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Caso de Interés Clinico
Esclerodermia y Cirrosis Biliar Primaria (Sindrome de Reynolds): Descripciéon de un Caso

Scleroderma and Primary Biliary Cirrhosis (Reynolds syndrome): Case Description
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Palabras claves: Resumen
Cirrosis biliar primaria, g sindrome de Reynolds, se define como cirrosis biliar primaria en pacientes con esclerodermia;
esclerodermia, colesta- gt sindrome debe ser sospechado en aquellos pacientes que desarrollen un patron colestasico.

sis, ictericia. Se reporta una paciente con antecedente de esclerodermia que se presenta con ictericia, a quien
se le confirma con estudios inmunolégicos y biopsia hepatica, el diagnéstico de cirrosis biliar prima-
Keywords: ria (ahora se denomina colangitis biliar primaria). Se ordena acido ursodesoxicélico 15mg/dia.

Primary biliary cirrho-
sis, scleroderma, cho-
lestasis, jaundice.

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.
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! INTRODUCCION

Los autores han decla-

rado que no existen

conflictos de intereses  La esclerodermia (ES) es un desorden autoinmune, reumatico, multisistémico, caracteriza-

con la publicacién del do por fibrosis en la piel y en 6rganos internos; la fibrosis es secundaria a un proceso que

presente trabajo. incluye dafio microvascular, alteracion inmunolégica e hiperproduccion de colageno y pro-
teinas de la matriz extracelular [1].

Se obtuvo el consenti-

miento informado de La cirrosis biliar primaria o colangitis biliar primaria (CBP), es una hepatopatia colestasica,
todo paciente partici- consecuencia de la inflamacion y destruccion progresiva de los conductillos biliares, origina
pante. Los autores de- un cuadro de colestasis cronica; se presenta con mayor frecuencia en mujeres entre la
claran autogestion quinta y la séptima década de la vida, con una relacion 8:1 mujer a hombre [2].Su prevalen-
como fuente de finan- cia en el mundo es variable, registrdndose tasas entre 6,7 y 940 casos por millén de habi-
ciamiento. tantes; los paises con las mayores prevalencias son: Reino Unido, Escandinavia, Canada y

Estado Unidos y las prevalencias mas bajas se reportan en Australia [3,4].

La asociacion entre esclerodermia y enfermedad hepatica es infrecuente. El trastorno hepati-
co mas relacionado es la cirrosis biliar primaria, que se conoce como Sindrome de Reynolds.
Esta asociacion se describié por primera vez entre 1970 y 1972 con ocho casos clinicos, en
los que se observo la esclerodermia sistémica acompafada 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 sindrome de Reynolds, predomina la asociacion de esclerodermia sistémica limitada
tipo CREST (calcinosis, fendmeno de Raynaud, alteraciones de la motilidad esofagica, es-
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clerodactilia y telangiectasias) y CBP; para establecer es-
te diagnostico solo se necesitan dos criterios y se hace
referencia al CREST incompleto [9], la afeccion hepatica
es insidiosa o con pocos sintomas, generando dificultad y
retraso en el diagndstico [10].

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

Caso clinico

Mujer de 50 afios de edad, dedicada al hogar , quien
consulté por cuadro de un mes de evolucion, 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 afos de
edad, fibromialgia y trastorno depresivo.

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

Examen fisico: Al examen fisico, se encontro ictericia de
piel y escleras, telangiectasias en rostro y piel acartona-
da en extremidades. Se solicitaron paraclinicos, 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, ecografia abdominal total con evi-
dencia de esteatosis hepatica leve (Grado ), y FIB 4 de
1,43 (F2), APRI 0,36 (FO-F1). Anticuerpos antinucleares
(ANA), positivo 1/320 con patréon difuso, anticuerpos anti
musculo liso (ASMA) positivo 1/20, anticuerpos anti mito-
condriales (AMA) positivos 1/40.

Biopsia hepatica: espacios porta expandidos por denso
infiltrado inflamatorio de predominio mononuclear, con
macrofagos en la zona central del infiltrado, algunos de
ellos con pigmento biliar y material grisaceo, lo cual pue-
de estar en relacidon con destruccion de conductos bilia-
res de pequefio tamafio; minima actividad de interfase;
parénquima colestasis canalicular, citoplasmatica y en
células de Kupffer y venas centrales permeables.

Por inmunohistoquimica se encontré citoqueratina 7 con
pérdida de conductos en espacios de pequeio tamafio
en aproximadamente el 50% de ellos, CD38 con escasas
células positivas, correspondientes a plasmocitos, confir-
mando el diagnostico de cirrosis biliar primaria.

Se inici6 tratamiento con acido ursodexocicélico 15 mg/
dia, logrando mejoria de sintomas y laboratorios.

