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La esclerosis sistémica (ES) es una enfermedad autoinmune sistémica en la que las manifes-
taciones gastrointestinales son una complicacién frecuente. El compromiso gastrointestinal
estd presente hasta en 90% de los pacientes. Las dreas mas afectadas son el es6fago y el tracto
anorrectal. El reflujo, la pirosis y la dismotilidad son las principales causas de malestar gas-
trointestinal. La funcién anorrectal alterada puede presentarse temprano en el curso de la
ES y es un factor importante en el desarrollo de incontinencia fecal. Las recomendaciones
actuales para tratar los trastornos gastrointestinales en la ES incluyen el uso de inhibido-
res de la bomba de protones, procinéticos y de antibiéticos en forma rotativa. Esta revisién
discute los mecanismos fisiopatolégicos propuestos, la presentacién clinica, las diferen-
tes técnicas de diagnéstico y el manejo actual del compromiso de cada seccién del tracto

gastrointestinal en la ES.
© 2020 Publicado por Elsevier Espaiia, S.L.U. en nombre de Asociacién Colombiana de
Reumatologia.

Systemic sclerosis and gastrointestinal involvement

ABSTRACT

Keywords:
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Systemic sclerosis (SSc) is a systemic autoimmune disease where gastrointestinal manifes-
tations are a frequent complication. Gastrointestinal involvement is present in up to 90% of
patients. The most affected area are the esophagus and the anorectal tract. Reflux, heartburn
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pseudo-obstruction

Dysphagia

Faecal incontinence
Gastroesophageal reflux disease
Gastroparesis

Small intestinal bacterial

and dysmotility are the leading causes of gastrointestinal discomfort. Disordered anorectal
function can occur early in the course of SSc and is an important factor in the develop-
ment of faecal incontinence. Current recommendations to treat gastrointestinal disorders
in SSc include the use of proton pump inhibitors, prokinetics and rotating antibiotics. This
review discusses the proposed pathophysiological mechanisms, the clinical presentation,
the different diagnostic techniques and the current management in each section of the

overgrowth gastrointestinal tract involvement in SSc.
© 2020 Published by Elsevier Espaiia, S.L.U. on behalf of Asociacién Colombiana de
Reumatologia.
Introduccién Métodos

El compromiso del tracto gastrointestinal (TGI) es comun en
los pacientes con Esclerosis Sistémica (ES), afectando hasta
al 90% de los pacientes'*, y siendo una causa importante de
morbimortalidad por la enfermdad®.

Al igual que otras complicaciones de la enfermedad, en
la ES se presenta una disfuncién de la microcirculacién, del
sistema inmune y de los mecanismos de control de la fibro-
sis en el TGI. El es6fago es el area mas afectada del TGI en
la ES y la disfagia y la enfermedad por reflujo gastroesofa-
gico son las principales manifestaciones®’. El compromiso
gdastrico es menos frecuente, aunque puede ser responsable
del retardo en el vaciamiento gastrico y de la ectasia vascu-
lar antral géstrica®'!. El compromiso intestinal, aunque por
lo general es asintomaético, puede poner en peligro la vida. El
intestino delgado puede presentar estasis intestinal y estar
propenso a un sobrecrecimiento bacteriano que causa diarrea
severa, dolor abdominal y pérdida de peso. El compromiso
del colon puede causar un estrefimiento severo'>'3. El 4rea
anorrectal puede verse afectada en mas del 50% de los pacien-
tes, causando un gran impacto en la calidad de vida'. La
presencia de colangitis biliar primaria (CBP) es relativamente
frecuente en los pacientes con ES (7-17%), especialmente en
la esclerosis sistémica cutdnea limitada (EScl)'>1°.

El instrumento del Consorcio de Ensayos Clinicos sobre
Esclerodermia de la Universidad de California en Los Angeles
relativo al Tracto Gastrointestinal 2.0 (UCLA GIT 2.0) se puede
utilizar para evaluar la presencia y la severidad de los sintomas
gastrointestinales en pacientes con ES, asi como suimpacto en
la calidad de vida. Este instrumento ha sido validado y los pro-
pios pacientes reportan sus sintomas a través de 34 preguntas
agrupadas en siete subgrupos: reflujo, distensién abdominal,
diarrea, manchado de laropa con materia fecal, estrefiimiento,
bienestar emocional y funcionamiento social, calificados de
acuerdo con la severidad” .

