ESCLERODERMIA. UNA ENFERMEDAD RARA
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Introduccion.

La esclerodermia es un trastorno cronico
autoinmune del tejido conectivo poco
frecuente. Su prevalencia se estima en
1-9/100000 para la localizada y en
1/6500 para la sistémica. Seqgun el
codigo CIE-9-MC se clasifica como
enfermedad rara por aparatos, grupo Xl|
enfermedad difusa del tejido conectivo.

Estrategia practica de actuacion.
En la esclerodermia existe afectacion generalizada caracterizada por fibrosis y
obstruccion vascular cutanea y visceral, afectando pulmones, corazdn y aparato
digestivo. La causa exacta es desconocida. Es muy comun la presencia del
fendbmeno de Raynaud durante anos como unico sintoma. El tratamiento debe
ser multidisciplinar para prevenir y atenuar los sintomas y consecuencias de las
alteraciones vasculares y prevenir las secuelas funcionales, mejorando la calidad
de vida. Medidas generales: evitar el frio y el tabaco, hacer ejercicio. Medidas
farmacoldgicas: vasodilatadores (nifedipino, losartan, bosentan), antiagregantes
plaguetarios, iInmunomoduladores (metrotexato, ciclofosfamida), etc.
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Descripcion del caso.
Mujer de 55 anos, fumadora 10 cigarrillos/dia, bocio eutiroideo y fendmeno de

Raynaud desde los 30 anos. Inicia sensacion generalizada de frio y fiebre de
38.5°C. 3 dias mas tarde dolor intenso y cianosis en pulpejos de 4 dedos de
ambas manos, sobre todo en segundo de mano derecha. Se ingresa en hospital
objetivandose hipertrofia parotidea, bocio, telangiectasias cara y torax, no
esclerosis cutanea ni adenopatias, crepitantes bibasales, lesiones isquémicas
con Ulceras en mordedura de raton en algunos pulpejos, unas con hemorragias
en astilla con buena temperatura distal y pulsos radiales normales. Bioguimica
normal salvo PCR 9.9 mg/l. Radiografia torax: patron intersticial bibasal. TAC
toracico: infiltrado predominante en bases y vidrio delustrado. Espirometria y
ecografia transtoracica normal. Ante sospecha de esclerodermia se trata con
corticoides, nifedipino, aspirina y bosentan.
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