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1. Resumen: INTRODUCCION: La hipertension arterial pulmonar puede ser
secundaria a enfermedades del tejido conectivo. Entre estas enfermedades se
encuentra de manera predominante la esclerosis sistémica, pero también se
puede relacionar con otras enfermedades como lo es la dermatomiositis juvenil.
MATERIALES Y METODOS: Se trata de un estudio retrospectivo, descriptivo el
que fue realizado. Todos los pacientes con diagnéstico de dermatomiositis juvenil
y esclerosis sistémica que se encontraban en los expedientes clinicos de la unidad
fueron considerados. La presion arterial pulmonar fue posteriormente verificada
por medio de ecocardiografia. RESULTADOS: 58 pacientes fueron incluidos, de
los cuales solo 17 pacientes tuvieron ecocardiografia diagnéstica. Entre ellos, dos
pacientes presentaron hipertensién arterial pulmonar. CONCLUSION: La
deteccidén temprana de hipertension pulmonar arterial en enfermedades de tejido
conectivo es esencial. Generalmente es asintomatica. Es necesario agregar
protocolos internacionales sugerentes de la realizacidn de ecocardiografia en

todos los pacientes que tengan dermatomiositis juvenil y esclerosis sistémica.
2. Introduccion:

La hipertension arterial pulmonar (HAP) es una enfermedad progresiva y letal para
la cual no existe una cura efectiva, en recientes afios, sin embargo, ha habido
avances significativos acerca de sus mecanismos involucrados, demostrando asi
la importancia del componente vasoconstrictor originalmente contemlpado al
actual concepto de proliferacion fiboromuscular inadecuada, cambiando asi su
tratamiento. La HAP es una condicion hemodinamica, se produce por varias
etiologias, que difieren en los nifios respecto a los adultos, no solo por la edad de
presentacion, sino también en su incidencia y prondstico. Siendo una
caracteristica de la edad pediatrica la etiologia multifactorial, incluyendo en estas

las enfermedades del tejido conectivo™.



Antecedentes.
3. Antecedentes generales.

La hipertension pulmonar arterial es una patologia derivada de la alteracion de la
vasculatura pulmonar que puede caracterizarse por proliferacion o remodelacién
de la circulacion ya existente, esto puede hacer que las resistencias vasculares
pulmonares aumentan y lleven a un mayor esfuerzo cardiaco para lograr expulsar
la sangre hacia estos vasos. Se define por cateterismo cardiaco derecho (CCD)
cuando existe una presion media de la arteria pulmonar mayor a 25mmHg en
reposo, con una presion capilar pulmonar <15mmmHg y con resistencias
vasculares pulmonares > 2 o 3 unidades de Wood. Por ecocardiograma se le
considera hipertensién a partir de una presion sistolica de la arteria pulmonar
>40mmHg y se puede clasificar como leve cuando va de 40 a 54mmHg, moderada
cuando va de 55 a 64mmHg y grave cuando es mayor a 64mmHg’. El aumento
progresivo de la presion puede condicionar otras patologias como lo son la falla
del ventriculo derecho y en ausencia de un tratamiento médico adecuado puede

conducir a una muerte prematura en los pacientes que lo padecen®.

La HAP incluye dos grandes grupos los cuales la conforman como una misma
definiciobn pero de origen fisiolégico y fisiopatoldgico diferentes, estas son la
hipertension arterial pulmonar primaria o también conocida como idiopética, y la
hipertension arterial secundaria que se ve relacionada a otras patologias como lo
son las enfermedades del tejido conectivo, cortocircuitos sistémico pulmonares,
virus de inmunodeficiencia humana, entre otros, en todas estas enfermedades se
considera a la HAP como el producto de cambios que se consideran patoldgicos
para la circulacion pulmonar y condicionan que haya una obstruccion de la
microcirculacion pulmonar y sugieren que estas enfermedades comparten un

origen en sus procesos biopatoldgicos™.