No existen ensayos clinicos aleatorizados especificos para
evaluar las diferentes terapias para el manejo de las com-
plicaciones del TGI en los pacientes con ES, y la mayoria
de las opciones de tratamiento se basan en la evidencia
en otras enfermedades o en recomendaciones de exper-
tos.

En este manuscrito revisamos el conocimiento reciente de
la patogénesis, las manifestaciones clinicas, los exdmenes y
los tratamientos que se utilizan para manejar las diferentes
manifestaciones gastrointestinales en la ES.

Meétodos de busqueda de literatura

Se llevé a cabo una investigacién bibliogréafica hasta junio de
2019 en las bases de datos MEDLINE, EMBASE y Cochrane
Library para encontrar estudios que cumplieran los criterios
de inclusién.

La investigacién en Medline se hizo a través de Pub-
med utilizando los términos MeSH: systemic, orofacial sclerosis,
microstomia, xerostomia, periodontal disease, dysmotility, gastroe-
sophageal reflux disease, esophageal dysphagia, Barret esophagus,
esophageal adenocarcinoma, gastroparesis, watermelon stomach,
intestinal dysmotility, constipation, diarrhea, intestinal bacterial
overgrowth, intestinal pseudo-obstruction, intestinal cystoid pneu-
matosis, diverticulosis, primary biliary cholangitis, autoimmune
hepatitis, pancreatic insufficiency, fecal incontinence, rectal prolapse.

Solamente se incluyeron articulos publicados en inglés.

Seleccién de articulos y extraccion de la informacién

Los articulos seleccionados se guardaron en una base de datos;
inicialmente, se tuvieron en cuenta aquellos articulos que
tenian las palabras clave incluidas en el resumen o en el titulo.
Posteriormente, se descartaron los articulos que no cumplian
con los criterios de inclusién, y se celebré un comité entre
los autores para unificar la base de datos y escoger aquellos
articulos que eran relevantes para esta revision.

Criterios de inclusion

Para la seleccién de los estudios se tuvo en cuenta que estos
cumplieran los siguientes criterios de inclusién en términos
del tipo de estudio, poblacién e intervencién.

e Tipos de estudio: para la inclusién se consideraron
los metaandlisis, revisiones sistematicas (RS) de ensa-
yos clinicos aleatorizados (ECA), ECA, estudios de cohorte
prospectivos y retrospectivos, asi como protocolos insti-
tucionales. No se utilizé6 como criterio que los estudios
tuvieran un tiempo minimo de seguimiento o un tamano
de muestra minimo.

o Tipo de poblacién: pacientes mayores de 18 afios con ES y
compromiso gastrointestinal.

o Intervenciéon: estudios que describen la afeccién gastroin-
testinal, explicando la fisiopatologia, la clinica, las técnicas
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de diagndstico, el prondstico, el tratamiento y las complica-
ciones.

Criterios de exclusién

e Articulos sin acceso al texto completo.
e Articulos duplicados
e Estudios que no fueron realizados en humanos

Al final de la investigacién, un total de 2101 articulos fue-
ron analizados por los investigadores. Después de excluir los
articulos duplicados, los articulos sin acceso al texto completo
o los estudios no realizados en humanos, obtuvimos un total
de 148 articulos. La tabla 1 resume las complicaciones del TGI
en la ES y el enfoque que encontramos en la literatura.

Discusién
Cavidad oral

La cavidad oral se ve afectada en 10-70% de los pacientes con
ES'8. Las complicaciones mds frecuentes son externas a la
cavidad oral, tales como microstomia y microquilia, ambas
presentes en 50-80% de los csos!®?!.

La microstomia es causada principalmente por fibrosis de
los tejidos periorales y produce una reduccién de la apertura
bucal?’. Ocasionalmente puede afectar el habla o la mastica-
cién y predisponer a enfermedades periodontales®'. Cuando
se observa en las etapas tempranas, se recomiendan los ejerci-
cios de estiramiento de la boca, masajes, y la técnica de Kabat
(ejercicios de estimulacién muscular facial)?®> de manera regu-
lar para mantener el beneficio?.

