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RESUMEN
Introdución: Distintos rasgos de enfermedades pueden coexistir en la 
enfermedad mixta del tejido conectivo, a diferencia del síndrome de 
superposición u overlap, que es la presentación de varias enfermedades 
autoinmunes que cumplen con sus criterios diagnósticos en un 
paciente.
Caso clínico: Nosotros presentamos el caso de una mujer de 32 años 
tratada por esclerodermia durante cuatro años, que en una nueva 
evaluación se le diagnosticó lupus y polimiositis, conocido como 
síndrome de superposición. Discutimos las características particulares de 
la esclerosis y su evolución a otras enfermedades inmunitarias.
Palabras clave: esclerosis sistémica, lupus eritematoso sistémico, 
síndrome de superposición, polimiositis.

INTRODUCCIÓN
Algunos pacientes con enfermedades relacionadas al tejido 
conectivo pueden presentar signos que corresponden a 
diversas enfermedades sin que se pueda definir una entidad 
concreta conocidas como conectivopatías indiferenciadas, 
o pueden tener un patrón más definido asociado a la 
presencia de anti-RNP llamándose entonces enfermedad 
mixta del tejido conectivo (EMTC), que puede evolucionar 
y diferenciarse en otras enfermedades autoinmunes, 
principalmente lupus, esclerodermia o miositis1. Sin 
embargo, es raro que una enfermedad definida evolucione 
en dos o más entidades, todas definidas2. Presentamos 
el caso de una paciente que luego de cuatro años con 
esclerodermia tratada se le suma lupus y polimiositis.

CASO CLÍNICO
Mujer de 32 años, diagnosticada de esclerodermia 
sistémica hace cuatro años con tratamiento corticoide, 
historia de tuberculosis tratada hace dos años e infecciones 
urinarias a repetición; inicia su cuadro con fiebre de 39,5ºC 
y escalofríos, se añade nauseas y vómitos, disfagia a 
alimentos sólidos y líquidos, estreñimiento, visión doble 
al mirar hacia abajo y disuria; es diagnosticada además de 
infección urinaria y hospitalizada, recibiendo tratamiento 
antibiótico endovenoso.

Al examen la piel presenta máculas hipocromicas en cara, 
cuello, tronco y extremidades; es escleroatrófica en cara, 
con alopecia y microstomía, esclerodactilia y máculas 
acrómicas en dorso de dedos de manos; compatible con 
esclerodermia sistémica y vitíligo acral. 

Reporte de casos

Tiene limitación funcional para la movilización de 
miembros, que dificulta la marcha y prensión. En la 
electromiografía se muestra abundante denervación y 
unidades motoras con patrón miopático con signos de 
inflamación activa; se obtiene CPK MB en 98 U/L, CPK 
total en 2390 U/L, LDH en 1337 U/L, TGO en 211 U/L, 
TGP en 402 U/L; proteína C reactiva en 3mg/dl, VSG en 
114 mm/h; compatibles con polimiositis activa.

La paciente presenta artritis desde antes de la hospitalización, 
exámenes de laboratorio confirman proteinuria (630 
mg/24h), leucopenia con linfopenia en 2 oportunidades 
siendo una de ellas de 3800 leucocitos x mm3, 13% 
linfocitos; anti-SS-A (+), y ANA patrón periférico 1/160, 
con ello se completa el diagnóstico de lupus eritematoso 
sistémico. 

Además presenta candidiasis orofaríngea; otros exámenes 
muestran plaquetas en 578 000 x mm3,  hemoglobina en 
9,40 g/dl (microcítica hipocrómica), leucocituria (18 a 
20 células x campo); el resto de exámenes auxiliares y la 
ecografía abdominal se encuentran en valores normales.

Una vez tratada la infección urinaria y la candidiasis, 
recibe pulsos endovenosos de metilprednisolona 750mg, 
con disminución de las enzimas hepáticas y VSG, presenta 
mejoría en la movilización y deglución, siendo dada de 
alta con indicaciones. Acude a control una semana después 
presentando mejoría clínica, por lo que continúa con 
tratamiento de prednisona.   

DISCUSIÓN
Los rasgos de enfermedades del tejido conectivo o 
conectivopatías indiferenciadas, en los que no se expresa 
una sola enfermedad de manera específica pero que 
tienen un patrón asociado a la presencia de anti-RNP 
(obtenida por hematoaglutinación, con valores mayores 
a 1:1 600) y otros signos  (al menos tres de los siguientes: 
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edema de manos, sinovitis, miositis, acroesclerosis o 
fenómeno de Raynaud), son diagnóstico de EMTC1; 
sin embargo, este diagnóstico se puede aplicar tanto a 
pacientes que no cumplen criterios para una enfermedad 
definida como a aquellos que sí las cumplen, e incluyen 
además la de EMTC. A la expresión de dos enfermedades 
definidas se le conoce como ‘síndrome de superposición’ 
siendo las asociaciones más frecuentes entre lupus, 
esclerosis, polimiositis y artritis; incluso se dan términos 
para algunas agrupaciones como: rupus (artritis más 
lupus), esclerodermatomiositis (eslerosis más miositis), 
entre otras3; ello mantiene vigente la polémica entre la 
diferenciación de las conectivopatías indiferenciadas, 
síndromes de superposición y la EMTC1,2.

Nuestra paciente, inicialmente con diagnóstico definido 
de esclerodermia sistémica, mantuvo esta enfermedad 
controlada durante cuatro años, luego y tras una 
complicación, se realiza el diagnóstico de polimiositis 
y lupus. Aunque la esclerodermia es una enfermedad 
progresiva cuya clasificación aún no está totalmente 
definida pues tiene un espectro clínico muy amplio4; 
en nuestra paciente se muestra una evolución rara, pues 
generalmente son las conectivopatías indiferenciadas 
las que evolucionan en una EMTC o en un síndrome de 
superposición, o una EMTC puede terminar definiéndose 
en esclerodermia 1,5.      

En estas enfermedades el patrón inmunológico es 
heterogéneo y complejo, pues muchos anticuerpos pueden 
presentarse en menor medida sólo en la esclerosis (6), 
aunque su presencia en síndromes de superposición 
relacionados a esclerodermia generalmente se asocia 
a EMTC (7), de igual modo, el espectro clínico es muy 
variado. 

El mecanismo para desarrollar estas enfermedades 
autoinmunes no es claro; pero es probable que, tal como 
evolucionó el lupus y la polimiositis, la paciente pueda 

llegar a cumplir con los criterios definidos para otras llegar a 
cumplir con los criterios definidos para otras enfermedades 
si vuelve a presentar una nueva exacerbación. Todas estas 
entidades sugieren una común patogénesis, su división 
en EMTC o en síndrome de superposición supone un 
marco más académico que clínico, pues la presentación 
de casos con otras superposiciones2,5, con similitudes 
clínicas e inmunológicas, nos hace seguir cuestionando 
tal división. 

Finalmente, la descripción de otras enfermedades 
autoinmunes asociadas a los síndromes de superposición, 
tal como la hepatitis autoinmune, nos señalan la expresión 
multiorgánica de las diversas enfermedades autoinmunes8,9; 
por ello deberíamos estar abiertos a investigarlas, aún 
cuando el diagnóstico ya está establecido, pues su 
progresión y pronóstico puede ser muy variable. 
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Figura 1. Microstomía, vitiligo y alopecia.
Figura 2. Esclerodactilia y vitíligo acral
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