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RESUMEN

Presentamos el caso de una paciente de 24 aios, que sufrié Insuficiencia Renal

rapidamente progresiva e Hipertension Arterial Maligna durante el postparto inme-
diato debido a afectacion renal por Esclerodermia. Al igual que en los 4 casos
descritos previamente al nuestro, el pronéstico fue fatal. Su supervivencia fue de
11 meses en Programa de D.P.C.A. y Hemodialisis. E|l momento de la aparicion del
cuadro, en el postparto inmediato planteé serios problemas de diagnostico diferen-
cial clinico e histolégico con la entidad conocida como Insuficiencia Renal Aguda
maligna postparto.
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SUMMARY

A case of systemic sclerosis with rapidly progressive renal failure and malig-
nant hypertension after delivery in a 24 years old woman is presented. As in the
four patients previously reported with this clinical picture, our case followed a fatal
course. She died after eleven months on C.A.P.D. and hemodialysis program. The
moment of clinical presentation, in the inmediate postpartum period, made diffe-
rencial diagnosis difficult due to the similar clinical and pathologic features showed

by this entity and the, so called, malygnant pospartum renal failure.

Key words: Systemic sclerosis. Acute renal failure postpartum.

INTRODUCCION

La Esclerodermia (E.S.) es una enfermedad de
etiologia desconocida con afectacién visceral multi-
ple. El sustrato morfologico de las lesiones que origi-
na consisten en el engrosamiento de la intima de
los vasos de pequeno calibre '. Las visceras mas
frecuentemente afectadas son la piel, los rinones, los
pulmones, el tracto gastrointestinal y el corazon 2 3.

La afectacion de los rifiones en la E.S. es una de.

las méas graves complicaciones de la enfermedad,
constituyendo la principal causa de muerte, cuando
se manifiesta como insuficiencia renal rapidamente

progresiva (l.R.R.P) e Hipertension Arterial maligna
(H.T.A.M.)

La asociacion de E.S. renal y embarazo supone
una situacién clinica de alto riesgo con elevada mor-
talidad materna y fetal. Hasta la actualidad sélo co-
nocemos 4 casos publicados de LLR.R.P. e HTA ma-
ligna por E.S. renal comprobada histologicamente y
coincidiendo con embarazo, * 5 & 7. En los 4 casos,
se produjo la muerte materna. El caso que presenta-
mos es el de una paciente de 24 afos primipara que
sufrio el cuadro mencionado en el postparto inme-
diato tras embarazo y parto normales. La rareza de
la asociacion, al constituir el 5.° caso comunicado,
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los problemas de diagnéstico diferencial que se
plantearon y el mal prondstico del mismo, nos mo-
“vieron a su publicacion.

Exposicion de el caso

Se trata de una paciente de 24 anos, que ingresa en el
Serv. de Ginecologia el 18-XI1-1979 por rotura de bolsa tras

embarazo a término. El embarazo cursé sin ninguna inci- -

dencia y no se objetivo HTA durante el mismo. La paciente
presentaba fendmenos de Raynaud tipicos de aparicion
poco frecuente desde varios anos antes pirosis y discon-
fort epigéstrico ocasional.

En el momento de su ingreso, la T. A. era de 120/70,
siendo el resto de la_exploracion fisica normal. El parto
luvo lugar sin incidentes dando a luz un nifio sano de
2.800 gr. de peso. Al dia siguiente, presentaba una T.A. de
170/100 sin ningan otro cambio en la exploracion fisica,
sus diuresis habian sido de 2.100 cc. en las 24 h, previas y
presentaba los siguientes datos analiticos: Hcto 28 %;
Leucocitos 23.000; con 11-Cay; 68-Segmentados; 22-
Linfocitos y 6 Monocitos. Urea 70 mg/100 ml. Glucemia 85
mg/100 ml. Creatinina sérica 1,89 mg/100 ml. Calcio 7,9
mg/100 ml. P: 4,9 mg/100 mi. Na 143 mEqg/l. K 3,7 mEg/l.
Bicarbonato standar 22,3 mMI/l., Proteinuria (++) Sedi-
mento 4-5 hematies/c. Se inicié tratamiento con Furose-
mida y Alfametildopa, lograndose el control adecuado de
su T.A.