La xerostomia se presenta en 30-68% de los pacientes!®?°
y la enfermedad superpuesta con el sindrome de Sjogren
puede aparecer hasta en un 23% de los casos?”. La sequedad
de la boca favorece el desarrollo de caries dental, altera-
ciones del gusto, atrofia e infecciones de la boca?>?°. Para
reducir los sintomas se recomienda la ingesta de pequenas
cantidades de agua y el uso de enjuagues bucales con saliva
artificial’>?!. En la microstomia de la enfermedad periodontal
estan implicados el aumento de la distancia interincisal?’,?8
y una higiene oral defectuosa. Es recomendable realizar
examenes peridédicos por odontélogos con experiencia en
ES?8. Otras complicaciones menos frecuentes son el com-
promiso del hueso mandibular o la presencia de artropatia
temporomandibular?*°. Se ha encontrado un mayor riesgo
de carcinoma escamocelular de la lengua en los pacientes con
ES3L.

Eséfago

El compromiso esofagico es la afectacién mas frecuente del
TGI, presente hasta en 90% de los casos®’?33, y ha sido
descrito més comunmente en la ESlc*. Los mecanismos
patolégicos propuestos son: dafio vascular con hipoper-
fusién e isquemia?’, dano neuroldgico causado por los
cambios microvasculares de los vasa vasorum y compromiso
nervioso debido al infiltrado inflamatorio y/o fibrético?*3*.
Estos cambios causan disfuncién de la motilidad esofégica,

principalmente en la parte inferior®®. También se ha descrito
un componente neuroldgico autoinmune en las manifestacio-
nes gastrointestinales®’?%, y se ha postulado la participacién
de los anticuerpos antimuscarinicos contra el receptor 3 de
acetilcolina®**® mediante la inhibicién de la contractilidad
de los musculos lisos®. Se ha encontrado una disminu-
cién de la amplitud de la contractilidad y una baja presién
de reposo del esfinter esofagico inferior*®*!, que se tradu-
cen en sintomas como disfagia, tos, pirosis, regurgitacién o
dispepsia3>*2.

La disfagia esofagica esta presente en 4,3% de los pacien-
tes con ES*3, afectando la masticacién. Si existe una disfagia
exclusiva para sélidos, es aconsejable descartar una causa
obstructiva como una estenosis esofagica**. La presencia de
estenosis esofagica, candidiasis esofagica, tratamiento inmu-
nosupresor y supresion acida crénica debida a inhibidores de
la bomba de protones (IBP) se ha asociado con la presencia de
disfagia en la ES*.

La enfermedad por reflujo gastroesofdgico (ERGE) se
presenta hasta en 70% de los pacientes’*®~! y es una mani-
festacién clinica frecuente a nivel esofdgico°?°3. Debido a la
disminucién de la presién en el esfinter esofagico inferior (EEI),
el nimero de episodios de reflujo aumenta y junto con la
menor capacidad de motilidad del eséfago, el acido gastrico
permanece mas tiempo en el eséfago y puede pasar a la tra-
quea y a la faringe®*. La neutralizacién del acido géstrico por
la saliva es reducida e incompleta, empeorada por el sindrome
seco orofaringeo®°.

Las complicaciones que han sido asociadas con la ERGE
son: estenosis esofdgica (30%), es6fago de Barrett (37%), tos,
broncoespasmo o laringoespasmo®>6-%9,

Ademas, el compromiso esofagico puede contribuir al des-
arrollo de enfermedad pulmonar intersticial (EPI)®%?. Una
revisiéon retrospectiva con mas de 400 pacientes con ES mos-
tré que un mayor didmetro esofdgico se correlacioné con
reducciones de los valores funcionales pulmonares*%?, Otro
estudio identificé niveles similares de pepsina en los fluidos
bronquiales y géstricos en los pacientes con ES®. Se ha suge-
rido la monitorizacién del pH como un factor prondstico en
los pacientes con ES con EPI®*,

Es recomendable hacer una evaluacién esofagica en todos
los pacientes con ES, siendo la manometria, la monitorizacién
del pH y la endoscopia los procedimientos més utiles*’. La
manometria esofdgica es esencial para el diagnéstico de dis-
motilidad esofagica®, especialmente en las etapas iniciales.
La manometria de alta resolucién permite hacer una mejor
evaluacién de todo el es6fago®®%?, sin embargo, esta técnica
aun no esta validada®; la monitorizacién del pH esofégico,
con o sin impedancia, permite detectar el reflujo gastroeso-
fagico. Se ha observado una monitorizacién anormal del pH
hasta en 85% de los pacientes con ES**7%71, pero en la prac-
tica clinica solo se utiliza en los pacientes con sintomas de
reflujo resistente*’. La endoscopia es la mejor herramienta
para evaluar la disfagia o identificar la presencia de ERGE y
sus complicaciones. El eséfago de Barrett es causado por ERGE
crénica, y requiere controles endoscépicos periddicos debido a
la presencia de una lesién de la mucosa esofdgica normal y su
reemplazo por mucosa metaplasica?’. La presencia de mucosa
metaplésica es un factor de riesgo relevante para adenocarci-
noma de esoéfago.
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Tabla 1 - Complicaciones del compromiso gastrointestinal en ES

