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La remiten desde el S. de Nutricion para evaluacion por
aumento estable de marcadores.

Artralgias generalizadas ocasionalmente inflamatorias en
manos., parestesias distales, Calambres M.I

Sequedad ocular y bucal y dérmica

Pérdida de piezas dentarias. Bruxismo.

Dismjnucién progresiva de la apertura bucal, realizaron
cirugia.

Raynaud sintomatico (mas con el frio) de larga duracion
palidez, fase reactiva y ulceraciones afectando los 5 dedos.



Trastorno animico, distimia con anorexia persistente.
Sonda NG durante anos..

Jaquecas frecuentes.

Gastritis cronica, ulceras gastricas, Helicobacter pylori +(2
ciclos de tratamiento

Disfagia de anos de duracion.. Micosis orales.
Osteopenia en densitometria.
Paniculitis en MI y dudosa flebitis hace ahos

Hipertiroidismo (diarreas + pérdida de peso). Metimazole y
resolucion.



» Tabaquismo activo, desde hace anos. No ingesta de
alcohol.

» Tuberculosis pulmonar activa en 2011. Tratada con
4 tarmacos (7 meses).

* GAV 2-0-2.. Cesarea. NO anticonceptivos.
o .Cirugia de ovario poliquistico D a los 23 anos.

» Polipo colonico benigno hace 6 anos. Colono
reciente normal.



Sumial 10 : 2 C.

Omeprazol 40: 1 c.
Ferograddumet : 2c.
Vitaver A+B: 1.
Paracetamol entre 1-3 g.
Orfidal 1c /8 h.

Xeristar 60 mg: 0 - 0 - 1.
Seroquel 200 mg .: 0 -0 - 1.
Seroxat 20 mg.: 1/2 - 0 - 0.
Mirtazipina: 15 mg
Suplementos nutricionales
Neurontin 800: 3 1/2 comp dia



 TA 120/80- PA 72 rr Talla: 170 cm. peso: 45 Kg.
» No exoftalmos. Boca pequena. Aisladas telangiectasias.
Piel de aspecto escleriforme sin infiltracion palpable
» Coloracion morena. Maculas melanicas. Vitiligo.

» Ligera desviacion cubital,

» Engrosamiento art. inter-falangicas. No artritis

» Manos y pies frios sin trastornos troficos.

» Ligero bocio. No adenopatias. AC, AP. normal.

» Abdomen: hepatomegalia de 2 cm.

* No edemas ni flebitis. Reflejos débiles.

» Sensibilidad tactil conservada.



= Anorexia, caquexia.

= Sindrome seco.

» Raynaud con trastorno troéfico.

= Disfagia, Ulcus y Gastritis (H.P. +).

= Cambios escleriformes dérmicos, boca y piel.
= Artralgias, parestesias, reflejos débiles.

= Disminucion global de fuerza.

= Hipertiroidismo tratado.

= S. distimico.

= ¢Esclerodermia?



 Hemograma: Hb 14,4, VCM: 94, plaq:284000,
leuc.9.300 N 60%, Linf 27%, eos, monos y basof

<1%..VS:32. CD4 843. Coagulacion: TP, TC,
INR y fibrin6geno: normal.

* BQ:glucemia, creatinina, a. urico, Ca, Na, K, Cl,
osmolaridad, calcio, bilir, LDH, F, alc, CPK,
amilasa, colesterol. HDL y LDL-colest, TG:

 normales. GOT: 55, GPT: 47, GGT: 61.
» Fe 30, ferritina, B12 y ac. folico: normal
e Orina sistematico: normal.



s MARCADORES: CEA 7,8, Ca125 : 25-50,
(<35) Ca19 <2

» Proteinograma: PT 8,5. ( alb: 50%, alfa -1:2,8 y a-
2:9,09, beta: 7,7, gamma 29,1%. .I1gG 2620:
policlonal. IgA:234, IgM: 355.

» PCR: 2,1 normal. FR:21 (0-40).

» CH50: 101,C4 20, C3:86,4 (90-180).

 TSH, TG: normales. Ac TPO: 80, A-TG: 942
 FSH, LH y estradiol: (peri-menopausia)
 Cortisol: normal

e H Pylori: negativo.



ANA: 1/80 patron citoplasmatico.

Repetido : negativo. a.DNA: negativo.

ASMA +, , LKM, Cels. parietales negativos
AMA negativo. anti M2:+ (relacion CBP)
ENA:negativo. Ro, La y Jo1 SCL 70 : negativos.
ANCA p y c:negativos.

