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Resumen
La esclerosis sistémica es un trastorno reumático, autoinmune, multisistémico caracterizado por fi brosis de 
la piel y numerosos órganos. El tracto gastrointestinal es la segunda causa de compromiso sistémico de esta 
enfermedad, siendo la hipertensión portal idiopática una condición extremadamente rara en estos pacientes. 
Describimos el caso de una paciente de sexo femenino con alteraciones hepáticas atípicas de hipertensión 
portal idiopática asociada a esclerosis sistémica forma limitada, entidades que infrecuentemente coexisten en 
un mismo individuo, permitiéndonos hacer una revisión bibliográfi ca y reportar esta asociación clínica como 
la primera en nuestro medio.
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Abstract 
Systemic sclerosis is a multisystem rheumatic autoimmune disorder characterized by fi brosis of the skin and 
many other organs. The gastrointestinal tract is the second cause of systemic compromise of this disease, 
but idiopathic portal hypertension is an extremely rare condition in these patients. We describe the case of a 
female patient with atypical hepatic changes of idiopathic portal hypertension associated with limited systemic 
sclerosis. Since these entities rarely coexist in the same individual, and since this is the fi rst clinical associa-
tion in our environment, we present this literature review and case report.
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INTRODUCCIÓN

La esclerosis sistémica (ES) también denominada esclero-
dermia es una enfermedad autoinmune del tejido conec-
tivo que afecta más a mujeres entre los 30 y 50 años, carac-
terizada por infl amación y fi brosis, principalmente cutánea, 
y puede afectar órganos internos (1).

La ES se clasifi ca en forma localizada y forma sistémica. 
La forma localizada involucra lesiones de piel sin compro-
miso visceral y la forma sistémica se subdivide en forma 

limitada que incluye el síndrome CREST (calcinosis, 
Raynaud, esofagopatia, esclerodactilia y telangiectasias), 
forma difusa y forma visceral sin compromiso cutáneo (2).

El compromiso del tracto gastrointestinal es la segunda 
causa más frecuente en 80% de los casos. El esófago es la 
estructura frecuentemente afectada. Los hallazgos común-
mente observados son hipotensión del esfínter esofágico 
inferior y alteraciones del esófago distal. También han sido 
identifi cados gastroparesia, megacolon, pseudoobstruc-
ción y sobrecrecimiento bacteriano (3). 
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A nivel hepático, la cirrosis biliar primaria es la enferme-
dad más común, excluyendo drogas hepatotóxicas y hepa-
titis virales que pueden estar asociadas a la ES forma limi-
tada. La hipertensión portal idiopática es rara en pacientes 
con enfermedad del tejido conectivo (4).

Describimos el caso de una paciente de sexo femenino, 
que presentó alteraciones hepáticas atípicas. Lo relevante 
de este caso es la asociación de la hipertensión portal idio-
pática con la esclerosis sistémica forma limitada, entidades 
que infrecuentemente coexisten en un mismo individuo, 
permitiéndonos hacer una revisión bibliográfi ca y reportar 
esta asociación clínica como la primera en nuestro medio. 

CASO CLÍNICO

Paciente de sexo femenino, 38 años, blanca, natural de Río 
de Janeiro, inicia en el 2010 con cuadro clínico de 2 meses 
de evolución caracterizado por poliartritis infl amatoria de 
manos, muñecas, codos y rodillas asociada a máculas eri-
tematosas en extremidades, fi ebre diaria 38.5 °C, diarrea 
profusa, debilidad muscular y pérdida de peso involuntaria 
de 10 kg, sin anorexia y sin sitiofobia. 

Al examen físico la paciente presentaba sobrepeso (IMC: 
29), rash macular hipercrómico pruriginoso en tórax, dorso 
y extremidades asociados a engrosamiento moderado de la 
piel, debilidad muscular proximal simétrica en las cuatro 
extremidades y hepatomegalia de 3 cm por debajo del mar-
gen costal derecho.

Los exámenes de laboratorio reportaron hemograma 
normal, PCR: 2,64 mg/L, (VR:<3 mg/L), enzimas hepá-
ticas (transaminasas y GGT) normales, C3: 116 mg/dl, 
C4: 27mg/dl. Factor reumatoide: negativo (Látex y Waaler 
Rose), anticuerpos antinucleares (ANA): positivo, anti-
centrómero: positivo y anticuerpos extractables del núcleo 
(ENAS): negativo (técnica ELISA). 

Se realizó serología para citomegalovirus, HIV, toxoplas-
mosis, clamidia, hepatitis B y C: negativos. La electrofore-
sis de proteínas séricas mostró hipergammaglobulinemia 
policlonal 28% (2,7g/dl).

