: fibrinoide de las arteriolas aterentes, incluido el ovillo glomeru-

osamiento de la membrana basal de 1os elomérulos. Puede ha-
wauenos infartos corticales y f__{]lmll‘l11]0('\(]\'Il|\i\. Las lesiones
pmnlt'agir;u del rinon suelen ser indistinguibles de las que apa
n.la hipertension maligna. Sin embargo, pueden encontrarse

i
o de los vasos renales sin que exista hipertension. os estudios

el rinon CON (éenicas de inmunofluorescencia han demostrado la pre-
da de IgM, de factores del complementoy de fibrinogeno en las pa-
3 de los vasos afectados. I.a arteriografia renal en los pacientes con
ede mostrar vasoc onsiriceion de las arterias intralobulillares, un

b ':"'_quf: gimula ¢l vasospasmo arterial de los dedos que se observa en
fenomeno de Raynaud, Se ha comprobado que el fenomeéno de Ray-

d inducido por ¢l trio disminuye el lujo sanguineo del rindn.

p-mos La afeccion primaria del higado no es frecuente. Fn al-
- pacientes af

yarece cirrosis biliar primaria, en parti ular en la for-
e S5c circunserita a la piel. Puede aparece {ibrosis del tiroides

s tiroiditis Autoinmunitaria.

Batiooraficamente pucde demostrarse engrosamiento de la mem

" _pu-iod(mml con sustitucion de la lamina dura, en forma de un
dhamiento del espacio periodontal que rara vez provoca la caida

dientes. La dificultad para la apertura de la bocay la sequedad
ahacen dificiles la ingestion de comiday la higiene dental.

SamerAriONES CLINICAS (véase cuadro 304%-3) = Fenomeno de Ray-
Jaesclerosis sistémica suele comenzar gradualmente; los prime
gimas suelen ser ¢l lenomeno de Ravnaud v la tumefaccion de
dos Hasta 959 de los pacientes presenta ¢l fenomeno de Ray
s definc como una vasocons riceion episodica de las peque-
jay y arteriolas de 1os dedos de las manos y los pies y, a veces,
anta: de 12 nariz y los lobulos de las orcjas. Los episodios estan
[0S por la exposicion al frio, Las vibraciones o el estreés emocio-
jentes experimentan palidezy cianosis que, al calentarse la

L

Jyan seguidas de enrojecimiento. La fase de palidez o cia
acompanarse de frialdad y entumecimiento de los dedos de
ylos pies, y el enrojecimiento se¢ vincula con dolor y hormi-
pdos los pacientes perciben las tres fases de disunta colora
g El sintoma més fidedigno del fenomeno de Raynaud
historia de palidez digital. El fenomeno de Raynaud pue-
meses ¢ incluso en anos a las lesiones cutineas de los
e mas tarde presentan la forma utanea circunserita de la
beutanea difusa, las lesiones de Ja piel aparecen por lo co-
celiprimer ano tras el comicnzo del tenomeno de Ray
e dos 0 mas anos de presentar dicho fenomeno, son
tes que teniendo solo este sintoma acaban padeciendo
sistémica.

tineas ko las primeras etapas de la enfermedad existe
ps dedos de las manos (fie. 303-2). La linchazon puede

Porcentaje de pacientes que p

a durante lu enfe

B 2 los antehrazos, los pies, la parte inferior de las pier-

P
B0y Hifuso de 1a esclerosis sistémica
Miene 85¢ sin esclerodermia.

303 Esclerosis sistémica (esclerodermia) y trastornos refacionacos

"

FIGURA
ma ;
rara. La fase eds

j03-2.

hare

ge at

nas v la cara, Sin embargo, los miembros inferiores estin relativamen
te respetados. Fsta fase edematosa puede durar unis semaras, meses,
incluso mas ticmpo. El edema puede provocar fOved 0 no, Y aveces con
Neva eritema, Las alteraciones de la piel de los miembros comienzan dis
talmente v avanzan en dircccion proximal. De forma panlatina, la picl se
vuelve dura, gruesa v, al final, se adhiere firmemente al tejido subcuta-
neo subvacente {fase indurativa). En los pacientes con esclerodermia
cutinea difusa, las lesiones cutaneas afectan al principio a los miem-
bros, lucgo se extienden en el transcurso de meses a anos a la caray al
tronco, v acaban siendo generalizadas. En algunos pacientes, las lestones
cutaneas se desarrollan gradualmente a lo largo de varios anos. En cam-
bio, el empeoramiento ripido, enuno a tres anos, de estas lesiones se vin-
cula con mayor riesgo de afeccion vise eral, en particular de los pulmones,
corazom o rifones, Igualmente, en la $Sc cutdnea difusa las lesiones de
la picl suelen aleanzar su maxima intensidad en tres a cinco anosy Tue-
go mejoran lentamente. Por otro lado, en los pacientes con escleroder-
mia circunscrita de la piel las lesiones cutaneas suelen empeorar mas
lentamente. afectando solo a los dedos de las manos o la parte distal de
los miembros y la cara, v E}u:':ln'u seguir :'|r||n-:n.nulu_ En ambos casos,
el engrosamiento de la piel suele ser mas intenso en la parte distal de
los miembros. Después de muchos aiios de enfermedad Ta picl puede
reblandecerse y recuperar su grosor not mal o volverse fina v atrofica.
En los miembros, la piel tirante de los dedos de las manos limita
poco a poco los movimientos de extension completa y aparecen contrac-
turas en flexion (fig. 303-8). Pueden verse también tlceras en el pulpejo
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