EDITORIAL

Afectacion neurologica en la esclerosis sistemica
progresiva. Un problema no resuelto
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La denominacién actual de la esclerodermia es la de
esclerosis sistémica progresiva (ESP). Se hace asi hin-
capié en la naturaleza sistémica de la afeccion frente
a la descripciéon original como afeccién exclusivamen-
te cuténea; no es nada nuevo, ya que Goetz en 1945
habia afiadido la frecuente afectaciéon de 6érganos in-
ternos (tubo digestivo, pulmén, corazén y rifién) a las
va conocidas de piel y sistema musculoarticular.

Entre los criterios que, con carécter provisional, fueron
filados por la American Rheumatism Association (ARA)
en 1980 no se incluye ninguna alteracion neurolégi-
ca (tabla 1), lo cual senala la rareza de la afectacion
del sistema nervioso (SN) en la ESP y asi se refleja en
la literatura 2. Sin embargo, la busqueda metédica de
signos neurologicos en series relativamente extensas
ha demostrado que al menos la neuropatia periféri-
ca, la afectaciéon de placa motora y la miopatia son
bastante mas frecuentes de lo recogido en las publi-
caciones clasicas; se ha pasado de menos del 1% a
casi el 20% de los casos.

Averbuch-Heller et al®, con acertado sentido critico,
dividen en tres categorias las lesiones neuromuscula-
res: las atribuibles a mera coincidencia, las imputa-
bles al tratamiento v las consideradas como verdade-
ras complicaciones de la enfermedad.

A su vez, dentro de la tercera categoria distinguen
entre las alteraciones neurolégicas que son conse-
cuencia de afectacion de un determinado 6rgano in-
terno (nefropatia con hipertensién secundaria y en-
cefalopatia vascular o urémica, lesién digestiva con
malabsorcién y mielo o neuropatia carencial) y aque-
llas que se explican por afectacion directa de estruc-
turas del SN.

TABLA 1
Criterios diagnésticos provisionales
para la esclerosis sistémica progresiva

Criterio mayor
Escleroderma proximal
Engrosamiento simétrico e induracion de la piel de los dedos,
dorso de mano o pie
Los cambios pueden afectar a toda una extremidad, cara,
cuello y tronco (térax y abdomen)
Criterios menores
Esclerodactilia limitada a los dedos de la mano
Cicatrices puntiformes o pérdida de sustancia en los pulpejos
Fibrosis en bases pulmonares

Criterios para el diagnéstico de la esclerosis sistémica: el criterio mayor (91%
sensibilidad, 99% especificidad) o dos o tres criterios menores. Massi AT,
Rodnan GT, et al. Subcommittee for scleroderma criteria of the American
Rheumatism Association Diagnostic and Therapeutic Criteria Committee.
Preliminary criteria for the classification of systemic sclerosis (scleroderma).
Arthritis Rheum 1980;23:581:90.

La elevadisima frecuencia del fenémeno de Raynaud
en la ESP ha centrado la atencién de los investigado-
res en la hiperreactividad vascular de estos enfermos;
posteriores estudios han demostrado importantes tras-
tornos de la funciéon endotelial, entre otros el predo-
minio de la secrecién de sustancias vasoconstrictoras
(endotelina-1) sobre las dilatadoras (6xido nitrico y
prostaciclina). La vision actual considera el trastorno
vascular como el elemento primario de la enfermedad
y las lesiones de piel y 6rganos internos como la
consecuencia de repetidos episodios de isquemia-reper-
fusién y de la posterior isquemia por alteracion estruc-
tural de los vasos (discontinuidad endotelial, prolifera-
cién de la intima y aumento de la colagena con
fibrosis consiguiente). Todo ello surge en el seno de
trastornos de la autoinmunidad cada vez mejor conoci-
dos (presencia de autoanticuerpos y aumento en los te-
jidos del niimero de células T, tanto CD4 como CDS8),
que si bien pueden no ser la causa primera del proce-
S0, es seguro que contribuyen a su evoluciéon®.

La ESP es la enfermedad del coldgeno en la que me-
nos se afecta el SN. Esta rareza ha sido explicada por
la escasez de tejido conjuntivo en la pared de los va-
sos del sistema nervioso central (SNC). Ello supondria
una menor capacidad de respuesta proliferativa a los
cambios vasculares caracteristicos; por otra parte,
los vasos del SNC tienen un comportamiento fisioldgico
peculiar, diferente de los de otros territorios. Asi pues,
cuando aparecen signos isquémicos del SNC en una
ESP, al ser indistinguibles de los de un accidente vas-
cular aparecido, por ejemplo en el curso de una hi-
pertension arterial sin escleroderma, queda siempre la
posibilidad de una asociaciéon fortuita.

En el sistema nervioso periférico (SNP) la afectacion
dista de ser tan excepcional. La busqueda intenciona-
da ha demostrado casos de lesion unilateral del trigé-
mino v de sindrome del tunel del carpo, asi como
ejemplos de neuropatia distal sensitivomotora.
Campello Morer et al recogen cuidadosamente en
este numero de Revista Clinica la patologia neurol6-
gica encontrada en 26 enfermos de ESP. En lo que
se refiere al SNC, ni la frecuencia ni la clinica permi-
ten asegurar que se trata de manifestaciones propias
de la enfermedad. En cuanto al SNP, la realizacion de
electroneurograma en 23 de los 26 enfermos ha
permitido encontrar alteraciones diagnosticas en casi
el 40% de los casos, aunque da la impresion de que
la mayor parte no presentan una clinica muy expresi-
va o no la presentan en absoluto. En todo caso se
confirma que la frecuencia de afectaciéon neurolégica
en la ESP es muy superior de lo que se pensaba no
mucho tiempo atras.
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¢Cual es la patogenia de las lesiones neurologicas de
la ESP? Por las razones mas arriba apuntadas no ca-
be decir mucho en lo que se refiere a la afectacion
del SNC. Por analogia con otras conectivopatias en
las que la participacién del SNP es un hallazgo habi-
tual, es probable que aqui se sumen mecanismos dife-
rentes, unos directamente dependientes de las acep-
tadas patogenia vascular y autoinmune y otros
consecuencia de trastornos metabélicos generados
por la ESP.

La caracterizacién de las alteraciones inmunolégicas
de los casos con alteraciones neurolégicas vy, sobre
todo, el estudio de biopsias de nervio periférico en

los territorios en los que el registro eléctrico es pato-
légico contribuiran, sin duda, a aclarar algunos de es-
tos puntos.
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