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!NTRODUCCIÓ. - El 1972 Gordon C. SHARP féu esment sobre un 
grup de pacients que reunien unes característiques clínigues i serolo
giques determinades, les guals engloba sota la denominació de Con
nectivopatia mixta (a }'original Mixed Connective Tissue Disease), en
titat de pronostic molt favorable sempre que s'efectu:i el diagnostic el 
més aviat possible. 

Fa poc hem tingut una pacient que reunia els criteris necessaris 
per a incloure-la dins d'aguest grup ; com que és la primera vegada que 
un cas com aquest es diagnostica al nostre centre i és el tercer cas publi
cat a la literatura nacional> creiem interessan t de presentar-lo al mateix 
temps que fem una revisió de la literatura. 

HISTORIA CLÍNICA. - Dona de 70 anys. 
Antecedents: Fisiologics: Sense interes . Patologics: Apendicectomia als 

30 anys (1938)· Abscés mamari esquerre als 56 anys (1964). Colecistectomia 
als 64 anys (1972) per dispepsia biliar i colics hepatics de repetició. 

Malaltia actual: Els signes i els símptomes que va presentar la malalta 
des de l'inici de la malaltia foren sempre progressius i, a la vegada, acu
mulatius. 

Febrer 1977 (als 69 anys): És en aquesta data quan la pacient comenr;a 
a notar tumefacció progressiva a les mans, els peus, la cara i les parpelles; 
així mateix, s<objectiva una febre ocasional, astenia, dispnea de grans esfor
r;os i augmenta de pes. 

Maig 1977: Presenta un episodi autolimitat que dura 15 dies, sota la 
fo.rma d'envermelliment ocular, visió borrosa i sensació ocular pesant. 

Julio! 1977: Al quadre exposat s'hi sumen artdtlgies de petítes i grans 
articulacions, juntament amb una impotencia funcional. 

Octubre 1977: Amb la progressió de la simptomatologia apuntada, és 
el mes d'octubre quan comenr;a a presentar una marcada feblesa muscular, 
i se 1i accentua la tumefacció de les extremitats, la cata i les parpelles. 

A causa de tots aquests símptomes consulta un facultatiu, el qual, des
prés de practicar-Ji diverses exploracions, la cataloga coro a portadora d'una 

* Primer Premi Farreras Valentí. 
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artritis reumato1de seronegativa, 1 ll fa un tractament amb sals d'or 1 anti
inflamatoris. Posteriormcnt, a tot aquest quadre s'hi afegeix un Raynaud 
bilateral i la rnalalta comen~a a nota1· disfagia per als solids. 

Desembre 1977: La pacient comen~a a patir restrenyiment, que en prin
cipi és atribu'it a la medicaci6. Aquest restreny1ment va acompanya t d'un 
dolor abdominal de tipus colic, el qual millora amb la defecaci6. 

Davant la manca de millora que experimenta la pacient amb el tracta
ment prescrit, la visita un altre facultatiu, a qui ll crida l'atenci6 una club
tosa palpaci6 de massa a la fossa ilíaca dreta. Les exploracions que li s6n 
practicades aleshores (que inclouen una radiografia del torax, una altra de 
['abdomen simple i una tercera del ttansit esofago-gastro-duodenal, etc.) són 
completament normals. 

La pacient és enviada al nostre centre per a esmdiar amb els diagnostics 
una sospita de: 

Artritis reumatoide seronegativa . 
Tumoracíó abdominal. 
Exploració física: 
- Obesitat. 
- Artralgies espont!mie~ i provocades a les articulacions de les mans; 

art. tíbio-tarsiana i mediotarsiana. 
- · La palpació de les masses musculars és dolorosa. 
- Edemes maleolars i dors de mans (aoareixen com a infiltrades). 
- Hi ha una d1sminució generalitzada de la for\a muscular. 
- Hepatomegilia d'1,5 cm. 
- Fossa ilíaca dreta empastada que semblava causada més per la infil-

traci6 cutania que presentava la pacient que no pas a tma possible 
massa abdominal, malgrat que, amb la palpaci6 efectuada, aquest 
segon aspecte no el podfem descartar amb seguretat. 

