
I SSN - 0034 - 100ò 

Rev. Arg. Cardia I. 44: 341 a 351. 1976 

de las alteraciones cardíacas y su 

pulmonar en la esclerodermia ("') 

Frecuencia 
o , 

repercuslon 

Dres. CARLOS JOSE CASTRO, ANGEl.. C. ALESCIO, HUGO COLA 

y CARLOS MANUEL CASTRO (1) 

RESUMEN 

1. Se estudiaron 33 pacientes atectados de 

esc/erodermia, de 10.1 que 32 eran muieres, eu- 
yas edades osei/aban entre 25 y 62 años. Los 
sintomas cardiopulmonares que .Ie eneontraron 
eran: disnea de distinto tipo en ~l 60,0 %, an- 
gor en el 1.5,1 % y palpitaciones en el 24,2 % 

de los casos. Antecedentes de procesos pulmo- 
nare.y reiterados se hallÔ en el 21,7 %. 

2. T aquicard ia .Ie obserr;Ô en el 15,1 %, 
mientras que bradicardia en el 6,6 % de los 

enfermos. HipertensiÔn arterial de distinto gra- 
do presentó el 30,.3 % e hipotensión el 6,6 %. 
Reforzamiento del 29 ruido Jlulmonar el 24,2 % 

no lwbiendose detectado soplo acompañante. 
. .3. 'Alteraciones electroeardiográfieas de va- 
riada importancia .Ie registrÔ en el 90,9 % 
de los enfermos. La más frecuente fue el 

bloqueo incompleto de rama izquierda (39,4 
% ), el hemihioqueo anterior Izquierdo (9,1 % ) 
y ondas P desciadas a ia dereeha (9,1 % ). 
Seguian en orden de freeuencia hipertrofia 
centricular derecha en el 6,1 % e hipertrofia 
t:entricu'ar izquierda en la misma proporciÓn. 
Alteraciones inespecíficas de la repolarización 
centricular izquierda aparecieron en el 18,1 % 
~'iendo el QTc normal en el 96,9 % de Los pa- 
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cientes. Secuela de necrosis .Ie constató en el 

6,1 % de los enfermos sin antecedentes c/íni- 
cos de infarto. 

4. Alteraciones radiológicas, Únicas 0 múl- 
tiples, de la silueta cardiaca .Ie ohservaron en 
el 82,6 % de 10.1 casos, silueta triangular en el 

52,1 %, agrandamiento cardíaco glohal en el 
26,1 %, del centríeulo Izquierdo solo en el 

8,6 % y del derecho en el 4,3 %. Alteraciones 
del parénquima pulmonar hubo en el 77 %, 
enfisenw. bulloso en el .30,4 %, lesiones inters- 
ticiales difusas en el 17,3 %, alceolares en el 
10 %. En el 30,4 % .Ie obsercÔ derrame pleu- 
ral solo 0 acompañado de lesiones ]lulmonares. 

5, Se analiza la etiopatogenia y la fisiopa- 
tología de los sintomas cardíacos y pulmona- 
res, entatizando en la patología de las lesiones. 

Con el término de colagenosis Klemperer, 
hace más de treinta años, agrupó una serie 

de enfermedades que presentaban alteracio- 

nes del tejido conectivo con lesiones histo- 

lógicas similares, un cuadra etiopatogénico 

semejante, y que son en ciertas etapas de 

su evolución susceptibles de un tratamiento 

común. En la mayoría de 105 casos sólo las 

diferencia del cuadro clínico, aunque a ve- 

ces este es imbricado siendo necesario 

cambiar el diagnóstico por el de otra enfer- 

medad del mismo grupo. 
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La esclerodermia és una de lascolage- 
nosis más frecuentes, y se caracteriza por- 
que las lesiones más típicas asientan sobre 
la piel y el tejido celular subcutáneo, pero 
también por afectar distintos órganos, 'sobre 

todo esófago, pulmón, corazón y riñón, sien- 
do estas afectaciones viscerales las que 
definen el pronóstico vital del enfermo. 

Las alteraciones histopatológicas caracte- 
rísticas se encuentran en el teJido conectivo 
donde aparece inicialmente edema mucinoso 
y degeneración fibrinoide seguidos de gran 

aumento de colágeno. Las fibras colágenas 

serían simiJares alas normales, siendo res- 
ponsable de la homogenaización del tejido 
colágeno visible al microscopio óptico la 

presencia en la'sustancia intersticial de com- 
plejos prote'Îcos polisacáridos no colágenos. 