AFL: ACL IgG e IgM y B2GP: negativos
Antitransglutaminasa, antigliadina IgA e IgG:negativos.
crioglobulinas: negativas.
Crioaglutininas: positivas

VHB, VHC, VIH: negativos. CMV, EBV: pasada no
reciente.



» TAC body: Tractos pleuro-parenquima en vértice
pulmonar derecho y lob. medio. Bazo de pequeno
tamano. Resto normal.

o EGD: afectacion de la motilidad (leve)
e en tercio distal sin dilatacion

 Manometria esofagica: En es6fago inferior relajacion
muy incompleta casi ausente.

» Fibroscan hepatico: fibrosis media.
F2 (escala F1- F4)



» EMG: : PNP sensitivo-motora distal simétrica mas
acusada en MII. Tanel carpiano (leve) MSD.

» Capiloroscopia positiva.
» PF Respiratoria : FVC: 3460(103%), FEV1:2510(88%):.
Difusion: levemente disminuida.

» ECO cardio: valvulas, cavidades , FEVI: normales. No HTP.
> Sat 0O2: 97%
» Colonoscopia — ileoscopia: normal.

Panendoscopia: gastritis.

Biopsia de piel: pedida , no realizada.



» Raynaud sintomatico sin trastorno trofico actual.
» Polineuropatia mixta sensitivo motora bilateral.
* S. seco.

» Esclerosis cutanea. Esclerodactilia.

e Coloracion morena, Vitiligo.

o Alteracion leve funcion hepatica y marcadores: ANA+,
SLA-M2+: CBP

» Hipergammaglobulinemia policlonal.
» Hipertiroidismo inmune tratado.

» Trastorno mixto de personalidad.

* Anorexia.



< Abstencion de tabaco.

< Reducir en lo posible medicacion psiquiatrica.
< Solinitrina pomada local y proteccion frio.

< Ac. Deoxicolico.

<Calcio + vit D.

< Sin otros cambios.



Raynaud.

Dismotilidad esofagica.

Esclerodactilia.

Telangiectasias.

Polineuropatia.

CBP

Hipertiroidismo.

Cutaneo: pigmentacion, esclerosis dérmica.



Raynaud (Norberto Ortego Centeno.
Master EAS. U.Barcelona. SEMI).

Enfermedades Autocinmunes

» Esclerodermia (99%)

» Enfermedad mixta del tejido conectivo (859%)
* Lupus eritematoso sistémico (40%)

= Miopatias inflamatorias (25%)

Enfermedades hematologicas y oncolégicas

* Sindrome paraneoplasico

Artritis reumnatoide (109%)
Vasculitis
Conectivopatia indiferenciada

Trastornos de hipercoagulabilidad: deficiencia de

* Policiternia vera proteina C, S y antitrombina Ill, factor V Leiden
* Leucemia = Crioglobulinemia

» Trombocitosis » Criofibrinogenemia

* Paraproteinemia = Enfermedad por cricaglutininas

Enfermedades endocrinolégicas

* Hipotiroidismo
s lEntermedad de Graves
* sindarome e Lusning

Enfermedad vascular

Compresion neurovascular (tinel del carpo, * Arteriosclerosis

sindrome del desfiladero toracico) » Tromboangeitis obliterante
* [rombosis = Angina de Prinzmental

* Embolizacion
Enfermedades neurolagicas

=} Tunel del carpo
= Migrana




ESCLERODERMIA SISTEMICA

* Esclerodermia cutanea limitada.
» Esclerodermia cutanea difusa.

* Sine esclerodermia.

* Preesclerodermia

ESCLERODERMIA LOCALIZADA
* Lineal.
* Morfea generalizada.
» Morfea en placas (guttata).
SINDROMES ESCLERODERMIFORMES

* Escleredema * Fibrosis sistémica nefrogénica (probablemernte
* Escleromixedema relacionada con la administracion de gadolinio
» Enfermedades endocrinolégicas: Diabetes en pacientes con insuficiencia renal crénica)

Mellitus * Inducidas por Farmacos: Bleomicina, docetaxel,
* Mixedema pentazocina
» Enfermedades Hematologicas: POEMS * Inducidas por Toxicos: Solventes organicos,
* Amiloidosis Silice, Resinas Epoxi, Aceite toxico,
» Fascitis eosinofilica L-Triptéfano, Cloruro de vinilo
» Enfermedad de injerto contra huésped

(Norberto Ortego Centeno.
Master EAS. U.Barcelona. SEMI) .




» El SAT afect6 a mas de 20.000 personas, de las cuales
varios cientos murieron durante e] primer ano.
¢susceptibilidad genética de los afectados, por
mutaciones especificas en el gen NAT2?

