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160/639 - ESCLEROSIS SISTEMICA CUTANEA DIFUSA A PARTIR DE UN
SINDROME DE RAYNAUD
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Resumen

Descripcion del caso: Paciente de 53 anos que presenta cambio de coloracion e hinchazon en los
dedos de las manos, con el frio. También refiere sequedad cutdnea, prurito y parestesias en manos.
Ha perdido 20 kilos de peso recientemente tras dieta dirigida (hiperproteica Pronokal). Refiere
intolerancia al sol “de toda la vida” sin rash ni eritema malar.

Exploracion y pruebas complementarias: Cabeza y cuello normales. Engrosamiento e
hiperpigmentacion de la piel del escote. ACP normal. Abdomen: normal. EEII: livedo reticularis,
pulsos pedios presentes, no edemas. EESS: engrosamiento, endurecimiento, pérdida de elasticidad e
hiperpigmentacion de la piel de manos y antebrazos hasta el codo. No cicatrices ni ulceras activas.
NADO NATO.Resto articular normal. Hemograma, bioquimica, vsg, proteinograma, ANA, FRy
marcadores tumorales normales. Se deriva al servicio de reumatologia donde se completa con: C3-
C4, anti-DNA, anticentréomero, antiJOL, Scl y ANCA negativos. Fibrobroncoscopia: estudio citoldgico
y microbioldgico negativos, recuento celular: macrofagos: 95% linfocitos: 1/Eosinofilos: 4%. CDA4:
23% CD8: 63% CD3: 93%. TAC: En parénquima pulmonar se ve aumento de atenuacion en vidrio
deslustrado parcheado, de predominio subpleural, en LS derecho y LI derecho con minimos
engrosamientos septales e interlobulillares compatible con NINE. Aumento de grosor de paredes de
bronquios lobares y segmentarios proximales en relacién con cambios inflamatorios crénicos mas
llamativos en LSD a valorar con habitos tabaquitos de la paciente. Actualmente ha recibido
tratamiento con ciclofosfamida IV, y tratamiento con azatioprina con mejoria significativa de los
sintomas.

Juicio clinico: Esclerosis sistémica cutdnea difusa, con afectacion pulmonar incipiente (NINE).
Fendmeno de Raynaud.

Diagnostico diferencial: Fascitis eosinofilica, Sindrome mialgico-eosinofilico, Escleroderma
diabeticorum.

Comentario final: La esclerosis sistémica es una enfermedad autoinmune de origen desconocido
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que se caracteriza por deposito de colageno en la piel y multiples 6rganos internos, alteraciones
fibroproliferativas y, a menudo graves, en la microvasculatura. Aunque no se hereda, hay
predisposicion genética en su desarrollo. Es una enfermedad compleja con diversas formas clinicas
que van desde la afectacion cutdnea limitada (limitada esclerosis sistémica cutéanea) a las formas de
esclerosis cutanea difusa, con afectaciéon grave y a menudo progresiva de érganos internos
(esclerosis sistémica). El tratamiento se basa en evitar complicaciones y tratar sintomas. Se usan
numerosos farmacos modificadores de la enfermedad como micofenolato, penicilamina y rituximab,
asi como el trasplante alogénico de médula dsea.
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