- Exploració ginecologica: normal. 
- Exploració oftalmologica : normal. 
Exploració analítica: 
- V. S. G. de 118 mm. a la primera hora. 
- Hematocrit: 37 %. 
- GOT: 78 U/m!. 
- GPT: 88 U/ml. 

Fosfatases alcalines: 332 mU/ml. 
LDH: 584 mU/ml. 
CPK: 398 mU/ml· 
Globulina-garnma: 3,2 gr. % (prote'ines totals: 8 gr.). 
Acid úric: 10,7 mg/100 ml. 
Funci6 renal: normal. 

Radiología: 
- Rx de torax, simple d'abdomen, pielografies i enema opaca: comple

tament normals. 
- Transit esofago-gastro-duodeno-intestinal: la pacient mostra una hipo

motili tat esofagica, així com un diverticle en el ten;: mitja de l'esofag 
i una perita hernia de hiat. La resta del tracte digestiu fou normal, 
i no es visualitza imatges compressives ni que fossin ocupadores 
d'espai. 
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Altres exploracions: 
- E. C. G .: va demostrar un discret trastorn difús de la repolaritzacíó. 
- Electromiograma: revela un trastorn miopatíc difús compatible amb 

polimiositis. 
- Gammagrafia hepatica: posava de manifest una distribució homoge

nia del trac;ador. 
- Proves funcíonals respiratories: trastorn ventilatori restrictiu amb 

una dísminució marcada de la capacitat de difusió pulmonar. 
Histología: 
- Biopsia de pell: marcada coHagenització de la dermis. 
- Biopsia de múscul: les fibres presentaven una discreta disrupció dels 

seus elements amb la in:filtració per grups de limfocits i algunes cel
lules plasmatiques. També s'observaven alguns polimorfonuclears. 
Aquestes troballes eren compatibles amb polimiositis· 

- Biopsia de glandula salivar menor: s'informa com a normal. 
- Biopsia hepatica: demostra una esteatosi hepatica. 
Examens immunoserologics: 
- Serología reumatica: 

- Latex: positiu + +. 
- Waaler Rose: positiu, superior a 1/64. 

- Complement: 
- C'a 36 (valor normal 50-80). 
- C'4 11,5 (valor normal 19-25). 

- Examen d'anticossos antiteixit: 
- Anticossos antinuclears: positiu a títol 1 : 1.600 aspecte clapat 

per immunofluorescencia. 
- Anticossos anti-ENA (extractable nuclear antigen) 

- positiu: 1 :40.960 
- es va demostrar per immunodifusió que anaven adrec;ats con-

tra una ribonucleoprote1na nuclear (RNP), RNasa sensible. 

CoMENTAR!.- La connectivopatia mixta és una malaltia que clíni
cament es manifesta per la combinació de signes de lupus eritematós 
sistemic, esclerodermia i dermato-polimiositis. Serologicament cursa 
amb títols elevats d'anticossos hemaglutinants enfront d'un antigen 
nuclear que es pot extreure (ENA), que és sensible a la ribonucleasa 
(RNana) i ha estat identificar com una ribonucleoprotema nuclear 
(RNP). 

Evolució historica: Fins que el 1972 GoRDON C. SIIARP i coHs. pu
bliquen la serie de 25 casos intentant de donar una identitat propia 
a la connectivopatia mixta/ hi ha una evolució historica previa respecte 
f1 les dues caracterfstiques fonamentals que presenta la malaltia: la 
clínica i la serologica. 

TUFFANELLI publica el 1961 una serie de pacients en els quals es 
combinen trets clínics de més d'una connectivopatia.2 D'ANGELO, Du
BOIS i CLARK descriuen casos semblants.3 • 