Localizacién Manifestacién Evaluacién Intervencion inicial Intervencién posterior
Cavidad oral Microstomia Evaluacién clinica Medidas Ejercicios de rehabilitacién
10-70% higienico-dietéticas
Xerostomia Estudio del Sindrome Seco Hidratacién, saliva artificial Agonistas colinérgicos
(exdmenes de
imagenologia, pruebas
inmunolégicas, patologia)
Caries y Enfermedad Evaluacion clinica Consulta temprana con el
Periodontal odontdlogo
Compromiso 6seo Exdmenes de imagenologia Control con Cirugia
Maxilofacial
Esofago Disfagia Manometria esofagica Medidas IglvV
80-90% higienico-dietéticas
Procinéticos:
metoclopramida,
domperidona, cisaprida,
octreotida, eritromicina,
baclofeno, buspirona
ERGE Endoscopia Medidas higienicodietéticas Técnicas quirtrgicas
Monitorizacién del pH IBP
Manometria esofagica Antagonistas de los
Cépsula endoscopica receptores H2 en la noche
Estudio del vaciamiento Procinéticos
gastrico
Estenosis - Endoscopia - Tratar la ERGE - Dilatacién endoscépica
Eséfago de Barrett Vigilancia regular, - Ablacién por Reseccién endoscopica
endoscopia con biopsia radiofrecuencia
- Terapia fotodinamica
EPI Pruebas de funcién Manejo especifico para ES y
respiratoria y DLCO EPI
Tomografia computarizada
del térax de alta resolucién
Estémago Gastroparesia Gammagrafia Medidas higienicodietéticas
10-50% Capsula endoscépica Procinéticos
EVAG Endoscopia Terapia de soporte: Antrectomia
suplementos de hierro,
transfusiones de sangre
Ablacién endoscépica con
laser
Fotocoagulacién con Argén
plasma
Ligadura endoscépica con
Banda
Intestino delgado CIPO Radiografia de abdomen Reposo intestinal, liquidos
40-88% simple intravenosos
TC del abdomen Procinéticos
Manometria del intestino
delgado
Gammagrafia
SBID Coprocultivo Antibiéticos ciclicos
Pruebas de aliento Probidticos
Cultivo del aspirado
yeyunal
Pneumatosis cystoides Radiografia de abdomen Observacién vigilante, Cirugia
intestinalis simple oxigeno, antibiéticos
Colon Dismotilidad y Radiografia de abdomen Dieta Procinéticos
20-50% estrenimiento simple Laxantes estimulantes
TC del abdomen
Manometria del intestino
delgado
Gammagrafia
Diverticulosis Colonoscopia Antibiéticos si hay Cirugia

Radiografia de abdomen
simple

diverticulitis
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- Tabla 1 (continuacién)

Localizacién Manifestacién Evaluacién Intervencién inicial Intervencién posterior
Anorrectal Incontinencia fecal Manometria anorrectal Solidificar las heces con Biorretroalimentacién
50-70% Prolapso rectal Ecografia endoanal agentes engrosantes Estimulacién del nervio
RM rectal sacro
Cirugia
Higado Colangitis biliar Pruebas de funcién Consulta con hepatélogo Corticosteroides
2-17% primaria hepatica: ANA, AAM, Acido ursodesoxicélico Sulindaco
anti-gp210, anti-sp 100 Trasplante de higado
Ecografia abdominal
Biopsia hepatica
Pancreas Insuficiencia Pruebas de funcién - Enzimas pancreaticas
pancreatica pancreatica

AAM: anticuerpos antimitocondriales; ANA: anticuerpos antinucleares; DLCO: apacidad de difusién del mondxido de carbono; ERGE: Enferme-
dad por reflujo gastroesofagico; ES: Esclerosis sistémica; EPI: enfermedad pulmonar intersticial; EVAG: ectasia vascular antral géastrica; IgIV:
inmunoglobulinas intravenosas; POIC: seudoobstruccién intestinal crénica; SBID: sobrecrecimiento bacteriano del intestino delgado.