En la HAP se ha documentado que existe una prevalencia de 1-2 casos por millén
en paises como Estados unidos, Israel y Francia, con una relacién mujer: hombre
de 1.7:1. Se ha descrito una predominancia mayor en pacientes cuya raza €es
negra y con una edad media de presentacion de 34.5 afios. Sin embargo, el



comportamiento epidemiolégico varia de acuerdo con la etiologia. En la
hipertension arterial pulmonar familiar se presenta en 14: 100 casos y en la
relacionada con enfermedades del tejido conectivo se observa hasta en el 50% de
los casos, especialmente en pacientes con esclerodermia. La enfermedad
pulmonar crénica desarrolla hipertensiéon pulmonar en menos de 15% de los
casos, especialmente aquellos con hipoxemia; las enfermedades cardiacas
congénitas desarrollan hipertension pulmonar hasta en el 50% de los casos con

mayor frecuencia en los pacientes con defectos del septum interventricular .

Las enfermedades autoinmunes del tejido conectivo son un grupo heterogeneo de
transtornos inflamatorios sistémicos que se caracterizan por la presencia de auto
anticuerpos circulantes e que afectan multiples érganos y sistemas, dicho conjunto
se correlaciona con frecuencia a la produccion de HAP, dentro de este conjunto
forma parte la esclerosis sistémica. Otro grupo que también se ve reflejado en este
tipo de lesiones son las miopatias inflamatorias que incluyen toda patologia que se
vea relacionada con una lesién del musculo mediado por autoinmunidad, dentro
de este grupo se encuentran enfermedades como lo son dermatomiositis,

polimiositis y miositis por cuerpos de inclusion®.

La esclerosis sistémica (SSc), o también llamada comunmente esclerodermia, es
una enfermedad de origen reumatolégico que se caracteriza por una fibrosis
cutanea extensa que da como resultado la presentacion de alteraciones
vasculares y autoanticuerpos los cuales se encuentran dirigidos contra los
antigenos de varias células, es una enfermedad de presentacion diversa. Es una
patalogia extremadamente compleja en la cual intervienen multiples
desencadenantes y microambientes, como lo son factores ambientales y
ocupacionales donde se mencionan: el silice, solventes, virus, bacterias,
farmacos, silicones y pesticidas; tambien la presencia de factores genéticos, ya
gue tiene agrupacion familiar y asociaciones inmunogénicas como lo son el HLA
DQ que ayuda a predecir el fenotipo clinico final, lo cual se traduce en una
autoinmunidad, de la cual el estimulo inicial se desconoce. Dentro de los estudios

la mayoria de los pacientes presentan anticuerpos antinucleares, anticuerpos



antitopoisomerasa (Anti Scl-70) y los anticuerpos anticentromero (ACA), estos
altimos se ven con mayor tendencia en la afectacion de HAP, siendo esta la causa
de muerte mas comun en los pacientes con esclerosis sistémica. Tiene una
prevalencia entre 7 y 489 casos por millon de habitantes con una edad media de
aparicion de 30 y 50 afios y la supervivencia media es de 12 afios hay una mayor
prevalencia en Australia y Estados unidos respecto a Japon o Europa, la
afectacion con relacion mujer : hombre es de 3-4:1 y es mas frecuente en raza
negra® es poco frecuente en nifios y hay sindromes de solapamiento con
afecciones cardiacas, musculo-esqueléticas, renales y pulmonares, estos
sindromes se presentan en menor frecuencia pero se han visto presentes en
diversas poblaciones, reportandose también presencia de anticuerpos con distinta
frecuencia ente poblacion de nifios y adultos como lo son anti-PM-Scl y anti-

U1RNP y son raros los anticuerpos anticentrémero ®

Su diagnostico es principalmente clinico y se apoya en hallazgos de laboratorio y
exploraciéon complementaria y abordaje multidisciplinario. Actualmente no existen
criterios especificos para poblacién pediatrica, sin embargo se han desarrollado
varios criterios a través de la historia. En 1980, la clasificacion inicial fue propuesta
por el colegio americano de reumatologia, ACR por sus siglas en inglés.
Posteriormente en 2007, se desarrolld por primera vez el esfuerzo por la sociedad
de reumatologia pediatrica europea (PReS) en conjunto con ACR, los cuales
tuvieron buena aceptacion para el diagnéstico. En el 2013, la clasificacion fue
revisada nuevamente por la liga europea contra el reumatismo (EULAR),
desarrollando un esquema de diagnéstico basado en puntaje. Este Ultimo se
encuentra en validacion para poblacion pediatrica, hasta el momento se ha

reportado mejor desempefio frente a los criterios de Pres ACR ©®.