El 26-X1-1979, sufre convulsiones tonico-clénicas genera-
lizadas, cefalea intensa y pérdida de vision presentando la
siguiente exploracion fisica: T.A. 180/120. Fr. Cardiaca 130
L/m. El examen del fondo de ojo mostraba edema de
papila, hemorragias retinianas en ambos ojos y desprendi-
miento del borde inferior de la retina del ojo derecho. Fue
tratada con Furosemida (80 mg. dia}, Labetalol (1000 mg
dia) y Diazoxido controlandose la T.A. 3 dias después. La
diuresis en estos momentos era de 900 cc. dia. En esta
fecha presentaba los siguientes datos analiticos: Hcto 27
%. Hb. 9,8 gr/100-ml. Leucocitos 22.900; Urea 155 mg/100
mi. lones: Dentro de limites normales. Cr. sérica 4,2
mg/100ml., mostraba el siguiente Estudio de Coagulacion:
Plaquetas 240.000/mm3 retraccién del coagulo (++++)
Actividad de Protrombina 100 %. Tiempo de Trombina 16"
(control 14"}, Tiempo de Tromboplastina parcial 32" (con-
trol 33"), PDF 32 mcrg/100ml. Fibrindgeno 450 mg/100m.,

Se detectd la presencia de esquistocitos en el Frotis de
sangre periférica en muy pequena cantidad. Proteinuria de
24 horas: 270 mg., Sedimento, sin datos de interés. Anti-
cuerpos antinucleares, negativos, C-3 170 mg/100mL, C-4
49 mg/mg/100mL, Crioglobulinas negativas, Prueba del La-
tex negativa, HbsAg negativo.

La Radiografia de tdrax, no mostraba datos patologicos.
La urografia i.v. mostraba una mala concentracién del me-
dio de contraste sin ningln otro dato patolégico. En este
mismo dia, se practico una biopsia renal abierta. El estudio
histolégico, demostro lesiones fundamentalmente vascula-
res, consistiendo en la reduccién de las luces de los vasos
por engrosamiento de la intima y proliferacion del endote-
lio, apar'eciendo igualmente, necrosis fibrinoide de los va-
sos de pequefio calibre, (Fig. 1). En los glomérulos se
observan zonas de necrosis fibrinoide con distribucion fo-
cal en el interior de los floculos, que en ocasiones presen-
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Fig. 1.—Arteria interlobulillar. Engrosamiento intimal laxo
con reduccion parcial de la luz. H. E. x 400. ’

tan continuidad con la misma lesion en la arteriola afe-
rente (Fig. 2).

Fig. 2.—Necrosis fibrinoide de la arteria aferente con extension
segmentaria al ovillo glomerular. P. T. H. x 400.

Aparece engrosamiento claro de la pared capilar en va-
rios glomérulos (Fig. 3). El estudio Inmunohistolégico de-
muestra positividad para el Fibrindgeno a nivel de las pa-
redes de los vasos, siendo negativo para el resto de los
antisueros. El cuadro clinico e histolégico nos indujo a
pensar en un principio que se trataba de un fracaso renal
agudo postparto, como forma de sindrome hemolitico-uré-
mico del adulto, llevandonos esto a utilizar como trata-
miento la anticoagulacion con Heparina. Dicho tratamiento
hubo de suspenderse al quinto dia de su administracion
por- aparicion de pericarditis. El 10-XI1-1979, (23° dia de
hospitalizacién) presentaba una diuresis de 500 cc. y tenia
una Creatinina sérica de 9,2 mg/100mL. Diez dias mas
tarde, se implantod un catéter de Tenckhoff y se inici® DPCA
siendo sus diuresis en estos momentos |nferaores a 150 cc.
en 24 horas.

