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Resumen
El síndrome de Reynolds,  se define como cirrosis biliar primaria en pacientes con esclerodermia; 
este síndrome debe ser sospechado en aquellos pacientes que desarrollen un patrón colestásico. 
Se reporta una paciente con antecedente de esclerodermia que se presenta con  ictericia, a quien 
se le confirma con estudios inmunológicos y biopsia hepática, el diagnóstico de cirrosis biliar prima­
ria (ahora se denomina colangitis biliar primaria). Se ordena ácido ursodesoxicólico 15mg/día.

Abstract
Reynolds syndrome is defined as primary biliary cirrhosis in patients with scleroderma; this syndro­
me should be suspected  in  those patients who develop a cholesteric pattern. We  report a patient 
with scleroderma who presented with jaundice. After immunological and liver biopsy, a diagnosis of 
Primary Biliary Cholangiopathy  (new name) was confirmed. Ursodeoxycholic acid 15mg  / day was 
prescribed.

Introducción

La esclerodermia (ES) es un desorden autoinmune, reumático, multisistémico, caracteriza­
do por fibrosis en la piel y en órganos internos; la fibrosis es secundaria a un proceso que 
incluye daño microvascular, alteración  inmunológica e hiperproducción de colágeno y pro­
teínas de la matriz extracelular [1].

La cirrosis biliar primaria o colangitis biliar primaria (CBP), es una hepatopatía colestásica, 
consecuencia de la inflamación y destrucción progresiva de los conductillos biliares, origina 
un  cuadro  de  colestasis  crónica;  se  presenta  con mayor  frecuencia  en mujeres  entre  la 
quinta y la séptima década de la vida, con una relación 8:1 mujer a hombre [2].Su prevalen­
cia en el mundo es variable, registrándose tasas entre 6,7 y 940 casos por millón de habi­
tantes; los países con las mayores prevalencias son: Reino Unido, Escandinavia, Canadá y 
Estado Unidos y las prevalencias más bajas se reportan en Australia [3,4].

La asociación entre esclerodermia y enfermedad hepática es infrecuente. El trastorno hepáti­
co más relacionado es la cirrosis biliar primaria, que se conoce como Síndrome de Reynolds. 
Esta asociación se describió por primera vez entre 1970 y 1972 con ocho casos clínicos, en 
los que se observó la esclerodermia sistémica acompañada de cirrosis biliar primaria [5,7].Se 
ha documentado una prevalencia entre 2 y 2,5% de CBP en pacientes con ES [8].

En el síndrome de Reynolds, predomina la asociación de esclerodermia sistémica limitada 
tipo CREST (calcinosis, fenómeno de Raynaud, alteraciones de la motilidad esofágica, es­
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Discusión

Esta paciente, además de tener una clínica tradicional de 
esclerodermia sistémica, presentó ictericia, prurito y alte­
ración de bilirrubinas, fosfatasa alcalina, gamma glutamil 
transferasa  y  el  uso  de  puntajes  (APRI  y  FIB­4)  como 
marcadores de fibrosis no invasiva de enfermedad hepá­
tica colestásica crónica. Todo  lo anterior, y  la positividad 
de los auto anticuerpos AMA y ASMA confirmaron el diag­
nostico. Teniendo en cuenta que  los pacientes con CBP 
típicamente presenta positividad para AMA, se ha docu­
mentado que aproximadamente un 14,6% de los pacien­
tes  pueden  ser  negativos  [11]. Asimismo  los  títulos  de 
ASMA son positivos en un 75% de los casos de colangitis 
biliar primaria  [12]. La confirmación diagnóstica se debe 
realizar  con  biopsia  hepática  con  hallazgos  anatomopa­
tológicos compatibles con cirrosis biliar primaria.

La cirrosis biliar primaria es  la patología hepática no su­
purativa que  con mayor  frecuencia  se asocia a esclero­
dermia  [13],  esta  asociación  se  registra  entre  el  2,0  y 
2,5% de  los pacientes con esclerodermia. Los  títulos de 
los AMA  se  encuentran  elevados  en  el  25%  de  los  pa­
cientes con síndrome de Reynolds.