Otro sector comprometido y de gran impor- 

tancia, al igual que en el resto de las cola- 

genosis, es eJ arteriolar donde se observa: 
1) engrosamiento del endotelio, 2) hialini- 

zación del tejido subendotelial, 3) oclusión 

de la luz del vaso, y 4) degeneración fibri- 

noide no siempre presente (1, 2, 3, 5, 6, 8). 
En la piel se encuentracronológicamente: 
edema, hemogeneización de las fibras colá- 

genas, esclerosis de los haces coJágenos y, 
por último, atrofia cutánea, siendo el sector 
más comprometido la dermis. 

La etiopatogenia de la esclerodermia, como 
la del resto de lias 'colagenosis, no es clara. 
Se acepta que podría existir un problema 
de autoinmunidad dado que con frecue~cia 

se encuentran hipergammaglobulinemia, anti- 

cuerpos antinucleares 0 antinucleolares 0 el 

cuadro parece. estar en relación con la admi- 

nistración de vacunas y sueros heteró/ogos. 
En cambio Ila aparición de fenómenos vascu- 

lares (Síndrome de Raynaud 0 acrocianosis) 

años antes dela esclerodermia 0 en sus pri- 

meras etapas, ha hecho pensar que los epi- 

sodios vascuJares espasmódicos repetidos 

ocasionan anoxia 'Iocal que Heva a la fibrosis 

de ,Ia pial. Estos fenómenos espasmódicos 

estarian en relación con alteraciones nervio- 

sas de tipo psicosomático 0 hipotalámico 

(2, 3). Claro está que los espasmos no ex- 
plican el compromiso visceral. 

Olfnicamente el proceso puede presentar- 
se en formas exclusivamente cutánea 0 ge- 
neralizada con compromiso visceral. Las 

primeras pueden ser lineales, en placa 0 mor- 
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fea, y cutáneas con hemiatrofia, siendo ex- 
cluídas de este trabajo pues conceptual mente 
no constituyen colagenosis. Las formas gene- 
realizadas se manifiestan en dos tipos, el más 
común es la denominada acroesclerosis y el 

menos frecuente .Ja lIamada difusa. En la acro- 
esclerosis la esclerodermia se localiza en 

manos, cara, porción superior del torax y a 

veces en piernas. Generalmente se inicia 

con alteraciones vasculares funcionales es- 

pasmódicas, síndrome de Raynaud 0 acro- 
cianosis, y frecuentemente se acompaña de 

ulceraciones defos pulpejos de IDS dedos 

reiteradas y dolorosas. Otras veces las fa- 
langes distales terminan fijadas en semifle- 
xión y se presentan lesiones de secuestro 
de las falangetas. La forma difusa no se inicia 

con fenómenos vasculares, afecta preferen- 
temente tronco y evoluciona mucho mas ra- 

þidamente que la anterior. Pero 10 que ca- 

racteriza a la esclerodermia como colageno- 
sis en sí, es que en' su larga evo!ución in- 

volucra distintos órganos y es este compro- 
miso sl que marca el rumbo y pronostico 
de la enfermedad. 

Aunque Ja iniciación de IDS primeros sin- 

tomas vasculares se remonta a la adolescen- 

cia y en algunos casos ala infancia, la ins- 

talación de la enfermedad se produce entre 
el tercer y quinto decenio de vida. Tiene 

predilección por el sexo femenino, se afirma 
generalmente que en una proporción de 3 a 

1 con respecto al masculino, aunque en nues- 

tra serie es mucho mayor ya que un sólo 

paciente era varón. 

La evolución de la enfermedad es variable 
habiéndose descripto casos de muerte en 

pocos meses (sabre todo en la forma difusa), 

pero habitual mente dura decenios con perío- 

dos de remisión y con compromiso visceral 

lento y progresivo. La muerte se produce 

por complicaciones pulmonares 0 alteracio- 

nes renales acompañadas de hipertensión 

severa. La cardiopatía es considerada de mal 

pronóstico cuando está francamente estable- 

cida. No existe ninguna terapeutica efectiva 

para detener la evolución de la enfermedad 

empleandose so!amente medidas sintomáti- 

cas. 

Los examenes de laboratorio muestran al- 

gunas alteraciones características que gene- 
ralmente se encuentran presentes en IDS 

brotes de la afección. La velocidad de sedi- 



mentación globular está acelerada hasta 40 

mm. en la primera hora. EI proteinograma 

presenta una hipoalbuminemia con hipergam- 

maglobulinemia, aunque en pocos casos es- 

tas proteinas estan descendidas. También se 

han encontrado en un 40 % de los cas os fac- 

tores reumatoides, Ý mas importante aun es 

el hallazgo de anticuerpos antinucleares y 

é:ntinucleolares. En cambio sólo en el 10 % 

de los casos se encuentra anemia hipocró- 

mica, siendo rara la aparición de células L.E. 

o serologia positiva para lues como expre- 
. sión de falsos positivos. La calcemia, fosfa- 

temia y fosfatasemia alcalina son normales. 
EI que se encuentren otras alteraciones de 

laboratorio, depende de los parénquimas in- 

volucrados. 