Otras herramientas de diagnéstico menos ttiles son la
gammagrafia, las imagenes por resonancia magnética; el eso-
fagograma con bario o la cdpsula endoscépica® 72,

Las primeras medidas para el tratamiento del compro-
miso esofdgico en la ES se basan en recomendaciones
higienico-dietéticas como el consumo de alimentos blandos
en pequenas cantidades; la ingesta de abundantes liquidos;
evitar ciertas sustancias como alcohol, cafeina, especias, entre
otras; levantar la cabecera de la cama o comer aproximada-
mente 2-3 horas antes de acostarse®>’>. No existen ensayos
clinicos aleatorizados que hayan encontrado evidencia de las
diferentes opciones farmacolégicas para tratar las compli-
caciones esofdgicas en los pacientes con ES. Para tratar la
ERGE se recomienda el uso de IBP’* y estos pueden ser Uti-
les para la prevencién de dlceras y estenosis esofdgica**’>. Se
ha visto una disminucién del adenocarcinoma de eséfago en
los pacientes sometidos a tratamiento con IBP’®. Los antago-
nistas de los receptores H2 (anti-H2) estarian indicados en los
casos refractarios a los IBP””.

Eluso de procinéticos puede aliviar diferentes trastornos de
la motilidad (disfagia, ERGE, distensién abdominal, seudoobs-
truccién, saciedad temprana)’. La cisaprida (agonista de los
receptores 5-HT4 y antagonista de los receptores 5-HT3) puede
mejorar la motilidad gastrica y esofagica, pero también causa
una disminucién del tono del esfinter esofégico inferior y de la
motilidad del intestino delgado’-%'. Se ha demostrado que la
domperidona (antagonista de los receptores D2) en asociacién
con los IBP es 1til para disminuir la severidad de los sintomas
de motilidad®. La metoclopramida ha mostrado un aumento
del tono del esfinter esofagico inferior en pacientes con ES y
también mejora la motilidad®3-®>. La prucaloprida (agonista 5-
HT4) demostrd una mejoria de la motilidad en una serie de
pacientes con ES®®. Otras alternativas son la buspirona y el
baclofeno que pueden mejorar la ERGE al aumentar el tono del
esfinter inferior e intensificar las contracciones esofégicas’?.
De acuerdo con las tltimas recomendaciones del Grupo Euro-
peo de Ensayos e Investigacién sobre Esclerodermia (EUSTAR)
se sugiere el uso de procinéticos para los trastornos de moti-
lidad sintométicos en los pacientes con ES’*. Respecto al
uso de terapias inmunomoduladoras, hay un estudio obser-
vacional con el uso de inmunoglobulinas intravenosas en
pacientes con ES y enfermedad del TGI, evidenciando una

Ll
5
111333

Figura 1 - Ectasia vascular antral gastrica en un paciente
con esclerosis sistémica.

disminucién de la frecuencia y la intensidad de los sintomas
de la ERGE?.

Algunos pacientes con ERGE refractaria al tratamiento
médico requieren técnicas invasivas tales como esofagec-
tomia, fundoplicatura, o derivacién en Y de Roux®. Los
pacientes con estenosis esofagica pueden beneficiarse de las
dilataciones endoscépicas?’.

Estémago

Alrededor del 50% de los pacientes con ES tienen compromiso
estomacal’®®’. Las manifestaciones méas frecuentes son el
retardo en el vaciamiento gastrico y la ectasia vascular antral
gastrica (EVAG o estémago en sandia; fig. 1)41988, Aunque se
desconoce el mecanismo especifico de la enfermedad gastrica,
se han propuesto como posibles causas el daflo microvascular,
un compromiso del sistema nervioso periférico y la disfuncién
miogénica®!. La gastroparesia puede afectar al 10-80% de los
pacientes?81448,61,89,90,

Las manifestaciones clinicas presentes son
dolor/distensién abdominal, hinchazén, y més comun-
mente, saciedad temprana y nauseas postprandiales’’. La
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severidad de los sintomas no se correlaciona con el grado de
compromiso®>3,

La gammagrafia es el examen recomendado para evaluar
la motilidad a ese nivel’’ y la pildora endoscépica puede
ser util en los pacientes que no toleran la gammagrafia’?.
En la ES, el retardo en el vaciamiento de los liquidos
se correlaciona con saciedad temprana y anorexia’?. Otras
herramientas de diagnédstico son: las pruebas del aliento,
manometria esofagica-gastrointestinal, tomografia computa-
rizada por emisién de fotén Gnico (SPECT, por sus siglas en
inglés) o resonancia magnética gastrica®*°.