Fue realizada radiografía de manos y rodillas sin alteraciones. 
Biopsia de piel compatible con esclerodermia. Biopsia muscu-
lar reportando atrofi a muscular de tipo neurogénica, biopsia del 
nervio sural: neuropatía axonal grave. Electroneuromiografía 
reporta neuropatía axonal motora de predominio en miem-
bros inferiores. El ecocardiograma evidenció hipertensión 
pulmonar (PAP: 47mmhg). Examen parasitológico en heces 
negativo, examen de tránsito de intestino delgado normal. 
Tomografía abdominal: normal. Gammagrafía esofágica mos-
tró trastornos motores esofágicos moderados. Las pruebas 
tiroideas, pancreáticas y para enfermedad celiaca (antigliadina, 
antiendomisio) fueron negativas. 

Con estos resultados fue diagnosticado esclerosis sisté-
mica forma limitada e iniciado tratamiento con prednisona 
10 mg/día, metotrexato 10mg SC una vez por semana, 
ácido fólico 5mg/día, bosentán 125 mg dos veces al día y 
colchicina 1,5 mg/día presentando mejoría importante de 
la sintomatología clínica.

Después de dos meses de mantener el esquema terapéu-
tico propuesto, la paciente inicia con disnea de pequeños 
esfuerzos asociada a tos no productiva, telangiectasias en 
tórax, dorso, extremidades, esclerodactilia y fenómeno de 
Raynaud.

Fue realizada tomografía de tórax que mostró opacidades 
en vidrio esmerilado con discreta reticulación en la perife-
ria de los lóbulos inferiores y medios bilateralmente com-
patible con enfermedad pulmonar intersticial, y se trató 
con pulsoterapia de ciclofosfamida IV durante 8 meses, con 
mejora del cuadro clínico. 

Posteriormente presentó diarrea severa con hemato-
quecia, fue indicada colonoscopia que mostró numerosas 
telangiectasias en todo el recorrido colónico, sin signos de 
sangrado activo (fi gura 1).

El ecocardiograma no evidenció mejoría en la hiperten-
sión pulmonar (PAP: 46 mmHg). Se encontraron transa-
minasas discretamente elevadas 1,5 veces el valor normal, 
bilirrubinas y fosfatasa alcalina normales, anticuerpos para 
hepatitis autoinmune antimúsculo liso y anti-LKM1 fue-
ron negativos. Anticuerpo antimitocondria positivo 1/80. 
Niveles de alfa 1 antriptisina y ácido 5 hidroxiindolacético 
normales.

Debido a la elevación de las enzimas hepáticas, fue sus-
pendido el metotrexato que hasta la fecha tenía una dosis 
total de 480mg durante 1 año de tratamiento, e indicada 
biopsia hepática que mostró fi brosis portal con septos 
delgados, distorsión de la organización lobulillar, células 
mononucleares ocasionales, algunos puentes capilares 
necroinfl amatorios entre los tractos portales y las venas 
hepáticas terminales con aumento de volumen de los hepa-
tocitos. La biopsia fue compatible con hipertensión portal 
idiopática y no demostró toxicidad por metotrexato.

La ecografía abdominal reveló esplenomegalia, la colan-
giorresonancia no mostró dilatación del tracto biliar y el 
estudio hemodinámico con cateterismo de suprahepáticas 
y portografía fue normal, reportando una presión suprahe-
pática enclavada (PSHE) de 5 mmHg, una presión supra-
hepática libre (PSHL) de 3 mmHg y un gradiente de pre-
sión venoso hepático (GPVH) de 2 mmHg.

A pesar de la suspensión del metotrexato, la paciente 
no presentó mejoría de las transaminasas, evolucionando 
con hipertensión portal diagnosticada según los criterios 
propuestos por el Comité de investigación sobre hiperten-
sión portal idiopática de Japón, por la presencia de várices 
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así como la exposición a determinados tóxicos como el 
arsénico, el cloruro de vinilo y fármacos como azatioprina, 
metotrexate y 6-mercaptopurina. Se ha propuesto tam-
bién un origen autoinmune debido a mayor incidencia 
en pacientes con enfermedades del tejido conectivo. Por 
ejemplo, en la asociación de la ES con la HPI existen dife-
rentes alteraciones inmunológicas en ambas enfermedades, 
como la disminución de linfocitos supresores o citotóxicos 
(CD8) y alteración de la relación entre los CD4/CD8 en 
los pacientes con fi brosis portal no cirrótica (8).

Dilucidar si la asociación es causal o si ambas enferme-
dades tiene un mismo mecanismo etiopatogénico no es 
posible en la actualidad. Recientemente se ha descrito la 
asociación de HPI con la enfermedad celiaca e incluso una 
disminución de la hipertensión portal tras instaurar una 
dieta sin gluten (9). 