Laslesiones cardíacas fueron menciona- 
das por primera vez hace mas de cincuenta 

años pero hace veinticinco se efectuó la 

ccrrelación entre las lesiones cardiopulmo- 

nares y los hallazgos dínicos (12). Poste- 

riormente se estableció la frecuencia de las 

lesiones cardíacas en relación con la inclden- 

cia de otras lesiones viscerales, y la exis- 
tencia de una imagen radiológlca triangular 

como expresión del exudado serofibrinoso del 

pericardio (15). V sólo hace dlecisels arlos 

se estudió exhaustivamente las alteraclones 
electrocardiográficas en la forma con acro- 
esclerosis (14) habiendo uno de nosotros 

enfatizado nuestra experiencia al respecto 
(7). 

EI miocardio presenta focos de fibrosis in- 

tersticiales que son consecuencia del edema 
mucinoso que disocia sus fibras, pudiendo 
en su evolución ocasionar la destrucción de 
las miofibrillas, mientras que los vé)sos co- 
ronarios permanecen indemnes. En el endo- 
cardio puede hallarse lesiones fibrosas de 

grado moderado y ocasionalmente alteracio- 
nes valvulares no significativas. En el peri- 
cardio puede encontrarse derrame serofibri- 
noso, que a nuestro juicio es mas frecuente 
que 10 habitual mente descripto. 

En el pulmón las lesiones se localizan pre- 
ferentemente en las bases, y se caracterizan 
por esclerosis intersticial, que ocasiona a 

veces oc)usión alveolar. Es frecuente la des- 
trucción del parénquima en forma areolar con 
imágenes superiores a los 3 em. de diámetro, 
como así también la fibrosis difusa 0 en nó- 
dulos fibrosos, con disminución de la elasti- 

cidad pulmonar. Los pequeños vasos pulmo- 

nares se comprometen en el proceso pudien- 

do, junto al compromiso alveolar y la fibrosis 
del tejido conectivo, ocasionar hipertensión 

pumonar. Las lesiones pulmonares pueden 

ocasionar insuficiencia respiratoria. restricti- 

va y obstructiva, episodios infecciosos rei- 

terados, bronconeumonias terminales y cor 

pulmonar. 

No nos referimos alas lesiones que se 

presentan en el resto de los órganos de la 

economía, por escapar al tema que tratamos 

en este trabajo. Sólo diremos que en esen- 

cia son similares alas descriptas: alteracio- 

nes del tej'ido conectivo y fibrosis secunda ria 

con destrucción del parénquima. Nuestra ex- 
periencia nace del estudio de una serie de 

pacientes conjuntamente con el Servicio de 

Dermatología del Hospital Alvear, que nos 

ha parecido útil sistematizar y tabular dada 

la frecuencia con que estos enfermos pre- 

sentaban compromiso cardiovascular 0 pul- 

monaro 

MATERIAL Y TECNICA 

Se estudió un grupo de 33 pacientes, cons- 

tituído par 32 mujeres y 1 hombre, con una 
edad promedio de 44,6 años (el rango os- 

cilaba entre un minimo de 25 años y un má- 

ximo de 62). Todos estos pacientes fueron 

examinados por el dermatólogo quien esta- 
bleció el diagnóstico en base al cuadro cli- 

nico y estudios de laboratorio habituales 0 

especiales (inmunoelectroforesis, dosaje de 

anticuerpos). En nuestro Servicio se efectuó 

un estudio cíni'co-cardiológico y angiológico 

competo: examen clinico, electrocardiográfi- 

co, oscilometria y termometria cutánea. Los 

electrocardiogramas realizados periodicamen- 

te fueron analizados teniendo en cuentalos 
trastornos del ritmo, de la conducción auri- 

culo-ventricular e intraventricular, de la repo- 
larización ventricular y la existencia de pa- 

tente de necrosis. Los estudios radiológicos 

fueron tele-radiografía frontal y ambas obli- 

cuas, radiogratia de esofago en posición de 

pie a los 60 segundos de la ingestión de 

mezcla baritada a fin de estudiar la motili- 
dad del mismo. Cuando existió sintomatolo- 
gía digestiva 0 sospecha de compromiso 
digestivo se efectuó seriada gastroduodenal 
y transito intestinal cuyos resultados no ana- 

lizamos en el presente trabajo. (cuadro 1). 
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RESULTADOS 

De los pacientes estudiados presentaron 
Síndrome de Raynaud 0 acrocianosis 28 ca- 

sos (84,8 %), con una antiguedad que os- 

cilaba entre un año y medio y cuarenta años, 

CASaS 

13 

12 

it I 

10 

.i 9 
! 
: 8 
i 
, 7 

6 

5 

4 

3 

2 

1 

en que ias caracteristicas cleldolor hic.era 

pensar en oclusión coronaria aguda (Figura 

2). 