4
• 

5 Més tard, de forma simul
tania, els coneixements sero]ogics es desenvolupen a partir del primer 
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treball de HOLLMN, fet el 1965, en el qual caracteritza un antigen que 
es pot extreure del nucli,6 l'especificitat i composició del gual són pre
cisades, postetiorment, per altres investigadors.l, 7 Durant vuit anys 
SHARP controla malalts afectes d'un variar espectre de connectivopaties, 
í s'interessa per un grup en el qual els símptomes suggereixen !'exis
tencia de diverses connectivopatíes de maneta simultanía {lupus erite
matós sis temic i polimiositis) í que en el serum contenen un títol al t 
d'anticossos antinuclears; per fixació del complement aquest t ítol per
sisteix elevat tant en els períodes d'activitat com en els de remissió, 
en contrast amb alguns pacients amb lupus eritematós sistemic, en 
els quals la determinació d 'antícossos antinuclears és negativa durant 
la remissíó clínica. Es desenvolupa aleshores un metode d'hemagluti
nació per a la detecció d'anticossos antí-DNA natiu i desnaturalitzat , 
així com per a un antigen nuclear que es pugui extreure. Amb l'ús 
d'aquest test d'hemaglutinació es determina que tots aquests pacients 
tenen uns títols molt alts d'anticossos antiantigen nuclear susceptible 
d'extracció (ENA), i l'absencia generalment d'anticossos anti-DNA. Del 
paraHelisme d'aquestes troballes serologiques i !'experiencia clínica 
acumulada sorgeix, el 1972, la primera comunicació, en la qual GORDON 
C. SHARP i coHs . afirmen que estan davant d'una nova entitat: la 
connectivopatia mixta (CM). 

DIAGNOSTIC CLÍNIC 1
· 

8
• 

9 
( taula I). - La instauració de les mani

fes tacions clíniques de la CM pot ésser simultanía o, més sovint, pro
gressiva, de forma que és habitual l'inici unisimptomatic o oligosimp
tomatic, la qual cosa indueix moltes vegades a errors diagnostics . El 
c¡uadre pot quedar fins i tot plenament desenvolupat un cop instaurar 
el tractament. 

La CM íncideíx predominantment en les dones, í l'edat en que es 
presenta oscilla entre els 9 i els 80 anys, amb una mitjana de 37 anys. 

El quadre clíníc desenvolupat per aquests pacients consísteíx gene-
ralment en: 

Políartralgíes i/ o poli artritis. 
Infiltra ció cutanía, princípalment localitzada a les mans ( els 
dits ·prenen un aspecte de «salsitxes» . 
Fenomen de Raynaud. 
Hipomotilitat esofagica. 
Miopatia inflamatoria. 

Les díverses particulatitats que ofereix aquest quad re són: 
Afectació a1'ticula1': L'afectació art icular és comuna en quasi tots 

els pacients en forma d'artralgies/ artritis, i en la majaría dels casos 
no és deformant. Tanmateix, alguns malalts han presentar canvis sug
gestius d'artritis reumatoide (que inclou nodi.Jls subcutanis i desviació 
cubital), tot i que són excepcionals. 
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T AULA I. - Característiques clíniques de 100 pacients amb anticossos 
hemaglutinants a ENA RNasa sensible ( segons SHARP i coz.ts.) 8 

Característiques 

Poliartralgies / poliartri tis . 
Fenomen de Raynaud . 
Motilitat esofagica disminuida . 
Capacitat pulmonar disminuida 
Mans inflades . 
Miositis . 
Limfadenopatia . 
Borradura. 
Canvis esclerodermifonnes 
Febte . 
Serositis . 
Esplenomeghli.a . 
Hepa tomegalia . 
Anormalitats neurologiques 
Hipertrofia salivar, xerostomia í/o queratoconjun-

tivitis sica . 
Tiro!ditis de Hashimoto 
Malaltia renal definitiva 
Malaltia renal possible 

Freqüen
cia (%) 

95 
85 
67 
67 
66 
63 
39 
38 
33 
33 
27 
19 
15 
10 

7 
6 
5 
5 

Afectació cutania: Les mans apareixen infiltrades (inflades) i la pell 
esdevé tensa i engruixida ; aquest aspecte és causat tant per un augment 
del teixit connectiu com per un considerable edema; amb aquesta afec
tació els dits de les mans agafen l'aspecte de «salsitxes», tan típic 
d'aquesta malaltia. 

Els canvis esclerodermiformes són algunes vegades molt extensos, 
pero només rarament apareix molt difusament afectada la pell, ja que 
les alteracions es localitzen predominantment a les mans. Les telan
giectasies són freqüents, pero els canvis necrotics i ulcetatius són infre
qüents. Alguns pacients tenen una borradura eritematosa semblant a 
la que podem veure en el LES. D'altres mostren zones atro.fiques eri
tematoses sobre els nusos deis dits i una coloració violada de les parpe
lles, que s'assemblen a les troballes que veiem en la dermatomiositis. 