El tratamiento con medidas higienico-dietéticas y el evi-
tar medicamentos que afectan el transito intestinal tales
como opioides o neurolépticos’? son las primeras medidas
sugeridas. La metoclopramida (antagonista de los recepto-
res D2 y agonista de 5-HT4) es el farmaco de primera linea
para la gastroparesia®’. Se ha demostrado que la meto-
clopramida mejora las nduseas y la distensién posprandial
en los pacientes con ES®*%%. Se puede considerar la cisa-
prida y la domperidona en algunos casos’?. En los pacientes
refractarios, se ha demostrado que los macrélidos como la
eritromicina mejoran el vaciamiento gastrico de sélidos”%®
pero pueden reducir el transito del intestino delgado y alterar
el intervalo QT®°. La buspirona (agonista de los recepto-
res 5-HT1a) puede producir alivio de la dispepsia funcional,
pero también produce una disminuciéon del vaciamiento
gastrico de los liquidos’?. La levosulpirida (antagonista de
receptores D2) parece disminuir el tiempo de llenado gas-
trico. En estudios con pacientes sin ES, la levosulpirida
ha demostrado superioridad sobre la metroclopramida o la
domperidona’?. La prucoloprida (agonista de los receptores
5-HT4) mejora la motilidad del duodeno y disminuye los efec-
tos de gastroparesia®. Se ha demostrado que la grelina (una
neurohormona secretada por el estémago y el intestino del-
gado) mejora el vaciamiento gastrico en los pacientes con
gastroparesia con o sin ES’>'%, El uso de terapias antiemé-
ticas (ondansetrén, prometazina, meclizina o cannabinoides)
paramejorar la gastroparesia no es raro. Enlos casos severos se
pueden considerar procedimientos més invasivos como inyec-
ciones de bétox e implantes de estimuladores géstricos’?.

La EVAG se encuentra hasta en 22,3% de los pacientes®.
La EVAG probablemente se produce debido a una altera-
ci6én del componente microvascular de la ES®'°1, Un estudio
reciente encontr6 una mayor presencia de EVAG en los pacien-
tes con diagnéstico temprano de ES y en los pacientes del
subgrupo difuso (ESdc)'?. También se publicé una asociacién
negativa con anticuerpos antitopoisomerasa (ATA)'%? y anti-
U1-ribonucleoproteina®. La asociacién de la EVAG con otros
autoanticuerpos es objeto de controversia'®. Las principales
manifestaciones clinicas incluyen anemia por deficiencia de
hierro o hemorragia gastrointestinal alta'?®. Cabe sefalar la
recomendacién de descartar la presencia de ES en los pacien-
tes con EVAG®®101, El diagnéstico se hace por endoscopia, que
muestra multiples ectasias vasculares pequenas confluentes
con orientacién longitudinal desde los pliegues del antro hasta
el piloro'*. El tratamiento inicial es una terapia de apoyo con
suplementos de hierro o transfusiones de glébulos rojos. Si
la terapia conservadora falla, se requerira terapia endoscé-
pica con ablacién laser, fotocoagulacién con argdén plasma
o ligadura endoscépica con banda, especialmente para los

pacientes con sangrado relacionado con EVAG*:. La antrec-
tomia esta reservada Unicamente para los casos graves'®.

Intestino delgado

Las complicaciones del intestino delgado en la ES son frecuen-
tes y el duodeno es el més afectado (40-88%)'°°. Se cree que las
alteraciones del intestino delgado son el resultado de lesiones
histolégicas progresivas similares a las de otros 6rganos en
la ES. Sjégren propuso una progresién del dafio basada en el
compromiso vascular (grado 0), deterioro neurogénico (grado
1) y disfuncién miogénica (grado 2) con reemplazo del misculo
liso normal por fibrosis coladgena y atrofia*!. La dismotilidad
delintestino delgado se debe a cambios neuropaticos y miopa-
ticos porisquemia vascular y causa dafo en los nervios, atrofia
del musculo liso y finalmente fibrosis'®. Esto contribuye al
sobrecrecimiento bacteriano en el intestino delgado (SBID)'%.

