fue
Pearson al observar cinco mujeres con eritema en heliotropo,
y lograr seguir a una de ellas, encontrando 13 afios después
compromiso muscular (2). En otros seis pacientes hallé un
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Tabla 1. Casos informados de DM sin compromiso muscular inicial

Autor Casos Sexo Edad(afos) Inicio cuadro muscular

Krain 6 Mujer 10 4 meses

(1975) Hombre 18 6 afos
Mujer 58 3 afios
Mujer 71 5 afios
Hombre 44 6 afios
Mujer 72 6 afios

Bohan et al 3 ND

(1977)

Fernandez 1 Mujer 48 10 meses

(1979)

Braverman 2 Mujer 13 10 afios

(1981)

Gertner-Urowitz 1 Mujer 24 17 afios

(1985)

Rockerbie 41 ND <25 4 meses

(1989) 9 ND >25 8 meses

Euwer-Sontheimer 5 ND adultos x=14[5-24]

(1991) 1 ND 6

* ND: No determinado

brote facial florido (cuatro mujeres y dos hombres) con
cambiosminimosen lafuerzamusculary en laelectromiografia.

Posteriormente otros autores describieron varios casos
similares (3-6). Euwer y Sontheimer Ilamaron a este cuadro
dermatomiositis amiopatica (8) (Tabla 1).

Presentacion de los casos

Presentamos tres pacientes que hacen parte de la serie de 31
casos seguidos durante 13 afios apartir de 1981. que acudieron
a la consulta de reumatologia del Hospital San Juan de Dios en
Bogota (12) y cumplian con los criterios diagndsticos para
PM/DM de Bohan y Peter (1), presentando inicialmente una
DM sin compromiso muscular.

Se les realizé una historia clinica completa, examenes de
laboratorio béasicos, enzimas musculares, anticuerpos
antinucleares (ANAS), Sm/RNP, Ro/La, Jo-1. factor
reumatoideo, complemento, capilaroscopia, biopsia de piel y
musculo y electromiografia.

Caso 1. Mujer de 36 afios con cuadro que se inicio después
de exponerse al sol, con fotosensibilidad, caida del cabello,
eritema en heliotropo, "V" del cuello, signo del shwal,
telangiectasias periungueales y signo de Gottron. Nueve meses
después refirié debilidad muscular en cinturas escapular y
pélvica y en flexores del cuello. Como antecedentes era una
G1 P1 con oligomenorreas en los Gltimos afios. Al examen
fisico se encontraron signos vitales normales, con evidencia
de las lesiones cutaneas anotadas anteriormente y disminucién
franca de la fuerza muscular proximal. Los examenes para-
clinicos mostraron un cuadro hematico normal con VSG de 40

mm/hora, CPK: 12.920 mg/dL, LDH: 753 mg/dL, SGOT: 395
mg/dL, SGPT: 235 mg/dL, ANA: 1/2560 patron moteado,
ENA negativo, complemento normal y una capilaroscopia con
patron SD. EIl electromiograma fue informado como una
severa inestabilidad de membrana en musculos proximales y
del tronco. La biopsia de piel mostr¢ infiltrado inflamatorio
crénico perivascular y la biopsia muscular demostré severo
infiltrado inflamatorio crénico principalmente en el epimisio.
Con estos resultados se hizo diagndstico de DM/PM y se inici6
tratamiento con metilprednisolona oral 20 mg/dia, sin respuesta
adecuada, requeriendo la asociacion de metotrexate 7.5 mg/
semana via oral, un mes después. Desde entonces viene
presentanto mejoria lentamente progresiva, persistiendo
solamente ligera limitacion de la fuerza muscular.

Caso 2. Mujer de 30 afios que comenz6 con fotosensibilidad,
caida del cabello, eritema en heliotropo, artralgias de codos y
rodillas, Glceras orales, signo de Gottron y pérdida progresiva
de peso. Consultd sélo hasta siete meses después cuando
refirié mialgias y debilidad muscular en miembros superiores
e inferiores. Como antecedentes importantes: era una G1 PI,
con ciclos menstruales normales; una hermana muri6 de lupus
eritematoso sistémico. Al examen fisico presenté TA: 115/80
FC: 80 por min., eritema en heliotropo y "V" del cuello,
Ulceras indoloras en paladar blando, fuerza muscular proximal
de 4/5 con fuerza muscular distal conservada y signo de
Gottron positivo. Los exdmenes paraclinicos mostraron una
Hb: 12.4 g%, Hto: 37%. Leucocitos 4200, N: 80%, L: 20% y
VSG: 30mm/hora, CPK: 438 mg/dL. ANA 1/640 patrén
moteado, ENA y Jo-1 negativos, con fosfatasa alcalina,
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aldolasa, transaminasas, complemento y pruebas de funcién
renal normales. Se practicé biopsia de piel que fue informada
como dermatitis perivascular superficial con cambios
epidérmicos de interfase tipo vacuolar, atrofia epidérmica y
presencia de melanéfagos. La biopsia de mudsculo mostré
infiltrado inflamatorio mononuclear moderado; la
electromiografia fue confirmativa de enfermedad intrinseca
de la fibra muscular con predominio proximal. La
capilaroscopia evidencié un patrén inespecifico.