La dermatomiositis se trata de una enfermedad que se caracteriza por inflamacién
gue afecta al sistema musculo esquelético y la piel, se encuentra dentro del grupo
de la miositis y la polimiositis, sin embargo es la Unica que tiene afeccion cutanea
y es mayormente descubierta o diagnosticada en un inicio por los dermatélogos.

En la mayoria de los casos la afeccion cutanea precede a la muscular. La



dermatomiositis juvenil (DMJ) se trata de una enfermedad que se caracteriza por
inflamacion ( miopatia inflamatoria ) que afecta al sistema musculo esquelético y la
piel, se le considera una miopatia inflamatoria idiopatica que se caracteriza por ser
un grupo de enfermedades de etiologia desconocida de aparicion progresiva de

debilidad muscular e inflamacion ©.

Su incidencia es de 1 a 10 casos por millén y es mas frecuente en la raza negra
qgue en la blanca, en la dermatomiositis juvenil la incidencia es de 1 a 3.2 casos
por millon. Afecta nifios y adultos y su relacion mujeres hombres es de 2:1 y es de
predominio posterior a la segunda década de la vida y su promedio de diagndstico
es alrededor de los 40 afos, la juvenil por otro lado tiene dos picos de

presentacion, que ocurren entre los 5y 9 afios y entre los 10y 14 afios ©.

Para el diagnostico de la dermatomiositis juvenil se han utilizado los criterios de
Bohan y Peter, los cuales fueron publicados en 1975, y permite clasificar la
enfermedad como probable o definitiva, con base en los datos clinicos,
determinacion de enzimas musculares, biopsia de musculo y electromiografia. Sin
embargo, estos dos ultimos estudios se realiza cada vez en menor proporcion en
la poblacién pediatrica por la caracteristica invasiva de los mismos, por lo que en
2017 la liga europea contra el reumatismo y el colegio americano de reumatologia
(EULAR/ACR), desarrollaron y validaron otro esquema diagnostico basado en un
puntaje que incluye la edad de presentacion, debilidad muscular, hallazgos
cutaneos, afectacion gastrointestinal, enzimas musculares y auto anticuerpos,
ademas de biopsia de piel. Estos criterios ademas permiten realizar el diagnostico

de dermatomiositis juvenil en el caso de no contar con biopsia muscular ©.

La lesibn pulmonar intersticial es una manifestacion frecuente de la
dermatomiositis con una prevalencia que va desde el 17 al 36%, siendo de hasta
el 65% en estudios prospectivos, su diagnostico siempre ocurre después del de la
dermatomiositis en alrededor del 40% de los pacientes, existen reportes de
dermatomiositis juvenil en el cual este involucro se reporta en aproximadamente

entre el 8-13% de los pacientes y es menos frecuente que en los adultos .



4. Antecedentes especificos.

Dentro de la literatura histérica por Dowling 1952 se consideraba que la
dermatomiositis juvenil (DMJ) vy la esclerosis sistémica pertenecian a un rubro
anico de enfermedad, por las caracteristicas clinicas equivalentes que se
presentaban. Si bien, es reconocido que ambos trastornos dentro de su efecto
fisiopatolégico pueden generar cambios degenerativos y oclusivos en las ramas
pequefias del arbol arterial pulmonar desembocando en hipertension pulmonar, y
de forma progresiva la hipertrofia del corazon derecho, como se concluyo en la
literatura de Caldwell, la asociacion de HAP con DMJ es menos apreciada y sus
caracteristicas contindan siendo un rubro poco explorado, lo que resulta méas
notorio cuando se intenta encontrar estudios sobre la relacion de dichas