» La adulteracion fue con anilidas de acidos grasos g
derivados del fenilamino propandiol y la gravedad de
la enfermedad, se relaciono con la concentracion de
toxico del aceite .

» Demostracion de la elevada toxicidad es que el primer
lote de aceite de colza es del 14 de Abril de 1381 y, los
primeros casos de afectados conocidos son de 15 dias
después



0 Fase aguda :

- Fiebre, Eosinofilia (entre 500 y 3000/) hiper Ig E,

- Dolor toracico, tos seca , disnea y Edema pulmonar.

- Hipertrigliceridemia, trombocitopenia y aumento de transaminasas.

O Fase intermedia:

- Pérdida de peso. Alopecia, Sindrome seco.

- Edema cutaneo, pérdida de flexibilidad de la piel y Raynaud.
- Mialgias, Alteracion de la sensibilidad

- Trombocitopenia (o trombocitosis. Eosinofilia,

° hiperglucemia, hiperlipemia, hipoalbuminemia)

- Hepatopatia, aumento de transaminasas, colestasis, amilasa.
- Hipertension arterial y pulmonar.

- Colitis isquémica Trombosis mesentérica.




SAT : 3 fases evolutivas

O

O Fase cronica:

Distagia, Sindrome seco

Esclerodermia con atrofia e induracion de la piel ,
deformaciones de los miembros e intensas contracturas.

Hipertension pulmonar e Insuficiencia respiratoria.
Hepatopatia,fibrotica.
Alteracion neuro-muscular: debilidad y atrofia muscular,

Neuropatia periferica con hiporreflexia y alteraciones de la
sensibilidad, calambres y miotonias.

Osteoporosis y osteonecrosis.
Eosinofilia en general no presente.




Los esteroides en las fases aguda e intermedia
redujeron la eosinofilia y mejoraron el estado de
los pacientes con edema pulmonar pero, no
frenaron el desarrollo de la fase cronica.

ONingan otro tratamiento mejoroé ni la evolucion ni
el pronostico de la enfermedad.

( azatioprina, antibioticos,D-penicilamina,
plasmaféresis, vitamina E, superoxido-dismutasa,
vasodilatadores, AINES,....)



La mayor parte de los supervivientes presentan una mejoria
clinica progresiva al cabo de al menos una década.

Se diagnostican nuevos casos de hipertension pulmonar,
hepatitis cronica y elevado riesgo cardiovascular
(hipertension arterial, hipercolesterolemia, hiperlipidemia
y diabetes) .

La posibilidad de efectos vasculares, neoplasicos y
psiquiatricos a largo plazo es mas incierta. Suelen
presentarse alteraciones psiquicas asociadas.

Las secuelas neurologicas se observan en el 50%,
principalmente como calambres.

No se han observado aumento malformaciones ni mayor
frecuencia de cancer, aunque el seguimiento continua.



Caracteristicas fase aguda :eosinofilia en el 85 %, bajo recuento de
basoéfilos en el 94% y linfopenia CDS8 en el 78.5 %..

La disminucion del recuento de basoéfilos y la presencia de anticuerpos
IgE especificos contra la oleilanilida, apuntaban a reacciones de
hipersensibilidad inmediata.

El agente toxico pudo reaccionar con la membrana de los eosinofilos,
provocando liberacion de mediadores de hipersensibilidad inmediata y
activacion de I-LK (4 y 5)

En el LED y sindrome de hiper-IgE) intervienen mecanismos
gatlogEénicos analogos y hay disminucion de CD8, eosinofilia y aumento
e IgE.
Se ha encontrado relacion en la expresion clinica del SAT con
haplotipos( DR3 y DR4), y de los hallazgos inmunologicos con la
presencia de autoanticuerpos , sugieren mecanismos patogénicos de
tipo autoinmune, tales como los que se observan en la esclerodermia o
en el sindrome de Sjogren.



= El polimorfismo genético de la Glutathion transferasaunido a la
presencia de mutaciones en el gen NAT2 (N-acetiltransferasa-2
arilamina), responsable del metabolismo de t6xicos quimicos,
condiciona en los enfermos que presentan esta mutaciéon una mayor
afectacion por el SAT

= Trabajos recientes apuntan a considerar como antigeno principal a la
anilina —el contaminante del aceite- que puede ser metabolizado en el
organismo por las células macrofagicas, dando lugar a la formacion de
neoantigenos que son reconocidos por las células T. En la toxicidad fue
importante el tiempo de almacenaje y la elevada temperatura a la que
fueron sometidas determinadas partidas de aceite,porque se provocod
mayor grado de toxicidad en el proceso de refinamiento.
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