DISCUSION

Esta paciente, ademas de tener una clinica tradicional de
esclerodermia sistémica, presento ictericia, prurito y alte-
racion de bilirrubinas, fosfatasa alcalina, gamma glutamil
transferasa y el uso de puntajes (APRI y FIB-4) como
marcadores de fibrosis no invasiva de enfermedad hepa-
tica colestasica crénica. 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
tipicamente presenta positividad para AMA, se ha docu-
mentado que aproximadamente un 14,6% de los pacien-
tes pueden ser negativos [11]. Asimismo los titulos de
ASMA son positivos en un 75% de los casos de colangitis
biliar primaria [12]. La confirmacion diagndstica se debe
realizar con biopsia hepatica con hallazgos anatomopa-
tolégicos compatibles con cirrosis biliar primaria.

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

La presencia de esta relacién aumenta mas la morbimor-
talidad asociado a la esclerosis sistémica que a la enfer-
medad hepatica. La CBP tiene una progresion variable, y
el tratamiento de primera linea para evitar la progresion
de la enfermedad y mejorar la expectativa de vida es el
acido ursodexocicdlico, el cual disminuye la inflamacién
de los conductos biliares, mejora las anomalias de labo-
ratorio y los sintomas como el prurito, y fatiga . El pacien-
te ademas debe recibir Vitamina D, calcio, otras
vitaminas liposolubles, y si no tuviera escleroderma enlis-
tarse en un programa de trasplante hepatico.

CONCLUSION

Se presentd el caso de una paciente con Esclerodermia
sistémica y cirrosis biliar primaria (Sindrome de Rey-
nolds), con positividad de los autos anticuerpos AMA y
ASMA. Se inicié tratamiento con acido ursodexocicolico
15 mg/dia, logrando mejoria de sintomas y laboratorios.

REFERENCIAS

[1] Carreira P, Martin-Lopez M, Pablos J. Escleroder-
mia. Medicine. 2017; 12(25):1448-57. DOI:10.1016/
j-med.2017.01.003.

[2] Kumagi T, Heathcote E. Primary biliary cirrhosis.
Orphanet Journal of Rare Diseases. 2008; 3(1):1.
https://doi.org/10.1186/1750-1172-3-1.

26
Enviado: 2019-02-13; Publicado: 2019-04-30

Revista Médica de Panama
DOI: http://dx.doi.org/10.37980/im.journal.rmdp.2019782



Publicacion de La APMC. Editorial Informedic Intl. Para uso individual. Prohibida distribucion. Derechos reservados.

RMP

2019: Volumen 39(1):25-27

(3]

(4]

5]

(6]

(7]

(8]

Lépez A, Valenzuela J, Alvarez F. Patologia inflama-
toria y autoinmune de la via biliar. Medicine. 2016;
12(8):442-50. DOI: 10.1016/j.med.2016.03.021.
Selmi C, Bowlus C, Gershwin M, Coppel R. Primary
biliary cirrhosis. The Lancet. 2011; 377(9777):1600-
1609. DOI:https://doi.org/10.1016/S0140-
6736(10)61965-4.

Bartholomew L., Cain J, Winkelmann R, Baggens-
toss A. Chronic disease of the liver associated with
systemic scleroderma. The American Journal of Di-
gestive Diseases. 1964; 9(1):43-55.

Murray IL, Thompson RP, Ansell ID, Williams R.
Scleroderma and primary biliary cirrosis. British Me-
dical Journal. 1970; 3:258-59.

Reynolds TB, Denison EK, Frankl HD, Lieberman
FL, Peters RL. Primary biliary cirrhosis with sclero-
derma, Raynaud’s phenomenon and telangiectasia.
New syndrome. The American Journal of Medicine.
1971.50(3).302-312. DOI: https://doi.org/
10.1016/0002-9343(71)90218-X.

Rigamonti C, Bogdanos D, Mytilinaiou M, Smyk D,
Rigopoulou E, Burroughs A. Primary Biliary Cirrhosis

Associated with Systemic Sclerosis: Diagnostic and
Clinical Challenges. International Journal of Rheu-
matology. 2011; 1-12. doi:10.1155/2011/976427

[9] Maricq HR, Valter I. A working classification of sclero-
derma spectrum disorders: a proposal and the re-
sults of testing on a sample of patients. Clin Exp
Rheumatol. 2004; 22(33):5-13.

[10] Rigamonti C, Shand L, Feudjo L, Bunn C. Clinical
features and prognosis of primary biliary cirrhosis as-
sociated with systemic sclerosis. Gut. 2006; 55(3):
388-94. doi: 10.1136/gut.2005.075002.}

[11] Reshetnyak V. Primary biliary cirrhosis: Clinical and
laboratory criteria for its diagnosis. World Journal of
Gastroenterology. 2015; 21(25):7683-708. DOI:
10.3748/wjg.v21.i25.7683.

[12] Gidwaney N, Pawa S, Das K. Pathogenesis and clini-
cal spectrum of primary sclerosing cholangitis. World
Journal of Gastroenterology. 2017; 23(14):2459-69.

[13] Huerta A, Lucena J. Afectaciéon hepatica en enferme-
dades sistémicas de patogenia inmunolégica. Medi-
cine 2016; 12(10):68-74. https://doi.org/10.1016/
j-med.2016.05.004

Enviado: 2019-02-13; Publicado: 2019-04-30

27
DOI: http://dx.doi.org/10.37980/im.journal.rmdp.2019782