A les series on s'ha practicat la biopsia de pell, els canvis histologics 
trobats són compatibles amb !'esclerodermia. 

Fmomen de Raynaud: Aquest fenomen tendeix a passar al comen
~ament de la malaltia i .fins i tot precedeix uns anys abans de l'aparició 
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d'altres característiques clíniques que conformen el quadre de la CM. 
T rastoms digestius: Al voltant dels dos ter~os de pacients, als 

quals s'ha practicat esofagograma i/o estudis manometrics esofagics, 
han demostrat: disminució de la motilitat, semblant a la que veiem 
en !'esclerodermia. Disturbis significatius de la motilitat es poden de
mostrar generalment abans de l 'aparició d'algun símptoma de disfunció 
esofagica. 

Trastorns pulmonars: Ha estat notada una reducció de la capacitat 
de difusió pulmonar (sovint sense que apareguin símptomes) en apro
ximadament dos ter<;os dels pacients, mentre gue el patró restrictiu 
arriba aproximadament a la meitat dels pacients. De tant en tant l'afec
tació pulmonar és el problema clínic predominant i cursa amb dispnea 
d'esfon; i/o hipertensió arterial pulmonar. Alguns pacients tenen can
vis radiologics típics de fibrosi intersticial. 

Afectació muscular: Generalmen t queden afectats els grups muscu
lars proximals. Presenten una debilitat muscular importan t, mialgies 
i dolor a la pressió. Tant la biopsia muscular - en la qual s'aprecia 
una marcada inflamació per infiltrats limfocítaris- com l'electromio
grama revelen dades suggestives de polimiositis. 

La resta de simptomatologia sembla que té menys protagonisme, 
tot i que sobre aquest aspecte cal esmentar una sede de puntualít
zacions: 

Limfadenopatia: Quan la limfadenopatia hi és present és sovint 
prominent. Si apareix en estadis inicials i sense cap altra característica 
típica de la malaltia pot suggerir un diagnostic erroni de limfoma. 

Serositis: Poden tenir lloc pleuritis i pericarditis. L'afectació peri
cardica pot ser la forma d'inici de la CM i prolongar-se duran t un 
temps llarg; els pacients són catalogats com a portadors d'una pericar
ditis viral G.ns que desenvolupen el quadre florit. 

Alteracions neurologiques: Aquestes alteracions incideixen amb poca 
freqüencia, diferentment d'altres connectivopaties, pero quan hi són 
presents es constata una marcada preferencia pe] territori del trigemin. 

Hepatoesplenomegalia: És de grau moderat i poc freqüent. Les 
alteracions serioses de la fundó hepatica són rares. 

Afectació renal: Les descripcions inicials de l 'espectre clínic de la 
CM indicaven que l'afectadó renal era infreqüent. SHARP, en la seva 
darrera serie, la coHoca en el 5 %. Les biopsies que SHARP practica 
van demostrar: canvis membrano-proliferatius en dos pacients, nefritis 
membranosa difusa en un, glomerulonefritis foca l moderada en un, 
hiperceHularitat mesangial en tres, canvis vasculars en un pacient hiper
tens i hiperceHularitat glomerular, diposit focal membranós amb proli
feració i obliteració d'arteries marcades ( troballes que podem veure 
tant en el LES com en !'esclerodermia) en un. 
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Pel que fa a BENNETT i SPARG0,10 en una comunicació recent, prac
tiquen una biopsia renal en quatre de vint pacients amb CM, i demos
tren diposits d'immunocomplexos en tetes; la histología en tres pa
cients corresponia a glomerulonefritis membranosa; dos pacients no 
presentaven clínica. Aquests autors suggereixen que l'afectació renal 
en la CM pot ésser més fregüent del que s'havia indicat i xifren la 
incidencia en el 20 %. 

Pebre: Apareix en un ter~ deis pacients. 

Hipertrofia salivar, xerostomia i/ o con;untivitis sica, tirotditis de 
Hashimoto i/ o anticossos antitiroglobulina: Aquestes afeccions es po
den presentar també dins el guadre clínic de la CM, pero la seva inci
dencia és poc manifesta. 