patologias, como se menciona en el estudio de Minai y colaboradores en 2009®

Dentro de la literatura Internacional, en el 2001 se publicé en la British Society for
Rheumatology por parte por Trapani y colaboradores, un estudio longitudinal
Italiano donde se expresaba el involucro pulmonar en 12 pacientes con
diagnostico de DMJ donde las medidas de capacidad pulmonar se obtuvieron por
medio de espirometro, en el cual se tomaron en cuenta parametros que
involucraban las vias respiratorias bajas y la interfase alveolo capilar por medio de
los flujos maximo al 50% y 25% (MEF 50 Y 25) y la capacidad de difusion del
mondxido de carbono (DLCO), la reduccién de estos pardmetros se manifestaron
en dos pacientes, donde se observaba una hipertensién pulmonar secundaria a

las anormalidades en la anatomia pulmonar y vascular®.

En relacién a los antecedentes nacionales, el estudio retrospectivo realizado por

Villareal en el Hospital Infantii de México “Federico Gomez” en el servicio de
Reumatologia pediatrica en el periodo de Enero de 2014 a Mayo de 2016, en un
cohorte de 41 pacientes con diagnéstico de dermatomiositis juvenil donde se
encontré un predominio en el sexo femenino. En dicho escrito se concluy6 que la
afeccién pulmonar inicial se documenté en 12.1% (n=5), donde el primer sintoma

que se refirid6 fue la disnea. Dentro del 20% de los pacientes con afectacion



pulmonar se expresd que presentaban alteracion de la difusion de CO2 donde se

reporté hipertensién pulmonar leve de 40 mmHg“?,

Por otro lado, en relacibn a los pacientes con SSc, las estimaciones de la
prevalencia de HAP en esta poblacion oscilan entre el 6,4 % y el 9 % y representa
una de las principales causas de morbilidad y mortalidad*" *?. La ecocardiografia
trans-toracica es una herramienta de evaluacién recomendada para la deteccion
de HAP en pacientes con SSc. Una velocidad Doppler de insuficiencia de la
valvula tricuspide > 2,8 m/s se considera sospechosa de la presencia de
HAP“®) En un estudio descriptivo transversal de 2010-2013 en poblacién de
Argelia con esclerodermia difusa y limitada, realizado por Nadera M. et,, donde se
incluyeron 202 pacientes (177 mujeres y 25 hombres) evaluaron la prevalencia de
HAP. Se basaron en la velocidad maxima de insuficiencia tricuspidea (VIT) y
disnea. Definiendo pacientes de alto riesgo (VIT > 3m/s o VIT entre 2,8 y 3m/s
con disnea no explicada por otra causa), quienes fueron sometidos a cateterismo
cardiaco derecho (CCD) para confirmar HP.La sospecha de hipertension
pulmonar por ecocardiografia fue confirmada por CCD en el 68,2% de los casos,
donde la VIT=3,48m/s sugiere fuertemente HP, resultado una prevalencia del
6%.Con un retraso medio de aparicion de 7,08. afios después del primer
diagnéstico de SSc. La HAP ocurrié en los primeros cinco afios en el 58,3% de los
casos y después de cinco afios en el 41,6% de los casos, donde hubo mayor
frecuencia en las formas cutaneas limitadas con 58,3% . Dichos resultados que
coinciden con el estudio multicentrico y metaanalisis realizado por Avouc J et al ,
en 11 centros franceses e italianos donde se reclutaron 206 pacientes con SSc en
los que se sospechd HP, de los cuales se confirm6 por CCD en 83 pacientes
(7%). Mientras el metanalisis identifico factores de riesgo para esta afeccion: la
edad avanzada, la mayor duracion de la enfermedad y el subconjunto de
enfermedad cutanea limitada En relacién a la supervivencia®™, Lefévre et al.
observd tasas de 1 y 3 afios de 81 % y 52 9%, respectivamente, en un
metanalisis®®. Si bien los nifios con SSc suelen tener mejores resultados en

comparacion con los adultos debido a la menor frecuencia de afectacion organica
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grave, la HAP sigue siendo una de las principales causas de morbilidad y

mortalidad en pacientes con SSc™®.