Con base en estos hallazgos se hizo el diagndstico de una
DM/PM y se inici6 tratamiento con prednisona a 1 mg/kg/dia
logrando mejoria progresiva, con control de la sintomatologia
tres meses después.

Caso 3. Mujer de 34 afios con cuadro que se inicié con
poliartralgias en rodillas, caderas, codos, hombros,
metacarpofalangicas, interfalangicas proximales y distales sin
artritis y caida del cabello. Al examen fisico se encontré una
paciente normotensa con alopecia difusa, Ulceras orales,
fendmeno de Raynaud, sin signos de compromiso articular.
Los paraclinicos sdlo informaron unos ANA de 1/5120 patrén
moteado, factor reumatoideo negativo y VSG elevada, sin
alteraciones hematoldgicas ni renales. Este cuadro inicial se
interpreté como un LES vy fue tratado con prednisona 30 mg/
dia. Un afio después presenté fotosensibilidad, eritema en
heliotropo. signo de Gottron sobre articulaciones
metacarpofalangicas y rodillas, mas telangiectasias
periungueales y en pabellén auricular.

Un afio mas tarde refiri6 disminucién de la fuerza muscular
tanto proximal como distal y en flexores del cuello, asociada
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adisfagia. Se le investigé una CPK: 421 mg/dL, ANA 1/5120
patréon moteado, una electromiografia que fue compatible
con enfermedad intrinseca de la fibra muscular, biopsia de
muasculo informada como miopatia inflamatoria,
complemento normal, ENA y Jo-1 negativos y una capi-
laroscopia inespecifica. Con estos hallazgos se pensé en una
DM/PM vy fue tratada con betametasona 5 mg/dia que tres
meses después fue reemplazada por prednisona 40 mg/dia
mas cloroquina 150 mg/dia, logrando unarespuesta adecuada
a los seis meses de tratamiento. Sin embargo, la paciente
refirié ligera disminucién de la fuerza muscular, motivo por
el cual la corticoterapia se ajusté a 60 mg/dia de deflazacort
con aparente mejoria durante los siguientes dos afios cuando
fue evidente una recaida de su sintomatologia muscular
obligandola a hospitalizarse para manejo con bolos de
metilprednisolona y metotrexate 7.5 mg/sem, logrando
mejoria. Actualmente continlda con este tratamiento, con
adecuado control de su sintomatologia a excepcion de la
persistencia de la fotosensibilidad y las poliartralgias de
mufiecas, rodilla derecha y artejos.

DISCUSION

La DM es una enfermedad con manifestaciones cutaneas
floridas que puede o no presentar desde el comienzo,
compromiso muscular, dando lugar a una PM o0 a una DM
amiopatica (8. 9).

Como hallazgos interesantes en nuestros tres casos, anotamos
un promedio de edad de 33.3 afios, de sexo femenino, con unas
caracteristicas clinicas comunes dadas por fotosensibilidad.

Edad Sint.Iniciales ANA

de DM

Sexo

ENA
Sm/RNP/Ro/La

Jo-1 | Sint.musculares |Capilaroscopia

1/2560
Moteado

Fotosensibilidad
Alopecia

"V*" del cuello
Signo de shwal
Gottron
Telangiectasias
periungueales

Caso 1 Mujer

Neg Neg. 9 meses Patréon SD

Caso 2 1/640

Moteado

Fotosensibilidad
Alopecia
Heliotropo
Poliartralgias
Ulceras orales
Gottron

Mujer

Neg. Neg. 7 meses Inespecifica

Caso 3 1/5120

Moteado

Mujer Heliotropo
Gottron
Telangiectacias
periungueales

Fotosensibilidad

Neg. Neg. 12 meses Inespecifica
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Tabla 3. Caracteristicas de casos informados

