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CASO CLINICO:

Paciente mujer de 65 anos de edad.
Refiere disnea CF II-lIl.

Diagnostico reciente de Esclerosis Sistémica, en tratamiento desde
hace un mes con ciclofosfamida.

Antecedente de 3 episodios de neumonia en el ultimo ano.
Ex tabaquista de 7 p/y.

Niega otros antecedentes.



Fig. 1. Tomografia Axial Computada de Térax en inspiracion maxima (ventana Pulmonar). Se observa a
predominio de ambos I6bulos inferiores y regidon subplueral opacidades en vidrio esmerilado, patron

reticular homogéneo con aisladas dilataciones bronquiales asociadas, sin evidencia de panalizacion. NSIP en
el contexto de entidad de base .



Fig. 2. Tomografia Axial Computada de Térax en inspiracion maxima (ventana Pulmonar) en decubito prono
de la misma paciente. Se observa la persistencia de los hallazgos en los cortes realizados en decubito prono.



Fig. 3. Tomografia Axial Computada de Térax en inspiracion maxima (ventana Pulmonar). Reconstruccion
MinMIP



Fig. 4. Tomografia Axial Computada de Térax en inspiracion maxima (ventana Mediastinica) de la misma paciente. Imagenes
mediastinales aumentadas de tamafio, de aspecto reactivo. Se puede apreciar aumento del didmetro de la arteria pulmonar, en
relacidn a signos de Hipertension y la marcada dilatacidon esofégica.
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Discusion
La esclerodermia o esclerosis sistémica es un trastorno

multiorganico sistémico caracterizado por autoinmunidad,
inflamacion sistémica, lesion vascular y fibrosis tisular.

Las complicaciones pulmonares siguen siendo una de las principales
causas de morbilidad y mortalidad de la enfermedad. La enfermedad
pulmonar intersticial y la hipertension arterial pulmonar son las
formas mas comunes de enfermedad pulmonar asociada.

La patogenia de |a alteracion pulmonar se caracteriza por la lesion
de las células epiteliales, la activacion de la via de coagulacion y la
inflamacion, que crean un ambiente profibrogénico en el pulmon en
el contexto de la autoinmunidad.


Moderador
Notas de la presentación
Consider Swyer-James-MacLeod syndrome in asymptomatic patients with unilateral hyperlucent lung on radiography and multifocal areas of hyperlucent lung, bronchiectasis, and air-trapping on CT



Discusion
El diagnostico de esclerodermia-enfermedad pulmonar intersticial se
basa en encontrar enfermedad pulmonar intersticial en HRCT del
torax en un paciente con esclerodermia conocida acompanado de

pruebas de funcién pulmonar normales o anormales que muestran
restriccion.

Un tercio de los pacientes con esclerodermia tienen anticuerpos
anti-topoisomerasa positivos, estos tienen mayor probabilidad de
desarrollar enfermedad intersticial pulmonar.

El patron mas comun observado en la TCAR es la neumonia
intersticial inespecifica (NSIP), aungque la neumonia intersticial
habitual (UIP) también puede observarse .



Discusion

El patron NSIP en TCAR se evidencia por opacidades en vidrio
esmerilado en una distribucion periférica con predominio subpleural
y bibasal. En |la enfermedad mas grave, también se puede observar
pérdida de volumen con un patron reticular y bronquiectasias por
traccion.

En la UIP, los hallazgos de la TCAR incluyen opacidades
reticulonodulares, bronquiectasias por traccion y quistes en forma
de panal de abeja.

El tratamiento se basa en la indicacion de inmunosupresores,
comunmente ciclofosfamida y micofenolato mofetilo. Sin embargo,
estos medicamentos pueden no proporcionar efectos modificadores
de la enfermedad constantes y sostenidos, y pueden no mejorar la
supervivencia a largo plazo.

Recientemente se estudia la utilizacion de medicamentos
antifibroticos.



Discusion

Los factores de riesgo actuales para la progresion de la enfermedad
incluyen enfermedad difusa versus limitada, una duracion de |la
enfermedad de > 5 anos, extension de la enfermedad
parenquimatosa en TCAR > 20%, una capacidad vital forzada (FVC)
de < 70% y la deteccion de anticuerpos anti-polisisomerasa.
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