Palpitaciones refirieron 8 enfermos (24,2 

%), en 6 de los cuales (18,1 %) se presen- 

ESCLERODERMIA 
(33 CASOS) 

( 1 1 A 10 f1 A 20 

o EÞAO DE INICIO 

~ TlEP1PO DE EVOLUC'ON 

21 A 30 4' A 50 61460 AÑOS 

Figura 1: Frecuencia de las alteraciones cardiacas y su recuperación pulmonar en la esclerodermia. 

31 A 40 

aunque la m~yoría de ellos había presentado 
el fenomeno diez años antes. Ulceraciones 
tenian 20 pacientes (60,6 %) con una anti- 
guedad que oscilaba entre 1 y 36 meses ha- 

ciendose constar que en algunos cas os eran 
reiteradas (figura 1). 

Disnea de esfuerzo presentaron 20 pacien- 

tes (60,6 %), en 7 (21,2 %) de los cuales 

se pudo determinar que la misma era oca- 
sionada por una insuficiencia ventricular iz- 

quierda. En 3 enfermos (9 %) la causa era 
de origen pulmonar. en 7 casos (21,2 %) 

era mixta. es decir cardiopulmonar y en 

otros 3 (9 %) no se pudo establecer (Fi- 

gura 2). 

Angina de pecho al esfuerzo presentaron 5 

pacientes (15.1 %), no habiendo ningún caso 
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taban con los esfuerzos. En un caso (3 %) 
eran irregulares y en otro correspondían a 

crisis de taquicardias supraventricular paro- 

xística. Taquicardia se observó en 5 pacien- 
tes (15,1 %) Y bradicardia en 2 (6,6 %) (Fi- 

gura 2). 

Die.z enfermos presentaban hipertensión ar- 
terial sistémica de distinta intensidad (30,3 
%) general mente de grado 1 a 2, excepto en 
un caso que era de grado 3. Hipertensión 

arterial crónica tenían 2 pacientes (6,1 %) 
(figura 2). 

Reforzamiento del 2do. ruido pulmonar se 
encontró en 8casos (24,2 %) . no habiendose 
registrado soplos eyectivos pulmonares. 

Procesos broncopulmonares crónicos. a 
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Caso Sexo 

1 

2 

3 

4 

5 

6 

7 

8 

9 

10 

11 

12 

13 

14 

15 

16 

17 

18 

19 

20 

21 

22 

23 

24 

25 

26 

27 

28 

29 

30 

31 

32 

33 

F 

F 

M 

F 

F 

F 

F 

F 

F 

F 

F 

F 

F 

F 

F 

F 

M 

F 

F 

F 

F 

F 

F 

F 

F 

F 

F 

F 

F 

F 

F 

F 

F 

CUADROI 

Edad 
Antigüedad de 

la afecclón 
Hlpertensión 

Altersclones (1) 

Cardiovasculare. 

Mortalldad 

&dad) 

58 

57 

46 

60 

31 

39 

52 

52 

20 años 
10 

14 

30 

25' 
.. 

19 

20 

15 

Grado "' 

Alteraclones 

Pulmonsres (2) 

sí 
sí 

sí 
sí 

48 

39 

45 

42 

35 

34 

34 

44 

50 

54 

32 

50 

Grado II 

sí sí 

19 

31 

21 

10 

7 

17 

8 

5 

11 meses 
9 años 

30 meses 
10 

Hipotensión 

sí 
sí 

sí 

sí 

57 

35 

59 

42 

53 

10 años 
7 

20 

20 

31 

Grado II 

sí 

sí 

sí 

sí 

44 años 
61 

Grado ., 

Grado II 39 

39 

55 

39 

55 

18 meses 
4 

1 

4 

17 años 

Grado III 

sí sí 

39 

43 

62 

Hipotensión 

sí 

sí 

sí 

sí 
sí 

sí 40 años 

2 

5 

2 

sí 

sí 

sí 
sí 

sí 

sí 

sí 

sí 

sí sí 

sí sí 

sí 

sí 

sí 

sí 

sí 

sí sí 

sí 
sí 

sí 

sí 

(1) Sintomatología, alteraciones electrocardlográficas 0 cardiológicas. 
(2) Sintomatologia broncopulmonar 0 alteraciones radiológicas. 

veces febriles, presentaron 7 pacientes 

(21,2 %) Y en uno de ellos los episodios se 

acompañaban de hemoptisis. 