Presentaciéon de casos

Autor No. Casos X Edad Sexo H:M Sint. Iniciales ANA
Krain 6 52.6 2:4 Letargia Elevados
Fotosensibilidad
Artralgias
Bohan y cols. 3 47.4 26:19 NI NI
Euwer y Sontheimer 6 53.6 1.5 Fotosensibilidad Elevados
Rockerbie 50 NI 1:3 NI NI
Estudio actual 3 33.3 0:3 (descrito Tabla 2) > 1/640
*NI: No informado

alopecia, eritema en heliotropo, "V" de cuello, signo de Gottron
positivo, artralgias, ANA positivos con patrén moteado, Jo-1 y
ENA negativos, complemento normal, capilaroscopia con patrén
inespecifico en dos pacientes y tiempo de inicio de sintomas
musculares de 9.3 meses (7 a 12 meses) después de haber
presentado compromiso de piel (Tabla 2).

Nuestros hallazgos contrastan con los informados por
Krainy Bohan (3,1). Sinembargo, presentan alguna semejanza
con el estudio de Euwery Sontheimer en el cual es evidente el
predominio del sexo femenino, a pesar de un promedio de
edad superior (8, 9) (Tabla 3). Rockerbie no inform6 ninguna
correlacién con edad y sexo (7).

Los sintomas iniciales observados por Krain fueron en su
orden letargia, fotosensibilidad y artralgias. Euwer, et al
también encontraron que la fotosensibilidad era uno de los
primeros sintomas, caracteristica que es compartida por nuestro
estudio (Tabla 3).

Es interesante anotar que la positividad de los ANA no fue
tan llamativa en los estudios previos. Krain (3) los encontré
elevados en uno y Euwer en tres de seis pacientes (8, 9),
diferente a nuestro estudio que registré esta prueba con titulos
altos y un patrén definido (moteado). Los otros parametros
inmunoloégicos no fueron determinados en la mayoria de los
estudios.

Llama la atencion la ausencia del anticuerpo Jo-1 en
nuestros tres casos, hecho que se correlaciona mas con la PM
que con la DM (10).

El intervalo entre el compromiso de piel y los cambios
musculares fue muy variable en los diferentes estudios (Tabla 1),
oscilando entre cuatro meses y 17 afios. No existe una tendencia
clara hacia un promedio de tiempo especifico, pero lo importante
es que los pacientes no manifiestan sintomas musculares
inicialmente. Sin embargo, Krain observo alteraciones en las
biopsias musculares en tres de sus seis casos (3).

Otros estudios han documentado la presencia de depdésitos
de complejo de ataque de membrana del complemento (C5b-

9) en la microcirculacién muscular de pacientes con DM en
fases iniciales de la enfermedad (11).

La respuesta al tratamiento en nuestros pacientes no fue
posible solamente con dosis altas de glucocorticoides (por lo
menos 1 mg/kg/dia de prednisona), sino que se requiri6 la
asociacion de metotrexate, Krain en sus pacientes utilizé
menores dosis sin conseguir una clara mejoria.

La diferente terminologia que ha venido recibiendo este
cuadro clinico, refleja ladificultad de precisar sus limites y sus
caracteristicas propias. Por esto, inicialmente Pearson la llam6
DM amiopatica (2), denominacion que fue aceptada por Euwer,
y al mismo tiempo los dermatélogos la llamaron DM sin
miositis (8), nombre inadecuado ya que a corto o a largo plazo
aparece la miositis. Para nosotros es mas objetivo llamarlo DM
sin miositis inicial puesto que su relevancia radica en que nos
permite acercarnos al orden de los sintomas de la historia
natural de esta enfermedad e igualmente a su comportamiento
inmunoldgico para determinar su asociacion con los distintos
autoanticuerpos especificos de miositis, como lo describieron
Love y cols (10).

El hecho de que nuestras tres pacientes compartan rasgos
similares en muchos de sus aspectos clinicos y paraclinicos,
como mujeres jovenes, con fotosensibilidad, eritema en
heliotropo. Gottron, alopecia, ANA positivos patron moteado,
Jo-1 negativo. ENA negativos y aparicion de sintomas mus-
culares entre siete y 12 meses después del inicio del compromiso
cutaneo, podrian inducirnos a considerar la posibilidad de que
se tratara de un subgrupo diferente. Sin embargo, el pequefio
numero de pacientes y la falta de algunas pruebas bioquimicas
e histopatolégicas nos impiden aseverarlo. Por supuesto, seria
conveniente continuar en su basqueda para confirmar o
desvirtuar nuestra apreciacion.