La seudoobstruccién intestinal crénica (POIC) se carac-
teriza por un mal funcionamiento de la motilidad gastro-
intestinal con sintomas y signos de obstruccién intestinal
aguda y crénica en ausencia de oclusién mecénica’®®. La POIC
por lo general es secundaria a atonia, dilatacién y retraso
en el transito dentro del intestino delgado, también puede
ocurrir perforaciéon debido a fibrosis serosa con pérdida de
adherencia de la pared en la capa muscular'®’. Pueden des-
arrollarse diverticulos yeyunales debido a protrusién de la
pared intestinal'®!. Los rayos x pueden indicar su presencia
y el contraste baritado muestra asas intestinales dilatadas y
acumulacién de alimentos®>. Otros métodos de diagnédstico
alternativos son la gammagrafia, la cdpsula endoscdpica o la
enterografial®’.

Para evitar las manifestaciones del intestino delgado es
muy importante que los pacientes con ES mantengan una
ingesta adecuada de liquidos y eviten los laxantes y los ali-
mentos ricos en fibra, ya que estos pueden empeorar los
sintomas?’. En caso de dismotilidad del intestino delgado y
POIC, el empleo de procinéticos también puede ser de uti-
lidad. La octreotida y la cisaprida favorecen la motilidad
duodenal®>1%. La octreotida en combinacién con eritromi-
cina mejora el dolor abdominal y las nduseas’?’, pero su uso
prolongado puede favorecer la aparicién de colelitiasis y per-
foracién intestinal''C.

La presencia del SBID ocurre en 43-60% de los pacientes
con ES y puede ocasionar nduseas, vomito, diarrea, distensién
abdominal, hinchazén y signos relacionaos con malabsor-
cién (pérdida de peso, esteatorrea, déficit de vitaminas)'!!.
La severidad del SBID se puede correlacionar con la
sintomatologial?”-112113, El estdndar de oro para el diagnds-
tico es el cultivo del aspirado yeyunal''4, pero en la practica
clinica se utilizan otros anélisis como la prueba de aliento
para hidrégeno o metano''®. El uso intermitente o rotativo de
antibiéticos puede ser de utilidad'?13,

La pneumatosis cystoides intestinalis se caracteriza por multi-
ples quistes con contenido de aire en la pared intestinal debido
a la elevacién de las presiones intraluminales causada por
sobrecrecimiento bacteriano’'!. Es un hallazgo radiografico
raro con imégenes quisticas radioltcidas debido a la presen-
cia de aire en la submucosa o en la subserosa, para lo cual se
recomienda un manejo conservador. Ademas, puede producir
un neumoperitoneo en caso de ruptura’>116.117,
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Colon

El compromiso del intestino grueso (20-50%) generalmente es
asintomatico''8, pero la presencia de afectacién cardiaca, pul-
monar, renal o cutdnea esta relacionada con la presencia de
sintomas colénicos'3.

Los sintomas del intestino grueso probablemente son
causados por una inflamacién de la pared intestinal que
produce atrofia muscular, fibrosis y dismotilidad. La hipomo-
tilidad del colon puede ocasionar un retraso en el tiempo
de transito intestinal y estrefimiento con un aumento
del sobrecrecimiento bacteriano que puede producir diarrea
malabsortiva'’®?°, La diverticulosis presenta un riesgo
de ulceracién e infeccién debido a la retencién fecal, y
durante la evolucién de la enfermedad la pared intesti-
nal se vuelve rigida, ocasionando una falsa resolucién del
diverticulo'?.

La seudoobstruccién crénica del intestino grueso es una
complicacién rara que se expresa en forma de nduseas,
vémito, distensién y cambios en el ritmo deposicional,
recomendandose un manejo conservador; la estimu-
lacién eléctrica o la cirugia deben ser utilizadas como
dltimo recurso terapéutico para la POIC'>'2%1?1 En caso de
estrefiimiento de aparicién reciente en pacientes con ES,
son necesarios los estudios endoscépicos o de imdagenes
diagnésticas para excluir malignidad, estenosis, diverti-
culosis y otras enfermedades del colon'®. El manejo es
sintomatico??120 utilizando laxantes estimulantes’’:122,
ademas de otros farmacos que ayudan a tratar el
estrenimiento como la metoclopramida, la domperidona
y la prucaloprida®®-122123,