Durante el mes siguiente presento serios prablemas para

‘el control de su T.A., sufriendo simultaneamente varios

eplsodlos de convulsiones tonico-clénicas. El control de su
T.A. se obtuvo mediante la administraciéon de 5 mg. al dia
de Minoxidil asociado a 300 mg. dia de Propranolol y 150
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Fig. 3.—Engrosamiento irregular de las paredes de los capila-
res glomerulares. Se observa la arteriola aferente con fenome-
nos de necrosis fibrinoide. H. E. x 400.

mg. diarios de Hidralazina durante 12 dias, a partir de
entonces, fueron suficientes las dos ultimas drogas para
mantener la T.A. en cifras normales.

Tras los dos meses de hospitalizacion, desarrollé clinica
de vomitos, pirosis y disfagia, demostrandose mediante
estudios radiologicos y endoscopicos, la existencia de una
estenosis esofagica baja, hernia hiatal y ulcus bulbar. Su
clinica mejord con antiacidos y Cimetidina. El 27-11-1980, y
aprovechando la realizacion de una fistula arteriovenosa
interna, se practicd biopsia de vena, encontrandose el en-
dotelio conservado y una pared muscular fibrosada al igual
que la adventicia, lo que condicionaba una notable dismi-
nucion de la luz del vaso. En esta misma fecha, se practico
biopsia de piel encontrandose una epidermis normal vy ta-
biques de tejido fibroso a nivel subcutaneo, lesiones com-
patibles con afectacion esclerodérmica en estado inicial.
Con el diagnéstico de ES. con afectacién renal, cutdnea,
y digestiva fue dada de alta en el mes de Marzo de 1980,
practicamente anurica e incluida en programa de D.P.C.A.

El 28-V-1980, ingresé de nuevo por reaparicion de vomi-
tos, dolor epigastrico y disfagia practicandose vagotomia
supraselectiva, funduplicatura de Nissen antirreflujo y dila-
tacion esofagica. En Julio de 1980, ingresa de nuevo por
mal drenaje del liquido peritoneal, dolor abdominal y con-
taje de células superior a 300/mm3. A pesar de la esterili-
dad del liquido de dialisis se interpreto el incidente como
un episodio de peritonitis, inicidandose el tratamiento habi-
tual de Peritonitis en D.P.C.A. utilizado en nuestra unidad
27, Ante la repeticién del cuadro se retiro el catéter por
sospecha de contaminacion del mismo, siendo incluida en
programa de hemodialisis. Un mes después fue necesario
un nuevo ingreso por dolor abdominal, y signos evidentes
de peritonitis presentando una amilasa sérica de 1.200
mU/mL y un recuento leucocitario de 23.000 leucocitos y
20 Cay. Fue intervenida 'quirurgicamente encontrandose un
pseudoquiste pancredtico y siéndole practicada Cistogas-
trostomia de Juracz.

En el mes de Octubre de 1980, ingreso6 por ultima vez en
situacion de caquexia, trastornos de comportamiento, peri-
carditis e HTA. El 23-X-1980, presentd obnubilacion que se
hizo progresiva y pocos dias después convulsiones genera-
lizadas y coma profundo. No se detecté en ningin mo-

mento focalidad neurologica, falleciendo la paciente en esa
misma fecha por parada respiratoria. La T.A. pocos minu-
tos antes de su muerte era de 100/60. No se obtuvo autori-
zacidén para practicar necropsia.