A pesar de los avances y avances en el tratamiento de la HAP, el prondstico de
SSc-PAH es peor que otras formas de PAH con una mortalidad de 1 afio llegando
hasta el 30%. En un informe francés reciente, durante el periodo 2006-2017, la
supervivencia mejoré con el tiempo en pacientes de edad 70 afios, pero no en
pacientes mayores con SSc-PAH®". En un metaandlisis de nueve estudios que
incluyeron 2700 pacientes con SSc, el 55 % murié de causas relacionadas con
SSc. Entre estos, el 35% estaban relacionados con fibrosis pulmonar, 26% a PAH,

26% a insuficiencia cardiaca y arritmias, y 4% a la crisis renal®®.
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5. Planteamiento del problema.

Una de las principales causas de disminucion en la expectativa de vida en
pacientes con enfermedades del tejido conectivo, como lo son la DMJ y esclerosis
sistémica, es la presencia de HAP; de modo que tiene una esperanza de vida
menor al promedio para su edad y género. La hipertension pulmonar aislada es
mas comun en pacientes con esclerodermia limitada en un 45% y solo el 26% en
la difusa, la lesiébn pulmonar intersticial es una manifestacion frecuente de la
dermatomiositis con una prevalencia que va desde el 17 al 36%, siendo de hasta
el 65%.

De lo dicho hasta aqui se deduce que dichas patologias asociadas necesitan un
medio en la practica nacional de investigacion para su abordaje temprano. De
igual forma el guiar a los médicos e investigadores sobre la produccion de
protocolos para el consenso nacional de manejo para la practica médica basadas
en evidencia. El desafio se encuentra en producir conocimiento sobre protocolos
de atencidén que puedan atender a este grupo, reducido, pero con alto riesgo en la

mortalidad; esto ultimo para mejorar el pronéstico en dicha poblacion vulnerable.

6. Pregunta de investigacion.

¢Cual es la incidencia de hipertensién pulmonar arterial en pacientes con
dermatomiositis juvenil y esclerosis sistémica del periodo de octubre 2001 a enero

2023 en el Hospital para el Nifio Poblano?

12



7. Objetivos.

13

VI.l. General.

- ldentificar la asociacion de la hipertension pulmonar arterial en
dermatomiositis juvenil y esclerosis sistémica en el hospital para

nifio poblano en el periodo 2001 al 2023.
VLIl. Especificos

- Identificar la asociacion entre la hipertension pulmonar arterial y la
dermatomiositis juvenil.
- ldentificar la asociacién entre la hipertensién pulmonar arterial y la

esclerosis sistémica.



8. Materiales y métodos.

El presente estudio se considera un estudio retrospectivo, descriptivo y
transversal. La poblacién de estudio incluyo a todos los pacientes pediatricos del
Hospital para el Nifio Poblano con diagnéstico de dermatomiositis juvenil o
esclerosis sistémica entre el periodo comprendido del mes de octubre del afio
2001-2023. Se excluyo a todo aquel paciente en el cual no fue posible concluir el
diagnéstico de interés y aquellos que contaban con diagnosticos de sobreposicion.
El diagnostico de dermatomiositis juvenil se realizé con base en los criterios de
Bohan y Peter, y el diagnostico de esclerosis sistémica con base en los criterios de
PReS/ACR del 2007. Se realiz6 la revision de los expedientes electronicos por
medio del sistema digital de nuestro hospital. Para el analisis de datos se recabd
del expediente clinico la presencia de al menos un ecocardiograma con medicién
de la insuficiencia tricuspidea (IT) con la cual se estima la presion sistdlica del
ventriculo derecho (PSVD), que nos representa la presion sistélica de la arteria
pulmonar (PSAP), siempre que no exista obstruccion hacia la salida del flujo
pulmonar por el tracto de salida del ventriculo derecho y/o la arteria pulmonar,
considerando la presencia o0 no de una presién elevada de la misma con umbral

de 40mmHg. Se realizé el andlisis descriptivo de las variables de interés

Criterios de inclusion: Paciente con diagnostico de dermatomiositis o Esclerosis
sistémica en el HNP entre el periodo comprendido del mes de octubre del afio
2001-2023.