Anorrectal

Los sintomas anorrectales se presentan en 50-70% de los
pacientes y afectan al esfinter anal interno (EAI) produciendo
incontinencia fecal, estrefiimiento y prolapso rectal'?*. El
compromiso del EAI puede deberse a una patologia primaria
de los musculos o neuronas o ser secundario a isque-
mia/inflamacién de la pared anorrectal’”'?°. La disminucién
del reflejo inhibitorio anorrectal es una evidencia adicional de
deterioro de los nervio periféricos en ES'?°. El estrefiimiento
y el prolapso rectal se producen a medida que la enfermedad
progresa causando alteraciones en la relajacién y restriccién
en la distensién'?’. Los estudios manométricos muestran una
inhibicién del reflejo anorrectal y presiones de compresién
normales'?®, 1a ecografia endoanal o la resonancia magnética
rectal también pueden evaluar la integridad y las anomalias
estructurales'?®'%°, Las recomendaciones dietéticas pueden
mejorar la motilidad intestinal y la integridad del EAI, inclu-
yendo la incontinencia fecal; los antidiarreicos pueden ser
utiles, pero deben usarse con cuidado ya que pueden exa-
cerbar el estrefimiento e inducir un prolapso rectal'®. La
estimulacién del nervio sacro mejora los sintomas, pero no
hay evidencia a largo plazo'??.

Higado

La enfermedad hepatica en ES es rara (1,5% de los pacientes)
y la CBP es la afectacién més frecuente**. De hecho, la ES es
la enfermedad autoinmune sistémica que mas se asocia con

CBP (7-17%)*!. La ESlc estd mas asociada'®?'%, al igual que
la presencia de anticuerpos anticentrémero (AAC)'3%'7. Los
anticuerpos antimitocondriales (AAM) estan presentes hasta
en un 94% de los pacientes con CBP asociada a ES*2138139, Se
ha observado la presencia de AAM hasta en 13 y 3% de los
pacientes con ESlc y ESdc, respectivamente, sin presentar una
clara relacién con CBP subyacente?’.

Los pacientes son por lo general asintomaticos y el diag-
nostico se hace por una elevacién inexplicada de la fosfatasa
alcalina hepética y la presencia de AAM'%°. Los anticuerpos
anti-gp210 y anti-sp100 aumentan la sensibilidad hasta el
100%%°. La biopsia hepatica solo es necesaria para el diagnés-
tico cuando no hay anticuerpos especificos para CBP?°.

El 4cido ursodesoxicélico (AUDC) sigue siendo el trata-
miento de eleccién para la CBP, y se recomienda el trasplante
de higado en pacientes con la enfermedad en etapa tar-
dia. Se ha demostrado que la prednisona y la budesonida
mejoran la histologia en una etapa temprana, pero no hay
estudios a largo plazo. El sulindaco y el benzofibrato mejo-
ran la funcién hepatica en grupos limitados de pacientes con
una respuesta incompleta al AUDC'*?, Los pacientes con CBP
y ES han mostrado una progresién mas lenta en comparacién
con los pacientes con CBP aislada’*'. En los pacientes con ES
y CBP se recomienda la monitorizacién cada uno o dos afios
con pruebas de funcién hepética®!. La hepatitis autoinmune
es rara y por lo general se asocia con una ESlc'#?143. Otras
enfermedades hepaticas relacionadas con la ES son: hiperpla-
sianodularregenerativa, hipertensién portal idiopatica, rotura
espontédnea del higado, infarto hepatico masivo y obstruccién
del conducto hepético relacionada con vasculitis'**.

Pancreas

La enfermedad pancredtica en ES es rara y a veces se puede
confundir con SBID?*2'%>, En caso de sospecha de SBID, se
debe descartar una insuficiencia pancredtica si no hay res-
puesta después de iniciar los antibiéticos'*®. También se han
reportado casos de necrosis pancredtica, pancreatitis aguda
hemorragica y pancreatitis crénica'®’.

Conclusiones

El compromiso gastrointestinal es comun en la ES y puede
afectar a todo el tracto digestivo. El es6fago es el area més
comprometida. Pueden aparecer diversas manifestaciones cli-
nicas, las cuales tienen un gran impacto en la calidad de
vida de los pacientes. Se recomienda la evaluacién del esé-
fago por manometria en todos los pacientes con ES y el uso
de otras herramientas para determinar el compromiso gastro-
intestinal depende de las diferentes manifestaciones clinicas
que presentan los pacientes. El manejo se basa en medi-
das higienico-dietéticas, asi como en el tratamiento de los
diferentes sintomas. Es importante identificar la afeccién gas-
trointestinal para prevenir complicaciones a largo plazo, asi
como para excluir las causas de los sintomas no relacionados
con la ES.
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