Uno de los sintomas digestivos mas fre- 

cuentes, la disfagia, se observó en 10 enfer- 
mos (30,3 %) sin obstrucción de la luz eso- 
fágica pero con alteraciones de la mecánica 
del mismo. 

Alteraciones electrocardiograticas: (Figu. 

ra 3) de distinto tipo se hallaron en 30 ca. 

sos (90,9 %). Fibrilación auricular hubo en 

un caso (3 %J. 10 mismo que la extrasistolia 

supraventricular. Extrasistolia ventricular hu- 

bo en 2 casos (6 %). 

Los complejos auriculares eran normales 
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CASOS 
20 

346 

SINTOM6S C6RDIOV6SCULARES 
(33 CAS OS ) 

18 

16 
ê3 CARDIAGA 

!IIIIII!I PUL MONAR 

~MIXTA 
= DU DOSA 

14 

12 

10 

8 

6 

4 

2 

DISNEA AN60R 1-4IPERTENS. 1-4IPOTENS. PALPITAC. 

Figura 2: Frecuencla de las alteracíones cerdíaces y su recuperaclón pulmonar en la ellClerodermla. 

ALTERACIONES EL ECTROCARDIOGRAFICAS 
(30 '..505 ) 

CASOS 
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13 
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11 

10 

9 

a 
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6 

5 

4 

3 

2 

1 

RITMO 

P P 

IZQ. DER. 

DESPOLARIZ. 
AURICULAR NECROSIS 

VENTRIC. 

IZQ. DER. 

HIPERTROFIAS 
VENTRICULARES 

A-V B.R.I. HEMIB. B.R.Þ. 

INCOMP. ANT. COMPl. 

BLOQUEOS 

ALTER. T 
INESPEC. ISQUEM. 

REPOLARIZ. 
VENTRICULAR 

Figura 3: Frecunencia de las alteraciones cardiacas y su repercusión pulmoner en la esclerodermia. 
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Figura 4: Frecunencia de las alteraciones cardiacas y su repercusión pulmonar en la esclerodermia. 

(84,8 "!o), ensanchados en 1 

y de tipo pulmonar en 3 

en 28 pacientes 

enfermo (3"!o), 
cas os (9,1"!o). 

La conducción auriculo-ventricular era nor- 
mal en 31 casos (94 %), excluyendo al que 
padecía fibrilación auricular. En 1 caso (3 %) 
había bloqueo auriculo-ventricular de 2do. 
grado. 

Los complejos ventriculares eran normales 
en 13 enfermos (39,4 %); hipertrofia ven- 
tricular izquierda se registró en 2 pacientes 
(6 %) e hipertrofia ventricular derecha en 
otros 2 (6 %). Bloqueo incompleto de rama 
izquierda se observó en 13 casos (39,4 %), 
en 2 de los cuales era típico y en el resto 
existía un primer vector. embrionario 0 au- 
sente en V1 encontrandose ausentela onda 
o en V5 y V6. Hemibloqueo anterior izquierdo 
se presentó en 3 casos (9,1 %), acompañan- 
dose de bloqueo de rama derecha completo 
en 1 caso (3 %), que fue el único que se 
presentó en nuestra serie. 

La recuperación ventricular era normal en 
26 casos (78,7 %), alteraciones inespecíficas 
se detectaron en 6 casos (18,1 %), e isque- 
mia subendocardiaca en un paciente. EI OTc 

era normal en 32 casos (96,9 %) Y prolon- 
gado en uno. Patente tipica de necrosis de 

cara anterior se observó en 2 casos (6 %) 
(figuras 4, 5). 

En 10 que respecta a la antiguedad de la 

lesión y alteraciones cardiológicas podemos 
decir que en 28 casos (84,8 %) la afección 

se habia iniciado entre 9 y 25 años antes que 
nosotros examinaramos a los pacientes, exis- 
tiendo 5 casos (15,1 %) en los que la afec-. 
ción tenía una antiguedad menor de un año. 

Nteraciones radiológicas: (Figura 6) las 

radiografías de torax de 23 pacientes mos- 
traron las siguientes alteraciones de la ima- 
gen cardiovascular: agrandamiento ventricu- 
lar izquierdoen 2 enfermos (8,6 %), agran- 
damiento ventricular derecho en 1 (4,3 %), 
agrandamiento global de la silueta cardíaca 
en 6 casos (26 %) Y en 1 caso elongación 
de aorta (4,3 %). En 12 pacientes se pre- 
sentó una imagen cardiaca trianguliforme que 
no permitia la identificación de los arcos 
cardíacos (figura 7) 

. Solamente en 4 

casos (17,3 %) el pediculo cardiovascular 
era de tamaño y configuración normal. 