Criterios de exclusion: Pacientes con abordaje inicial sin concluir diagnéstico de

interés.

Criterios de eliminacion: Ninguno.
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9. Resultados

Se encontrd un total de 58 pacientes durante el periodo del 01 de octubre de 2001
hasta enero 2023 de los cuales la relacion entre hombre mujer fue de 1:2 (Fig 1),
el diagnostico de dermatomiositis estuvo presente en 21 pacientes mientras que el
resto (37 pacientes) fueron diagnosticados con esclerosis sistémica.

Género

HOMBRES
28%

= HOMBRES
MUJERES
72% m MUJERES

Fig 1. Relacién de sexo entre los pacientes con diagndstico de Dermatomiositis y
Esclerosis Sistémica
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Se muestra en la figura 2 la edad al diagndstico siendo su mayor incidencia a los 6
y 13 afios.
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Del total de nuestra poblacién se encontré valoracion por cardiologia en 17
pacientes, a 2 de ellos con hipertension pulmonar siendo esta leve sin necesidad

de manejo extra instaurado por el servicio de cardiologia (tabla 3).

Tabla 3.
Pacientes con hipertensidon pulmonar arterial.
Sexo Edad | Diagndstico Presidon Pulmonar | Tratamiento Comorbilidades
Femenino | 10 A Dermatomiositis 40mmHg COLCHIQUIM -Hipoxia/asfixia
DAIVONEX neonatal +
encefalopatia
secundaria
-Glaucoma
Cardiomiopatia
) — Hipertrofica
- - Fig 2 Incidencia por edad -
Femenino | 17 A Esclerodermia SUMMHE Metrotexate + Ninguna
Prednisona
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10. Discusién

De acuerdo a los datos obtenidos en este estudio, la edad promedio de los
pacientes incluidos en este estudio con el diagnostico de Dermatomiositis y
Esclerosis sistémica fue en 2 picos, uno a los 6 afios de edad y otro a los 13 afios
de edad. De acuerdo a su incidencia acorde al sexo se tuvo una relacion hombre a
mujer de 1:2. la mayor parte de los pacientes de 58 tuvo el diagndstico de
esclerosis sistémica.

En México, no existen datos epidemiologicos con verdadero impacto acerca de la
correlacion de la hipertension pulmonar arterial con la dermatomiositis juvenil y la
esclerosis sistémica, Unicamente hay trabajos de tesis que hablan sobre su
presencia en casos aislados como hipertension leve que es el criterio que se
utilizé también, en este estudio se encontré6 que solamente el 29.3% tenian una
ecocardiografia en algin punto del seguimiento hospitalario, por otra parte la
presencia de hipertension arterial pulmonar se observé 11% de los pacientes que
si tenian una ecocardiografia.

En los ultimos afios se ha puesto en manifiesto que no existen informes
consistentes en la correlacion acerca de la HAP y estas enfermedades de tejido
conectivo, Nadera et al. informé recientemente un estudio descriptivo transversal
de 202 pacientes con esclerodermia en que examinaba por medio de ecografia
con sospecha de HAP la cual se confirmé en el 68.2% de los casos, teniendo un
pico maximo de incidencia a lo 7 afios de estudio. Sin embargo, dicho estudio fue
realizado en un grupo reducido en el pais de Armenia en pacientes adultos.