Los criterios propuestos por el Comité de investigación 
sobre hipertensión portal idiopática de Japón para el diag-
nóstico de esta entidad incluyen hipertensión portal con 
esplenomegalia, anemia, generalmente secundaria a hiperes-
plenismo, evidencia de várices esofágicas por endoscopia o 
radiología, pruebas de función hepáticas normales o cerca 
de la normalidad y biopsia sugestiva. Se excluyen cirrosis 
hepática, trastornos hematológicos, parasitosis hepatobiliar, 
oclusión de la vena porta y las venas suprahepáticas (10).

El diagnóstico de HPI en nuestra paciente se determinó 
por la presencia de várices esofágicas demostradas en la 
endoscopia, esplenomegalia, además de la biopsia. Aunque 
la paciente no presentó anemia, se evidenció durante la 
evolución pruebas de función hepática casi normales, 
lo que coincide con el estudio reportado por Okudaira y 

esofágicas de mediano calibre, esplenomegalia y biopsia 
hepática.

La paciente fue sometida a ligadura endoscópica de las 
várices esofágicas, por empeoramiento de la hipertensión 
portal y recibió tratamiento profi láctico con propanolol 40 
mg cada 12 h.

DISCUSIÓN

La esclerosis sistémica es un trastorno reumático, autoin-
mune, multisistémico que afecta principalmente la piel y 
numerosos órganos. Aunque el compromiso hepático es raro, 
la enfermedad hepática no se ha considerado un hallazgo 
signifi cativo de la ES. Varios estudios han demostrado baja 
prevalencia de patología hepática en poblaciones utilizadas 
incluso como grupo control. Bartholomew, et al realizaron 
un estudio con 727 pacientes con ES y encontraron que solo 
8 pacientes (1,1%) presentaron compromiso hepático (5).

La hipertensión portal idiopática (HPI) es una condición 
rara, que suele aparecer a partir de la quinta y sexta década 
de la vida, con mayor frecuencia en mujeres y suele aso-
ciarse a enfermedades autoinmunes. En Occidente se pre-
senta de manera infrecuente y en Oriente se han reportado 
algunos casos donde la mayor incidencia la tiene Japón con 
predominio en mujeres, seguido de la India donde ocurre 
más en hombres entre los 30 y 35 años (6, 7).

La etiología HPI es desconocida. Se han propuesto dife-
rentes teorías que tratan de explicar cómo se desarrolla esta 
patología, aunque ninguna posee datos sufi cientemente 
sólidos; entre ellas se incluyen infecciones crónicas del 
tracto digestivo que pueden llevar a infl amación portal, 

Figura 1. Colonoscopia que muestra numerosas telangiectasias, sin signos de sangrado activo.
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a que fueron utilizadas dosis bajas, por tiempo no prolon-
gado y con reporte de biopsia sin hepatotoxicidad.

Las manifestaciones hepáticas en las enfermedades reu-
máticas autoinmunes son poco estudiados y la prevalencia 
es variable. El pronóstico en estos pacientes es más favo-
rable que en aquellos que padecen de hipertensión portal 
secundaria a cirrosis. El diagnóstico precoz permite instau-
rar un tratamiento oportuno, modifi cando la evolución, 
incrementando la supervivencia a 90% y reduciendo la 
mortalidad generada por el sangrado de vías digestivas.

La paciente fue diagnosticada por reumatología con 
esclerosis sistémica forma limitada, presentando síndrome 
CREST con fenómeno de Raynaud, esofagopatía, esclero-
dactilia, telangiectasias cutáneas en tórax, dorso, extremi-
dades y telangiectasias colónicas sin signos de sangrado 
activo, y complicaciones derivadas de su patología de base 
como la hipertensión pulmonar, enfermedad pulmonar 
intersticial y trastorno en la motilidad esofágica, las cuales 
mejoraron con el tratamiento. Además de la hipertensión 
portal idiopática tratada en este caso.

Luego de una búsqueda en diferentes base de datos, entre 
ellas Pubmed, Cochrane y Lilacs (palabras clave hiperten-
sión portal idiopática, esclerosis sistémica y esclerodermia) 
con fecha de corte 27 de noviembre de 2013, se encon-
traron solo 7 artículos que describen la asociación de la 
hipertensión portal idiopática con la esclerosis sistémica, 
la mayoría reportados en Japón (15-21). Siendo estas enti-
dades excepcionales coexistentes en un mismo individuo, 
no existen casos reportados en nuestro medio, lo que sería 
la primera descripción clínica realizada en Latinoamérica.
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