EI parenquima pulmonar mostró lesiones 
difusas en 4 casos (17,3 %J, lesiones inters- 
ticiales loca/izadas en base en 13 pacientes 
(55,9 %J, enfisema bulloso en 7 casos 
(30,4 %J, lesiones infiltrativas alveolares en 

3 enfermos (10 % J, signos de congestión 

pasiva en 1 enfermo y derrame pleural en 
7 (30,4 %J. En 5 pacientes (23 %J no se 
observó alteración parenquimatosa alguna. 

En 10 que se refiere alas lesiones pulmo- 
nares en relación con la antiguedad dela 
lesión no hemos podido establecer correla- 
ción aguna, pueslas mismas se presentaron 
tanto en /os pacientes que tenían una evofu- 
ción de 20 años como en otro que Ja tenia 
desde hacia 4 meses. 
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La mortalidad en nuestro grupo de enfer- 

mos que fueron seguidos hasta un período 
de 7 años fue del 12,1 % (4 casos). Dos de 

ellos (casos 6 y 13) murieron bruscamente, 
otro paciente (caso 7) falleció por consun- 
ción a raiz de un proceso infeccioso bron- 

copulmonar, y otra enferma (caso 33) falle- 
ció con el cuadro de una r.B.C. pulmonar. 

C ASO ~t 

DISCUSION 

En la interpretación de las lesiones obser- 

vadas en la esclerodermia debe tenerse en 

cuenta la etiopatogenia la que a su vez expli- 

ca la fisiopatología y la sintomatología. Esen- 

cialmente las lesiones son causadas por las 

alteraciones del tejido conectivo que evolu- 

o 
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Figura 5: Frecunencia de las alteraclones cardíacas y su repercusíón pulmonar en la esclerodermia. 
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Figura 6: Frecunencia de las alteracíones cardíacBS y su repercusíón pulmonar en Ie esclerodennia. 
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ciona a la fibrosis. Las ,Iesiones a nivel de 

los vasos pequeños producen alteraciones 
del colageno subendotelial, engrasamiento del 

endotelio y ocasionalmente oclusión de su 

Juz. Estas alteraciones ocasionan isquemia 

del tejido involucrado por el vaso, y sustitu- 

ción del tejido noble del órgano comprome- 

tido por lesiones de fibrosis. Asi a nivel car- 

diaco las lesiones ocasionan lesiones fibro- 

ticas que sustituyen alas miofibrillas 0 le- 

siones a nivel del tejido de conducción. A 

nivel pericárdico lesión de la serosa con 

fibrosis secunda ria aCOl:npañada general men- 

te de pequeños derrames detectables 0 no. 
A nivel pulmonar las lesiones intersticiales 

lIevan a la fibrosis, destrucción de alveolps 

con la formación de bullas de enfisema, cir. 

cunstancias que interfieren en la ventilación 

y difusión pulmonar. 
EI fenómeno de Raynaud 0 la acrocianosis 

ha sido descripto por diversos autores como 
signa previa 0 concomitante de la esclero- 
dermia con una frecuencia que oscila entre 
el 30 y 47 % de los casos (1, 2, 3, 5) pero 
en nuestra experiencia los signos mencio- 
nados aparecieron en el 84,8 %. Probable- 

mente la diferencia se deba a que hemos 
englobado los dos signos vasculares men- 
cionados en forma conjunta, mientras que los 

demas autores se refieren solamente al Sin- 

drome de Raynaud. Con respecto a la anti- 
guedad del mismo es significativo que en 

algunos casos fuera hasta de 40 años. Este 
hecho apoya la teoria de que es la anoxia 
local la que provoca las alteraciones en piel 

y articulaciones, ya que a veces los fenome- 
nos vasculares se presentaron años antes 
que las manifestaciones esclerodermicas. 

La frecuencia elevada de ulceraciones se 
debe a que los casos procedlan de un Ser- 
vicio'de Dermatología donde constituian un 
motivo de consu/ta. La mayoría radicaban en 
el pulpejo de los dedos y eran ocasionados 
par el traumatismo de la tercera falange a 

la existencia de esteofitos sabre la piel isqué- 
mica. En menor proporción se localizaban en 
el tercio inferior de la pierna; eran de ori- 
gen isquémico y tórpidas en su evolución. 