En México la tesis titulada “Dermatomiositis juvenil, caracteristicas clinicas y
factores predictores de respuesta a primera linea de tratamiento en pacientes
mexicanos” realizado del aino 2014 a 2016 en el Hospital Infantil de México
Federico Gémez con 41 pacientes en poblacion pediatrica, se demostré que el
12.1% presentaba afeccion pulmonar, la disnea fue el sintoma que se refirio en
mayor frecuencia asi como la presencia de hipertension arterial en el 20% siendo
esta leve como en los criterios utilizados en este estudio, y heumopatia intersicial
diagnosticada por tomografia axial computarizada en el 40% siendo acorde a la
literaura la lesiébn mas caracteristica.
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11. Conclusiones

Se analizaron los expedientes de pacientes en un tiempo comprendido de octubre
de 2001 a enero de 2023 en el sistema de expedientes clinicos del Hospital para
El Nifio Poblano utilizando los que tenian diagndstico por parte del servicio de
reumatologia pediéatrica arrojando un total de 58 pacientes.

El presente estudio demuestra que la hipertension arterial pulmonar se asocia en
un 11.7% de los pacientes con enfermedades del tejido conectivo en los cuales se
le realizo ecocardiografia al momento del diagnostico, presente en el 11.11% de
los pacientes con dermatomiositis y 9.09% con esclerosis sistémica. De los 2
pacientes que presentaron HAP se encontraban asintomaticos al momento del
diagndstico y no requirieron ningin otro manejo extra instaurado por el servicio de
cardiologia pedatrica.

Este estudio pone en manifiesto, que continua habiendo una gran variacion en el
abordaje integral de las manifestaciones secundarias en las enfermedades del
tejido conectivo en la unidad, habiendo muy pocos pacientes con un
ecocardiograma en algin momento del curso de la enfermedad, desconociendo si
la HAP se encuentra presente en los mismos. Por lo cual sugiere conformar un
protocolo en el cual todo paciente recien diagnosticado con alguna enfermedad
del tejido conectivo que incluya las 2 analizadas en este estudio tenga una
valoracion cardiolégica de base y seguimiento mientras aun se encuentre en la
poblacion pediatrica para posteriormente derivarlo a un cardiologo de adultos, esto
con la finalidad de detectar y tratar oportunamente la HAP evitando que esta
misma progrese llegando incluso a aumentar la mortalidad.
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13. Anexos.

Tabla 1. Criterios para la clasificacion de |la Esclerosis Sistémica
"the American Rheumatism Association {1980)"

Criterios para la clasificacion de la Esclerosis Sistémica

CRITERIO MAYOR

Esclerodermia proximal y engrosamiento, retraccion e induracion
simétrica de la piel de los dedos y de la piel proximal a las
articulaciones metacarpofalangicas. Los cambios pueden afectar a
toda la extremidad, la cara, el cuello v el tronco (térax y abdomen)

CRITERIOS MENORES

1. Esclerodactilia. Los cambios arriba indicados pero limitados a
los dedos de las manos

2. Cicatrices digitales o pérdida de sustancia de los pulpejos de
los dedos: areas deprimidas en las puntas de los dedos o
perdida de tejido en los pulpejos, como resultado de isquemia

3. Fibrosis pulmonar basal bilateral. Patron reticular de
densidades lineales o lineonodulares bilaterales, mas
pronunciado en las porciones basales de ambos pulmones en
un estudio radiclégico de rutina, puede tener la apariencia de
moteado difuso o pulmdn "en panal de abeja". Estos cambios
no deben ser atribuibles a enfermedad pulmonar primaria.

*Se dice que una persona tiene esclerosis sistémica si redne el criterio mayor

4 2 § mas criterios menores.
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1. Debilidad proximal simétrica que progresa en Semanas o Meses
2. Biopsia muscular con evidencia de miopatia inflamatoria

3. Elevacion de enzimas musculares séricas

4. Electromiografia con caracteristicas de miopatia

5. Erupeidn cutdnes tipica de dermatomiositis

DLAGNOSTICO NIUMERD DE CRITERIOS
Definitivo 4 criterios de &
Probable 3 criterios de &
Posible 2 criterios de &