DrAGNOSTIC ANALÍTrc_l · 8• 9• 
17

· 20 - Analítica general: Són troballes 
comunes: 

VSG accelerada. 
- Anemia, leucopenia i trombopenia moderades, tot i que s'ha 

descrit algun cas de severa anemia hemolítica Coombs positiva. 
- Enzims musculars elevats. 
- Hipergammaglobulinemia. 

Característiques seroZ.ogiques: Títols d'anticossos anti-ENA alts. 
Els pacients amb CM tenen una característica serologica constant, 

que és l'alt títol (1: 1.000 - 1: 10.000.000) d'anticossos aglutinants a un 
antigen nuclear que es pot extreure, en buffer isotonic de nuclis aillats, 
i que ha estat denominat antigen nuclear d'extracció (ENA). Aquests 
títols persisteixen tant en la remissió com en la fase activa de la 
malaltia. S'ha referit a la literatura, coro a casos excepcionals, un cas 
de reacció inicial negativa que va mostrar una elevació del títol un 
cop ini.ciat el tractamen t corticoi:de i en un altre pacient es va objec
tivar una desaparició deis títols que fou associada en dues ocasions 
amb una exacerbació de la malaltia.1• 8• 9 

Estudis d'immunodifusió han revelat que l'ENA estaría constitult 
per dos antígens diferents, un de sensible a l'acció de la ribonucleasa 
i tripsina, que ha estat identificat com una ribonucleoprotei:na nuclear 
(RNP) i un altre de resistent a la ribonucleasa, de naturalesa proteica 
i que ha estat denominat antigen Sm (Sm, perque el primer pacient 
al qual li fou descrit es deia Smíth). D'al tres treballs han revelat, a 
més, que alguns serums que contenen anticossos hemaglutinants per 
a l'ENA produeixen immunoprecipitats, que s6n diferents deis siste
mes RNP i Sm.9• 

17 

En pacients amb CM els anticossos anti-ENA van adre~ats inva
riablement contra el component RNP i no pas contra l'antigen Sm. 
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- Alts títols d' anticossos antinuclears que mostren un patr6 cla
pejat per immunofluorescencía. 

Els pacients amb CM tenen alts títols d'anticossos antinuclears amb 
patró Clapejat per immunofluorescencia. El titol d'anticossos antinu
clears en la CM oscil:la entre 1: 160- 1:2.560, amb una incidencia 
més gran a 1: 320. Tant els anticossos anti-RNP coro els anti-Sm, se'ls 
considera inductors d'un patró clapejat per immunofluorescencia; aixo 
no obstant, el tractament amb ribonucleasa de la secció hística elimina 
el patró degut als anticossos anti-RNP, mentre que queda invariable 
si els anticossos són anti-Sm.20 

En els pacients afectes de CM el patró clapat és degut a la presen
cia d'anticossos anti-RNP i per tant s'elimina amb ribonucleasa . Tot 
i que en alguns pacients afectes de CM s'han demostrat altres tipus 
de patrons per immunofl.uoresd:ncia, aquests patrons sempre apareixen 
a dilucions baixes i esdevenen clapats amb dilucions més al tes ( tau
la III ). 

- Baixa incidencia d'anticossos anti-DNA natiu .1• 
8 

La freqüencia d'aquesta troballa es xifra només en el 12 % i desa
pareix quan la malaltia es troba en remissió. 

- DNA lliure circulant. 1
• 

8 

TAULA II.- Anticossos antinuclears en diferents malalties. 

(Segons FRlESM, J. F., i HoLMAN, H . R., Systemic lupus erythematosus: 
A Clinical analysis, vol. VI, 1975.) 21 

ARTE-
LES AR ESCLE CM MIOS RITIS 

Núm. 662 201 91 57 30 70 
Tests posltlus (%) 95 52 55 95 40 33 
Títol del test 
Mitjana 298 142 338 508 173 50 
Menor o = 1 : 40 34 72 46 7 50 90 
Títol 1:80 17 8 9 5 10 10 
Títol 1: 160 19 10 18 14 10 o 
Títol 1:320 20 6 13 48 17 o 
Major o = 1 : 640 10 4 14 26 13 o 
Patró de fluorescencia 

