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Se trata de una paciente de 50 afios de edad
diagnosticada de hipotiroidismo primario
autoinmune en tratamiento sustitutivo,
que presentaba un cuadro de palidez in-
termitente, frialdad y entumecimiento de
los dedos de las manos en relacién con el
frio, asi como dolor y rigidez en las arti-
culaciones de las manos, de varios afios de
evolucién. A la exploracién se objetivaba
la piel de las manos tensa y deformidad en
flexion de los dedos, en especial de la iz-
quierda. Se practic6 una radiografia ante-
roposterior de ambas manos (fig. 1), ob-
jetivindose los siguientes hallazgos:
deformidad en flexién de los dedos, atro-
fia de las partes blandas de las yemas
digitales con erosion de los extremos dis-
tales de las falanges y reabsorcién practi-
camente completa de las falanges distales
del segundo y tercer dedos de la mano de-
recha. Asi mismo se evidenciaban calcifi-
caciones lineales periarticulares en la arti-
culacién metacarpo-faldngica (MTCF)
proximal del segundo dedo izquierdo y
calcificaciones amorfas en las partes blan-
das adyacentes a la articulacion MTCF del
primer dedo izquierdo. También se en-

contraron calcificaciones arteriales. Dado
que la paciente no presentaba ninguna otra
manifestacion clinica sistémica, con la sos-
pecha de esclerodermia cutdnea limitada,
fue remitida al servicio de Reumatologia
para completar el estudio e iniciar trata-
miento.

La esclerodermia o esclerosis sistémica (ES)
es un trastorno multisistémico del tejido
conectivo, de etiologia desconocida, que
se caracteriza por afectacién de la piel y el
sistema musculoesquelético, vasos san-
guineos y 6rganos viscerales, como el apa-
rato gastrointestinal, los pulmones, el co-
razén y los rifiones. El grado de velocidad
de afectacion de la piel y los 6rganos va-
ria en cada paciente. Se pueden identifi-
car dos subgrupos de ES cuténea: la for-
ma difusa, caracterizada por la aparicién
rapida de un engrosamiento cutaneo si-
métrico de la porcién distal de las extre-
midades y de la cara, con un mayor riesgo
de desarrollar afectacién sistémica; y la for-
ma limitada que se define por un engro-
samiento cutdneo simétrico de los dedos
y de la cara. Este subgrupo presenta con
frecuencia caracteristicas del sindrome de
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Fig. 1.

CREST (calcinosis, fendmeno de Raynaud,
disfuncién esofégica, esclerodactilia y te-
langiectasia) y un mejor prondstico.

La ES afecta més frecuentemente al sexo
femenino y tiene mayor incidencia en la
tercera a quinta décadas. Algunos estudios
demuestran una asociacién entre la ES
y determinados haplotipos como el DR1,
DR3 y DRS5. Se caracteriza fundamental-
mente por la hiperproduccién y acumula-
cién de colageno y otras proteinas de la
matriz extracelular en la piel y en otros
6rganos. Aunque la patogenia es descono-
cida, intervienen en ella mecanismos in-
munolégicos, lesiones vasculares, activa-
cién de fibroblastos por factores de
crecimiento y citocinas.

La calcinosis que aparece en la ES consti-
tuye un ejemplo de calcificacion distrofi-
ca y se caracteriza por un balance del pro-
ducto de solubilidad calcio f6sforo nomal.
Las calcificaciones se generan como con-
secuencia de una lesién tisular y el meca-
nismo por el cual precipitan las sales de
calcio no se conoce.

La positividad de los anticuerpos antinu-
cleares antitopoisomerasa-1 (Scl-70), an-
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tinucleolares y anticentrémero apoya el
diagnéstico de la enfermedad. Otros da-
tos analiticos frecuentes son el aumento
de la velocidad de sedimentacién, anemia
de origen multifactorial, hipergamma-
globulinemia IgG y positividad del factor
reumatoide.

El pronéstico de la ES cutédnea limitada es
bueno en general, aunque un 10% puede
desarrollar hipertensién pulmonar. Otras
causas de morbi-mortalidad en este gru-
po de pacientes son la cirrosis biliar pri-
maria y la malabsorcién intestinal.

No hay una pauta terapéutica claramente
establecida y curativa en la ES. Existen va-
rias alternativas terapéuticas para aliviar
la sintomatologia y mejorar la funcién de
los 6rganos afectos, siendo mas eficaz en
las fases iniciales de la enfermedad. La te-
rapia vascular incluye medidas no farma-
colégicas y farmacos como antagonistas

del calcio, a--bloqueantes, inhibidores de
la enzima convertidora de angiotensina y
antiserotoninérgicos. La inmunomodula-
cién con inmunosupresores y la terapia an-
tifibrética con D-penicilamina e interfe-
r6n-Y se han empleado observandose mejoria
en algunos sintomas de la enfermedad. Se
han empleado agentes inhibidores de los
factores de transcripcién implicados en la
activacion de los genes del coldgeno tipo 1.
Recientemente se ha evaluado la eficacia
de una proteina natural producida duran-
te el embarazo, la relaxina, con efecto an-
tifibrético. Promueve la degradacién del
coldgeno y antagoniza la produccion del
mismo por los fibroblastos. La evidencia
de efectividad de la mayoria de los trata-
mientos evaluada en ensayos randomiza-
dos placebo-controlados es escasa, por lo
que es necesario esperar resultados al res-
pecto.
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LA FUNDACION HISPANA DE OSTEOPOROSIS
Y ENFERMEDADES METABOLICAS OSEAS

Convoca el

IX PREMIO CIENTIFICO FHOEMO 2002

de acuerdo con las siguientes
BASES

1. Este Premio, con una dotacién de 1.506,02 €, tiene como objetivo premiar al mejor trabajo sobre Osteoporosis y Enfermedades

Metabdlicas Oseas.

2. El trabajo, para la presente edicion, deberd haber sido desarrollado en Espafia o Iberoamérica y publicado durante el afio 2000

en cualquier revista de habla hispana.

3. La fecha limite para la recepcién de los trabajos serd el 15 de enero de 2003.

4. El Jurado estard compuesto por cuatro miembros del Comité Cientifico de la FHOEMO, actuando como secretaria del Jurado,
con voz pero sin voto, la Secretaria de la misma.

5. La decisién del Jurado serd inapelable y el Premio podrd ser declarado desierto si, a juicio del Jurado, se estimase que los traba-
jos presentados no retinen el nivel profesional médico y técnico adecuados.

6. La FHOEMO se reserva la disponibilidad del trabajo una vez publicado para su difusién, si lo considera oportuno. Los trabajos
concursantes no serdn devueltos a sus autores.

7. Los aspirantes aceptaran las presentes bases por el mero hecho de concurrir a esta convocatoria.

8. Las solicitudes se enviardn, junto con seis copias del trabajo objeto de consideracién, a: Premio Cientifico PHOEMO. Gil de

Santivanes, 6. 28001 Madrid.
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