SUMMARY
We describe three cases of Dermatomyositis without
muscular involvement at the onset and with similar biochemical
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and clinical findings. The three patients were young females
averaging 33.3 years of age. All showed photosensitivity,
Gottron sign, heliotrope erythema, alopecia, positive ANA
(speckled pattern), anti J-1 and negative ENA. Muscular
complaints followed 7 to 12 months after the begining of
cutaneous involvement; we believe the description that fits
these patients may be a new subgroup of this entity
(Dermatomyositis).

Carmen Maria Arango
Maria José Jannaut
Luis Ricardo Zufiga
José Félix Restrepo
Federico Rondén
Mario Pefia

Antonio Iglesias
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Cartas al editor

OSTEOPOROSIS
PROBLEMA MEDICO COMUN

Con gran interés lei los articulos referentes a menopausia
y osteoporosis publicados recientemente en su revista (1-4).
Sus autores pertenecen a diferentes disciplinas de la medicina:
gineco6logos, internistas, endocrinélogos y reumatélogos, lo
cual indica lo interesante, atrayente e integral de esta patologia.

Considero pertinente precisar algunos conceptos sobre
este topico a manera de complemento de los articulos citados.

En la etiopatogenia de la osteoporosis intervienen diferentes
factores entre los que se destacan: minerales, (participan en el
equilibrio acido-base), hormonas, prostaglandinas, citoquinas y
factores de crecimiento (5,6). Referente alas hormonas debemos
recordar que también participan en el equilibrio 6seo lahormona
del crecimiento, lainsulina, la hormona tiroidea, cuyo abuso en
la préactica diaria produce osteoporosis iatrégena (7, 8), y
hormonas sexuales con receptores a nivel del hueso en el
osteoblasto como la progesterona y los andrégenos (9, 10).

Acta Med Colomb Vol. 19N°6~1994

Las citoquinas juegan un importante papel en la homeostasis
del tejido 6seo, reconociéndose aquellas que estimulan la
formacion del hueso (las de accion local, IGF-1, PDGF en altas
concentraciones, TGF-Beta con su accion diferenciadora de
preosteoblasto a osteoblasto. convirtiéndose en una de las
esperanzas futuras del manejo de esta enfermedad), y las que
participan estimulando la actividad resortiva en el hueso (IL-
1 en niveles altos, el FNT-alfa, la linfotoxina y la PGE2 en
concentraciones altas). Igualmente por su accién autocrina 'y
paracrina se deben mencionar aquellas que se producen in situ
y tienen una accion local anabolizante en el hueso como SGF,
BDGF y BMP (11).

De lainterrelaciony el equilibrio de los factores enunciados
dependera en Ultimas la densidad dsea y la aparicién o no de
la osteoporosis.

Los factores de riesgo para la enfermedad son bien
conocidos, queriendo resaltar el estilo de vida, especialmente
los factores nutricionales en la infancia con suplementos de
calcio y vitamina D adecuados para prevenir la osteoporosis
del adulto (12, 13), recordando que el pico maximo de masa
Osea se obtiene entre la segunda y tercera décadas de la vida;
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el ejercicio diario regular (14) y evitar el consumo de alcohol
y cigarrillo. El alcohol es téxico directo para el hueso (1S),
actla inhibiendo la funcién del osteoblasto. induce un estado
de hipogonadismo relativo y afecta el metabolismo de la
vitamina D a nivel hepatico. Las mujeres que fuman tienen
mayor riesgo de osteoporosis (16), disminuyen su densidad
o6sea del 5 al 10% por alterar su status hormonal, presentando
un hipogonadismo relativo con niveles altos de hidroxi-
estradiol. estrégeno bioldgicamente menos activo y llegando
a la menopausia mas tempranamente (17). Estas mujeres no se
benefician de la terapia de suplencia hormonal de la misma
manera que las no fumadoras. Lo anterior justifica considerar
en los mensajes de prevencion de los efectos nocivos del
cigarrillo el riesgo de osteoporosis.

El papel mas importante del médico en el enfoque de la
osteoporosis estriba en su prevencion, y probablemente es el
ginecélogo quien juegue el papel cardinal en la identificacion
de los pacientes de riesgo (Tabla 1)(18); y el médico general,
el internista, el ortopedista y el reumatélogo en el uso juicioso
y racional de los glucocorticoides para evitar dos entidades
nefastas en el hueso: la osteonecrosis y la osteoporaosis.