Difús (%) 64 73 29 10 27 51 
Clapat (%) 30 22 58 86 17 33 
Nucleolar (%) 3 5 13 4 56 16 
Periferic ( %) 3 o o o o o 

LES: Lupus eritematós sistemic; AR: artritis reumatoide; ESCLE: Esclerodermia; CM: 
Connectivopatia mixta; MIOS: Miositis. 
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El DNA lliure circulant es constata en el 40 % de pacients afec
tes de CM. Un informe recent suggereix que aquest DNA lliure en 
la drculadó és un fenomen relativament freqüent i pot seguir a una 
varietat de causes de lesió ceHular, incloent-hi la lisi de limfocits asso
ciada a terapia corticoide. És dones preceptiu tenir en compte aquesta 
dada, ja que pacients amb CM i tractats amb corticoides presenten 
DNA lliure circulant, cosa que pot suggerir la presencia d'un X LESlíke. 

- Ollules L. E.1
• 

8 

El factor reumatoi:dal té lloc en el 50 % deis pacients amb CM. 
- Complement seric.1

•
8 

SHARP, en la seva primera sene, refereix que el complement és 
normal o elevat en el 100 % deis casos. L'activitat total hemolítica 
del complement per a Cl, C2 i C4 i determinacions per immunodifusió 
de C3, fetes tant en període de remissió com d'activitat, mostren ni
vells normals o elevats de complement. En series més extenses, publi
cades no fa gaire, el mateix SHARP xifra la hipocomplementemia en 
el 4 % .8 

DIAGNOSTIC DIFERENCIAL.1• 
8

• 
9

• 
11

• 
12

• 
16

• 18 - Clínic i de laboratori: 
El diagnostic clínic i de laboratori cal realitzar-Io fonamentalment amb 
les tres entitats que, superposades, constitueixen les troballes clíniques 
de la CM. 

LES: la CM es diferencia per: 1• 8 

- Canvis cutanis esclerodermiformes. 
- Baixa freqüencia de malaltia renal. 
- EspeciEcitat d'anticossos anti-ENA (absencia de Sm). 
- Poca freqüencia d'anticossos anti-DNA natiu. 
- Nivell normal del complement. 
Esclerodermia: 1• 8 

- Trets clínics addicionals.1
• 8 

- Especificitat d'anticossos anti-ENA.U· 13 

Els anticossos anti-ENA apareixen al voltant de la meitat de pa
cients amb LES, i es traben més rarament en pacients amb polimio
sitis, artritis reumatoide, esclerodermia i al tres malal ties reumatiques 
( taula III).9

• 
16

• 
18 Els anticossos anti-ENA trobats en el LES van adre

c;ats indistintament contra els dos complements Sm i RNP. Tanmateix, 
la incidencia que s'hi troba és diferent. Aixi: anticossos anti-Sm són 
trobats en el 24 % de LES; en no haver identificat aquests antícossos 
en altres malalties se'ls ha volgut donar una categoría de marcadors 
irnmunologics específics de LES. Els anti-RNP són constatats en el 
46 %, pero aquests pacients es poden diferenciar dels afectes de CM 
perque el títol que apareix en el LES és sempre baix.U 
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T AULA III. - Malalties que poden cursar amb títols d' anticossos 
anti-ENA superiors a 1:200. 

RNasa RNasa 
resistent sensible 

CM + 
LES + + 
LES indu!t per drogues ± 
Esclerodermia + + 
Dermatomiositis + + 
Sd. Sjogren + 
Sds. «Üverlaps» + + 
Vasculitis + 
Artritis reumatoide _j_ 

j + 
Osteoartritis + + 

Una dada de publicació recent posa de manifest que entre els 
components de l'ENA se n'ha diferenciar un de nou, que ha estat 
anomenat PM-1 i al qua! se l'ha volgut catalogar com a marcador espe
cífic de la dermatomiositis; 11

· 13 aquesta troballa, si s'arriba a confirmar 
en més treballs, resultaría interessant com a dada diferencial entre les 
diferents connectivopaties . 