La disnea observada en el 60,6 % de nues- 
tros casas era causada por ùn compromiso 
cardíaco, pulmonar a par esclerosis de los 
muscuJos respiratorios (intercostales, dia- 
fragmáticos, etc.). La disnea cardiaca se ex- 
plica par la fibrosis intersticial, alteraciones 
de la fibra miocárdica y del sistema de con- 

ducción que provocan una insuficiencia ven- 

tricular izquierda. A este proceso contribu- 

yen en algunos casas la fibrosis del pericar- 

dia que dificulta el lIenado ventricular can 

disminución del volumen sistólico. 

La disnea respiratoria es ocasionada por 

alteraciones de la ventilación, de la perfusión 

y de la difusión alveolar. La ventilación está 

dificultada par la fibrosis de los músculos 

respiratorios y por la fibrosis intersticial que 

disminuye la elasticidad pulmonar. La per- 

fusión por las lesiones de las arteriolas y 

capilares alveolares, que al disminuir su luz 

reducen el flujo y la permeabiidad del vaso. 
Y la difusión se encuentra perturbada por las 

modificaciones que sufre el tejido 'Iaxo pe- 

rialveolar (1, 2, 9, 10) 
. Las alteraciones 

mencionadas ocasionan ruptura alveolar y 

aparición de enfisema bulloso, que condicio- 

nan la aparición de procesos bronquiales cró- 

nicos con 0 sin hemoptisis. 
La hipertensión pulmonar observada por 

algunos autores puede deberse alas lesiones 

arteriolares pulmonares 0 alas alteraciones 
del parenquima, Cualquiera seala causa pue- 

. 

de provocar sobrecarga ventricular derecha 
e insuficiencia ventricular que hemos obser- 

vado casi en la cuarta parte de nuestros 

casos. 
EI angor atipico 0 de grade leve que ob- 

servamos, podría explicarse porque los pa- 

cientes tenían una edad superior de 45 años 

pudiendo intervenir en su génesis la atero- 

esclerosis coronaria y la hipertensión arte- 
rial. Es significativo que a pesar de que el 

doror no fue tipico hemos detectado patentes 

electrocardiograficas clásicas de secuela de 

infarto de miocardio. Si bien no hemos rea- 

lizado. coronariografía en nuestros enfermos 

es dable admitir que las lesiones arteriolares 

y la esclerosis secundaria han destruido las 

fibras miocárdicas. Es decir que se puede 

lIegar a la patente de necrosis electrocardio- 
gráfica con buena perfusión coronaria. Es 10 

que hemos observado en dos casos que fa- 

lIecieron bruscamente (nros. 6 y 13) encon- 

trándose coronarias permeables con alteracio- 

nes arteriolares tipicas de esclerodermia y 

sustituCÍón del tejido muscular por fibras 

conjuntivas. 
Las paJpitaciones que aquejaban nuestros 

pacientes aparecen en todos los casos estar 

en relación con la cardiopatía que padecían, 

ya que se presentaban al esfuerzo 0 acompa- 

ñando un trastorno del ritmo cardíaco. La 
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mayor frecuencia de hipertensión arterial ob- 

servada por nosotros con respecto a otros 
autores (1) creemos que se explica porque 

hemos sido muy críticos en establecer los 

niveles de tensión arterial los que hemos 
ubicado dentro de 160 mm. para la máxima 
y 90 mm. para la minima. 

Las alteraciones electrocardiograficas que 

encontramos en el 90,9 % de los casos y que 

concuerda con otros autores (11,13,14, 15} 

se deben alas lesiones degenerativas y de 

fibrosis que ocasiona la afección, y que se 
localiza en los intersticios de las fibras mio- 
cárdicas tantò a nivel auricular como ven- 

tricular, pudiendo comprometer incluso el sis- 

tema de conducción. Estas lesíones son len- 

tas y evolutivas, y mudas como hemos men- 
cionado anteriormente, pudiendo dar patente 
de necrosis sin antecedentes clínicos de oclu- 
sión coronaria aguda. Además esta lentitud' 

evolutiva de las lesiones hace que puedan 

detectarse bloqueos incompletos de rama iz- 

quierda, con deterioro progresivo del primer 

vector hasta su desaparición definitiva. EI 

alto porcentaje referido por nosotros se debe 

precisamente a que hemos incluído dentro 
del bloqueo estas alteraciones iniciales del 

primer vector, que realmente condicionan un 

retardo de la activación ventricular izquierda. 