Los estrogenos constituyen la piedra angular del
tratamiento de la osteoporosis postmenopausica. recordando
que no son la panacea ni el elixir de la eterna juventud y que
su uso conlleva serios riesgos (19). Segun Felson et al (20),
la terapia de suplencia para prevenir la osteoporosis debe
darse por un minimo de siete afios, a sabiendas que en las
mujeres mayores de 75 afios el beneficio es poco. El enfoque
debe ser individual y discutido con la paciente, considerando
otros factores de riesgo como enfermedad cardiovascular,
estado de animo, sintomas de menopausia, vida sexual y
riesgo de cancer, especialmente de endometrio y de mama
(21).

A nivel cardiovascular el riesgo de enfermedad coronaria se
disminuye en 44% con la terapia de suplencia (22), por un
efecto benéfico a nivel de lipidos, aumentando las HDL,
disminuyendo las LDL y por acciones directas en el endotelio
inhibiendo su hiperplasia y la ateroesclerosis y aumentando la
sintesis de prostaciclina. El agregar progestagenos a esta terapia
bloquea el efecto benéfico a nivel de lipidos, sin embargo,
probablemente acciones anivel de lalipoproteinaa, fibrindgeno
y factor VII de la coagulacion preserven la accién protectora de
laterapiade suplenciaen el riesgo de enfermedad cardiovascular,
seglnel trabajo de Nabulsi etal (23). Los beneficios de la terapia
combinada aln requieren mayor sustentacién y no permiten
sacar conclusiones definitivas (24. 25).

Sugerimos utilizar estrégenos en las pacientes
histerectomizadas con riesgo de enfermedad cardiovascular,
osteoporosis y sintomas incapacitantes como lo esboza Belchetz
(26), por un minimo de 10 afios para osteoporosis y por toda
la vida para disminuir el riesgo coronario, con estudios previos
de mamografiay cada dos afios, y valoraciones periddicas por
ginecologia. La terapia combinada en aquellas con Gtero por
el mismo tiempo, evitandola en pacientes con dislipidemia

Presentacion de casos

Tabla 1. Osteoporosis postmenopausica. Pacientes en riesgo

Disfuncién menstrual.

Menarquia tardia.
Oligo-hipomenorrea.

Amenorrea inducida por ejercicio.
Histerectomia previa.

Notelowitz (18).

severa o en riesgo de enfermedad coronaria. El uso de estrégenos
sin progestagenos en pacientes con Utero se sugiere cuando
existe importante riesgo de enfermedad cardiovascular,
vigilando muy cercanamente por parte del ginecélogo posibles
alteraciones endometriales.

En general recomendamos ejercicios, modificar el estilo
de vida, suplementos de calcio y vitamina D y terapia de
suplencia hormonal. Los agentes antirresortivos son Utiles, y
los formadores como el fluoruro de sodio también, utilizdndolo
a bajas dosis y con calcio (27), para evitar iatrogenia como lo
informamos recientemente (28).

En la artritis reumatoidea (29), las prostaglandinas,
especialmente la E2, son importantes en la génesis de la
osteoporosis yuxtaarticular y a nivel sistémico la IL-1, IL-6 y
el FNT-alfa. En estos pacientes se sugiere controlar el proceso
inflamatorio, iniciar precozmente terapia fisica, evitar la
inmovilidad, estudiar el estado hormonal y usar racionalmente
los glucocorticoides (29).

Es importante la integracion de los médicos en el manejo
de esta patologia. Por eso vemos complacidos simposios
organizados por los ginecélogos, como el reciente en la ciudad
de Barranquilla, promovido por la Asociacién de Menopausia
del Atléantico (Dres. E. Meza. |. Diazy B. Lépez), en el que se
aglutinaron diferentes disciplinas médicas para hablar en
torno a un tema: problemas médicos en la menopausia.

Sabemos que los pacientes pertenecen a todos los médicos,
no son exclusivos de ninguna especialidad, ni ninguna patologia
es estrictamente hablando dependiente de una disciplina
médica; probablemente el mejor ejemplo de esto sea la
osteoporosis, verdadero problema de salud publica, cuyo
enfoque de manera integral, redundara en un mayor beneficio
para nuestros pacientes.

Renato Guzman
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