Estudis que han relacionar caracterfstiques clíniques entre padents 
amb anticossos anti-ENA al component RNasa sensible i amb anti-ENA 
al component RNasa resistent,9 demostren com a trets diferendadors 
una incidencia més gran en els primers de: 

Fenomen de Raynaud, 
Mans inflad es, 
Canvis esclerodermiformes, 
Miositis, 

que contrasta amb els pacients que tenen anticossos al component 
RNasa resistent, en els quals s'ha demostrar una freqüencia més gran 
de: 

Pebre, borradura, 
Malaltia renal possible i definitiva, 
Afectació neurologica. 

Amb la resta de característiques clíniques no s'han trobat diferencies 
valora bies ( taula IV). 
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TAULA IV.-Característiques clíniques de 100 pacients amb anticossos 
al componen! RNasa sensible de l'ENA i 27 pacients amb anticossos al 

componen! RNasa resistmt de l'ENA (segons SHARP i coHs.).9 

% RNasa 
Ca,.acterístiques sensible 

Fenomen de Raynaud 85 
~ans inflades 66 
Can vis esclerodermiformes 3 3 
~ositis 63 
Borradura 38 
Pebre 33 
Alteracions neurologiques 10 
~alaltia renal definitiva 5 
~alaltia renal possible 5 
Serositis 27 
Artritis/artralgia 95 
~otilitat esofagica disminu1da 67 
Capacitat pulmonar disminu1da 67 
Limfadenopatia 39 
Esplenomegalia 19 
Hepatomegalia 15 
Hipertrofia salivar, xerosromia 

o queratoconjuntivitis sica, 7 
Tiro'iditis de Hashimoto 6 

% RNasa 
resistent 

22 
15 

7 
22 
70 
63 
33 
37 
15 
46 
89 
50 
46 
48 
23 
15 

4 
o 

TRACTAMENT.- Co1'ticoides: Prednisona a una dosí d'l mg. per 
quilo de pes i día, amb reducció paulatina de la dosi, valorant l'efecte 
terapeutic. Alguns pacients amb una resposta pobra als corticoides i 
que depenen d'unes dosis altes poden realitzar un tractament associant 
drogues citostatiques. 

EvoLUCIÓ. - La malaltia pot cursar amb exacerbacions periodiques, 
pero el que cal destacar més pel que fa a l'evolució és el relatiu bon 
pronostic que presenta. Aquesta caraccerística esta lligada fonamental
ment a dues causes: 

- Baixa incidencia de malaltia renal: Aquesta característica ha 
servit perque diversos autors especulessin, de forma hipotetica, sobre 
la relació d'aquesta troballa i un paper protector de l'ENA. SHARP 
i colls.1 suggereixen que l'ENA seria capa~ d'inhibir la reacció DNA
anti-DNA, impedint el seu diposit a nivell renal; de fet, a escala 
experimental comprova que en els ratolins NZB/NZW hi ha una miti-
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gadó de les alteracions renals a aquells als quals se'ls havia indu1t 
una malaltia autoimmune, després de l'administració d'ENA. HAMBUER

GER l coHs.14 han demostrat que l'ENA s'uneix al DNA natiu, i d'aques
ta maneta impedeix la formació de complexos antiDNA-DNA. MoRRis 
i coHs./5 en estudis similars, conclouen que l'ENA no impediría la 
formació d'immunocomplexos, pero sí que podría alterar-ne el volum 
o alguna altra característica, la qual cosa disminuiría la seva capacitat 
lesiva per al ronyó. 

- Una bona resposta als corticoides: Sobretot si s'utilitzen al 
comen~ament de la malaltia. Molts deis pacients tornen a una activitat 
normal o quasi normal. De tetes les manifestacions clíniques de la 
malaltia les que responen pitjor són els trets esclerodermiformes i, tot 
i així, l'evolució d'aquestes manifestacions és millor que en el cas que 
es trae tés d'una esclerodermia pura .19 

La mortalitat es xifra en el 4 % 8 amb una durada mitjana de la 
Jnalaltia de sis anys (entre sis mesos i vint-i-dos anys ). Les morts que 
s'han produ1t han estat per causa de: infart cerebral, infart de mio
cardi i complicació renal. 

Donades dones les característiques pronostiques d'aquesta malaltia, 
creiem que davant la presencia de dades suggestives, clíniques o sero
logiques, el diagnostic cal que sigui perseguit amb la maxima diligen
cia possible. 
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