Otros autores sólo se refieren a los típicos 

bloqueos de rama por 10 que su frecuencia 

es menor. No encontramos explicación para 
la baja incidencia de bloqueo derama derecha 

hallada por nosotros (3 %} Y a alta frecuen- 
cia señalada por otros, pero destacamos que 

en nuestra serie es mas común el compro- 
miso ventricular izquierdo, 10 que puede ex- 
plicarse en algunos casos por la existencia 

de hipertensión arterial. De todos modos, 10 

mas significativo son los trastornos de con- 

ducción, 10 que contrasta con los pocos casos 
de arritmia observados. Los pocos pacientes 

que presentaban alteraciones de la repolari- 

zación ventricular tenían modificaciones ra- 

diológicas que sugerían compromiso peri- 

cárdico. En cambio no todos los casos que 

tenían tal compromiso mostraban alteracio- 

nes de la repolarización, 
. 
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~ 
, 

350 

Figura 7 



Con respecto alas alteraciones radiográ- 

ficas consideramos que la deformación de 

tipo triangular y en la cual no se pueden 

determinar los límites de los distintos arcos, 

se debe a pericarditis con engrosamiento de 

las serosas y generalmente con derrame se- 

rofibrinoso no significativo. En cuanto a los 

agrandamientos ventriculares creemos que 

en algunos casos estan en relación con las 

lesiones fibrosas y en otros son secundarias 
a la hipertensión arterial nefrógena. 

Las alteraciones del parénquima pulmonar, 

de las que hicimos referencia al analizar la 

disnea, se localizaban preferentemente en 

las bases, dando imagen de panal de abejas 

o de enfisema bulloso por destrucción de 

tabiques intersticiales. En algunos pacientes 

se observaba derrame pleural provocado por 
el mismo mecanismo que ocasiona el peri- 

cárdico. 
Es de hacer notar que en muchos pacien- 

tes son las complicaciones pulmonares las 

que marcan el paso de la afección, Así las 

bronquiectasias con infección son las res- 
ponsables del mal estado general del pa- 

ciente, 0 como sucedió en un caso (n9 33) 
la tuberculosis y la muerte por consunción 

pusieron punta final a tan penosa enferme- 
dad como es la esclerodermia generalizada 

con compromiso visceral. 
. 

SUMlIfARY 

SCLERODERMIA: FREQUENCY OF 
C.L'RDIAC ALTERATIONS AND ITS 
PULMONA Y REPERCUSSION 

1. ,13 natients suffering sc1erodermf/ were 
studied; 32 of them lrere women aged 25 to 
62 lIears. TJw cardiolHdmonaTl/ Slim ntoms 
found leere. different kinds of d"slJ1lea in the 
60.6 %. angina lIectoris in the 15.1 %. and 
na7pitations in th~ 24.2 % of,tlle IYlses. There 
Icere anter;edents of reiteratiüe Plllmonaru le- 
sions in the 21.7 % of them. 

2, TacJ/IIcardia lcaS o]Jserüed in tlle 15.1 %. 
u;hile bradllcardia in the 6.6 % of the patients. 
Arterial Hllliertensiôn of different degree IC'IS 

lJrSent in the 30,3 % and IHl/wtension in tlIC 

6,6 %. Reinforcement of tJiG secolld JlIIIII/()' 
nary sound was found in the 24,2 %, witllOut 
detection of sistolic murmur. 

3. Electrocardiographic alterations of varied 
importance were registered ill the 80,D % of 
the patients. The most fre'fuel,t one lUts the 
non-complete left bund'e lm/l!ch IJlock (:3D.4 

%), the left anterior hemiùlock (D.l %). Hight 
ventricular 1l!lpertrophy in tile 6,1 % and left 
ventricular ]lypertrophu in tile same proport- 
ion follon;ed in frequencU order. Non-specific 
alterations of the left eentricular repolarizat- 

ion appeared in the 18,1 %, and the QTc 
was normal in the 96,9 % of the patients. Ne- 
crosis sequel was found in the 6,1 % of the 
patients, without clinic antecedents of in- 
farction. 

4. Sole or multiple radiologic alterations of 
the cardiac silhouette were observed in the 
82,6 % of the cases, triangular silhouette in 
the ,52,1 %, generalized cardiac enlargement 
in the 26,1 %, left ventricldar enlargement 
only in the 8,6 %, and of the right one in the 
4,3 % of the patients. Alterations of. the pul- 
monary parenchyma were found in the 77 %, 
bulla emphysema in the 30,4 %, diffuse inters- 
titial lesions in the 17,3 %, alveoli lesions III 
the 10 %. H ydrotorax, sole or accompanied by 
pulmonary lesions was obserüed in the 30,4 7r. 

5. The etiopathogenesis and the physiopa- 
thology of the cardiac and pulmonary symp- 
toms are analized, with special emphasis on 
the pathology uf the lesiuns, 
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