DISCUSION

La afectacion renal de la ES. se manifiesta clinica-
mente de dos formas, una benigna, consistente en
proteinuria raramente superior a 2 gr. diarios y/o
moderada elevacién de las cifras de Urea con o sin
HTA. La otra forma, mas grave y a su vez mas tipica
consistente en la aparicion de I.R.R.P. e HTAM. Esta
segunda forma aparece menos frecuentemente, en-
contrandose en 38 pacientes de 358 que constituyen
la serie de Medsger 0, y en proporciones similares
en otras & 9. En todas ellas, el prondstico es malo,
con una supervivencia inferior al ano en las series
de Cannon y Rodnan e inferiores a los 3 meses en la
de Medsger, constituyendo la principal causa de
muerte de la ES. Las distintas series coinciden en
atribuir a esta causa de muerte el 40 - 50 % de los
casos fatales 8 9,

El prondstico global de estos pacientes tiende a
mejorar a! disponerse de drogas hipotensoras mas
eficaces, dialisis adecuada y transplante renal 1112 13
14, 15, 16, 17, 18, 19_'

Las manifestaciones histologicas renales de la ES.
tienen caracter fundamentalmente vascular 20 9, con-
sistiendo en engrosamiento mucinoso de la intima
de ‘los vasos de pequeno y mediano calibre. Con
frecuencia aparece necrosis fibrinoide de la pared de
los vasos de pequeho calibre y proliferacidén concén-
trica del endotelio vascular con disminucion de su
luz. A nivel glomerular la alteracion mas frecuente-
mente observada es el engrosamiento, a veces focal,
de la membrana basal y necrosis fibrinoide de algu-
nas asas glomerulares en continuidad con la misma
lesién de la arteriola aferente. Se observan con fre-
cuencia infartos corticales. La inmunofluorescencia
solamente es positiva para el fibrinogeno que se
deposita en los vasos y glomérulos lesionados.

El caso que presentamos se manifestdé como
LR.R.P. e HT.A.M. en las primeras 24-48 horas, que
siguieron al parto, no existiendo antecedentes de
enfermedad previa. Se asumio el diagnéstice inicial
de fracaso renal agudo postparto. Esta entidad des-
crita en 1967 por Sheer 2', es considerada como una
forma de sindrome hemolitico-urémico del adulto y
su clinica es superponible a la de nuestra paciente,
al menos en las primeras semanas de su evolucion.
Nuestro error diagndstico inicial en cuanto a la cli-
nica, no pudo ser corregido aun cuando se disponia
de histologia renal, dado que las lesiones histoldgi-
cas renales en el fracaso renal agudo postparto, ES.
renal severa e H.T.AM. son indistinguibles, segun
multiples autores, en la mayoria de los casos 22 23. 24,
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La evolucion posterior de la paciente al aparecer
manifestaciones dérmicas y digestivas tipicas de ES,
e histolégicamente documentadas, nos hizo conside-
rar el caso como ES con grave afectacion renal,
abandonando el diagndstico inicial.

La primera publicacion de ES. asociada a emba-
razo la llevd a cabo Eno en 193725, desde entonces,
han sido varias las series publicadas, % 28, Si estas
series se analizan de forma global no parece haber
ninguna interaccién entre embarazo y ES., habiéndo
casos de mejoria, estabilidad y agravamiento de la
enfermedad. No ocurre igual si se consideran los
casos de ES., con afectacién renal severa, en los
cuales, la mortalidad materna es del 100 % en los 4
casos publicados hasta la actualidad # 5 87, pronds-
tico que se confirma en nuestra enferma.

Los 3 primeros casos publicados 4 % & se manifes-
taron inicialmente como sindrome eclamptico con
insuficiencia renal aguda. En el paciente de Ehrenfeld’
4.° publicado y en el nuestro, el sindrome aparece
en el post-parto, aunque en el primero se detecto
Proteinuria e H.T.A. en el Gltimo trimestre del emba-
razo. Al contrario que en el nuestro, en todos los
casos anteriormente publicados el diagndstico de
ES, fue hecho previamente a la apricién de manifes-
taciones renales. Queda sin aclarar en este caso, la
causa de muerte en coma profundo tras varios dias
de obnubilacién, trastornos del comportamiento y
convulsiones generalizadas, sin H.T.A. y en pro-
grama de hemodialisis. La mala evolucion de los
enfermos con ES, y afectacion renal, aconseja a
nuestro juicio evitar el embarazo de las pacientes
con ES., que presenten datos clinicos de afectacion
visceral.
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