La presencia de esta relación aumenta más la morbimor­
talidad asociado a la esclerosis sistémica que a la enfer­
medad hepática. La CBP tiene una progresión variable, y 
el  tratamiento de primera  línea para evitar  la progresión 
de  la enfermedad y mejorar  la expectativa de vida es el 
ácido  ursodexocicólico,  el  cual  disminuye  la  inflamación 
de los conductos biliares, mejora las anomalías de labo­
ratorio y los síntomas como el prurito, y fatiga . El pacien­
te  además  debe  recibir  Vitamina  D,  calcio,  otras 
vitaminas liposolubles, y si no tuviera escleroderma enlis­
tarse en un programa de trasplante hepático.

Conclusión

Se presentó el caso de una paciente con Esclerodermia 
sistémica  y  cirrosis  biliar  primaria  (Síndrome  de  Rey­
nolds),  con  positividad  de  los  autos  anticuerpos AMA  y 
ASMA. Se  inició  tratamiento  con  ácido  ursodexocicólico 
15 mg/día, logrando mejoría de síntomas y laboratorios.

clerodactilia y telangiectasias) y CBP; para establecer es­
te diagnóstico  solo  se necesitan dos criterios  y  se hace 
referencia al CREST incompleto [9],  la afección hepática 
es insidiosa o con pocos síntomas, generando dificultad y 
retraso en el diagnóstico [10].

El  compromiso  hepático  en  pacientes  con  enfermedad 
autoinmune sistémica, principalmente del tejido conectivo 
es frecuente, lo que hace necesario establecer si la afec­
tación es propia de  la enfermedad sistémica o es  la co­
existencia de una enfermedad autoinmune del hígado.

Caso clínico
Mujer  de  50  años  de  edad,  dedicada  al  hogar  ,  quien 
consultó por cuadro de un mes de evolución, caracteriza­
do por dolor en hipocondrio derecho, ictericia, prurito ge­
neralizado, acolia y coluria.

Antecedentes médicos:  Los  antecedentes médicos  in­
cluyen  historia  de  esclerodermia  desde  los  12  años  de 
edad, fibromialgia y trastorno depresivo.

Medicamentos:  deflaxacort  6 mg/día,  sertralina  50 mg/
día y antinflamatorios no esteroideo  (AINES)  inyectados 
sin prescripción médica.

Examen físico: Al examen físico, se encontró ictericia de 
piel y escleras,  telangiectasias en rostro y piel acartona­
da  en  extremidades.  Se  solicitaron  paraclínicos,  encon­
trando  anemia  leve  (hemoglobina  10,9  g/dL),  hiper­
bilirrubinemia a expensas de bilirrubina directa (bilirrubina 
total:  11,3mg/dL,  bilirrubina  indirecta:  1,8mg/dL,  bilirrubi­
na  directa:  9,5mg/dL),  transaminasas  elevadas  con  pre­
dominio de GOT  (GOT: 57 U/L, GPT: 19 U/L),  fosfatasa 
alcalina  (331  U/L)  y  gamma  glutamil  transferasa  GGT 
(226 U/L) aumentadas, ecografía abdominal total con evi­
dencia de esteatosis hepática  leve (Grado I), y FIB 4 de 
1,43  (F2), APRI  0,36  (F0­F1). Anticuerpos  antinucleares 
(ANA), positivo 1/320 con patrón difuso, anticuerpos anti 
músculo liso (ASMA) positivo 1/20, anticuerpos anti mito­
condriales (AMA) positivos 1/40.

Biopsia hepática: espacios porta expandidos por denso 
infiltrado  inflamatorio  de  predominio  mononuclear,  con 
macrófagos en  la  zona central  del  infiltrado,  algunos de 
ellos con pigmento biliar y material grisáceo, lo cual pue­
de estar en  relación con destrucción de conductos bilia­
res  de  pequeño  tamaño; mínima  actividad  de  interfase; 
parénquima  colestásis  canalicular,  citoplasmática  y  en 
células de Kupffer y venas centrales permeables.

Por  inmunohistoquímica se encontró citoqueratina 7 con 
pérdida  de  conductos  en  espacios  de  pequeño  tamaño 
en aproximadamente el 50% de ellos, CD38 con escasas 
células positivas, correspondientes a plasmocitos, confir­
mando el diagnóstico de cirrosis biliar primaria.

Se  inició  tratamiento  con ácido ursodexocicólico 15 mg/
día, logrando mejoría de síntomas y laboratorios.
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