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RESUMEN

Antecedentes: La esclerodermatomiositis es un sindrome de superposicién que tiene mani-
festaciones dermatolégicas, musculares y articulares, y que puede presentar afeccién ocular.
Caso clinico: Se presenta el caso de una mujer de 57 anos en quien la exploracién oftalmo-
logica hizo evidente adelgazamiento escleral 360 grados, celularidad anterior y vitrea. La
exploracioén fisica orientada y los estudios de laboratorio permitieron sustentar el diagnés-
tico de esclerodermatomiositis, por lo que se traté de forma sistémica.
Conclusién: La esclerodermatomiositis es una enfermedad rara, cuyo diagnéstico implica
estudio clinico y de laboratorio, y su manejo debe ser multidisciplinario, donde las manifes-
taciones oculares inflamatorias pueden estar presentes.
© 2016 Sociedad Espaiiola de Oftalmologia. Publicado por Elsevier Espana, S.L.U. Todos
los derechos reservados.

Sclerodermatomyositis, ocular manifestations

ABSTRACT

Background: Sclerodermatomyositis is an overlap syndrome of myositis and scleroderma,
with dermatological, muscular and joint involvement, but may also present with ocular
manifestations.
Clinical case: A 57 year-old woman presented with ophthalmological manifestations, inclu-
ding scleral thinning 360°, and the presence of cells in the anterior and posterior chamber.
Oriented physical examination and laboratory studies led to the diagnosis, with the need
for systemic treatment.
Conclusion: Sclerodermatomyositis is a rare disease. Its diagnosis needs thorough clinical and
laboratory studies, and its management should be multidisciplinary when inflammatory
ocular manifestations may be present.
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Introduccién

La  esclerodermatomiositis es un sindrome de
«superposicién», los que se definen como aquellos con
la presencia concurrente de enfermedades que cumplen, por
si solas, con los datos clinicos definidos y criterios diagnos-
ticos de cada una en forma independiente, acompanados en
ocasiones de pruebas seroldgicas especificas’™. La etiopato-
genia de la dermatomiositis se ha vinculado con el depésito
de complejos inmunes en los vasos, y se considera una
vasculopatia mediada por complemento?.

Las manifestaciones clinicas incluyen debilidad proxi-
mal simétrica, mialgias, miositis, signo de Gottron (placas
eritematosas o violdceas que aparecen en el dorso de las
articulaciones interfaldngicas, metacarpofalangicas, codos y
rodillas) y calcinosis’.

Se han descrito algunas manifestaciones oculares como
son: eritema en heliotropo (hiperpigmentacién, descamacién
y edema palpebral), dreas avasculares dentro de la conjuntiva,
uveitis, escleritis y glaucoma, asi como retinopatia con lesio-
nes algodonosas, hemorragias retinianas, edema retiniano y
palidez del nervio éptico®.

El diagndstico se realiza en funcién de los hallazgos cli-
nicos, los datos compatibles con miopatia inflamatoria y el
patrén de anticuerpos. De los autoanticuerpos reportados
en esta condicién, los anticuerpos anti-ribonucleoproteina
(anti-RNP) se asocian con esta superposicion en porcentajes
variables, habitualmente menos del 30%, mientras que cerca
del 90% de los pacientes con escleroderma son positivos a
anticuerpos antinucleares (AAN), y el 35% son factor reuma-
toide positivos?®10. El tratamiento incluye glucocorticoides

sistémicos, generalmente requiere ademas, de algiin agente
inmunosupresor.

Caso clinico

Mujer de 57 anos que acudié a consulta por mala visién y epi-
sodios intermitentes de dolor punzante en ambos ojos a lo
largo de 20 afios; fue tratada en otra institucién con el diag-
nostico de panuveitis idiopatica con esteroides y midriaticos
tépicos en cada cuadro, con aparente mejoria clinica. Dos anos
antes de su atencién en nuestro centro, inicié con dolor en
articulaciones interfaldngicas proximales y distales, metacar-
pofalangicas y hombros, sin rigidez matutina, y con mialgias
proximales en miembros toracicos. Adicionalmente presentd
disnea de medianos esfuerzos y disfagia a sélidos, asi como
lesiones en la frente que se exacerbaban con el sol. Dentro
de los antecedentes personales patologicos era hipertensa, de
7 anos de evolucién.

A la exploracién oftalmolédgica: agudeza visual en el ojo
derecho (OD) de 20/200 que mejoraba a 20/80, y en el
ojo izquierdo (OI) de 20/100 que mejoraba a 20/80. A la bio-
microscopia se encontr6 adelgazamiento escleral 360 grados,
cérnea con adelgazamiento periférico discreto, cdmara ante-
rior con celularidad 2+ y cristalino claro en el OD (fig. 1). En
el OI esclera sin alteraciones, camara anterior con celularidad
2+, sinequias posteriores y cristalino claro (fig. 2). La explora-
cién del fondo del OD se encontrd sin alteraciones, y en fondo
del OI se hall6 celularidad vitrea 2+ (fig. 3).

En la exploracién fisica general se encontraron papulas de
Gottron, eritema en heliotropo, cambios sugerentes de Ray-
naud en falanges distales de manos, consistencia cutinea

Figura 1 - Fotos clinicas del ojo derecho, donde se aprecia el adelgazamiento escleral.
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