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Calcinosis extensa en la Esclerosis sistémica limitada

Extensive calcinosis in Limited systemic sclerosis
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( RESUMEN )

La esclerosis sistémica es una enfermedad autoinmune Sistémica
compleja, que afecta potencialmente a todos los 6rganos y sistemas.
Una de las manifestaciones de los pacientes con esclerosis sistémica
cutanea limitada, especialmente en aquellos pacientes de larga evo-
lucion de la enfermedad, es la calcinosis, que son depdsitos subcu-
tdneos de cristales de calcio en zonas de roce. Presentamos el caso
clinico de una paciente de 50 afios con esclerosis sistémica cutanea

limitada (anti-centromero +) con fendmeno de Raynaud, disfuncion
esofagica distal e hipertension pulmonar precapilar grave que pre-
senta una calcinosis extensa que, como complicacion, presenta le-
siones ulceradas con sobreinfeccion bacteriana que han requerido
ingreso para tratamiento intravenoso.
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(_ABSTRACT )

Systemic sclerosis is a complex systemic autoimmune disease, poten-
tially affecting all organs and systems. Calcinosis, which are subcuta-
neous deposits of calcum crystals in areas of friction, is one of the
manifestations of patients with systemic sclerosis, especially in those
patients with a long course disease. We present the clinical case of
a 50-year-old patient with limited systemic sclerosis (anti-centromere

INTRODUCCION

Mujer de 50 aflos que acude a consultas externas de Reuma-
tologia remitida desde atencién primaria para seguimiento
de esclerosis sistémica cutdnea limitada (ANA + y anti-cen-
tromero +) diagnosticada en Argentina en el afio 2000. La
paciente no presentaba otros antecedentes médicos rele-
vantes, no era fumadora, ni tenia otros factores de riesgo
cardiovascular.

La paciente presenta fenémeno de Raynaud complicado,
llegando a requerir amputacién de algunas falanges distales;
disfuncion esofagica distal, hipertensiéon pulmonar precapilar
grave confirmada por cateterismo de cavidades derechas en
clase funcional IIT y en tratamiento con sildenafilo, ambri-
sentan y selexipag; y calcinosis generalizada (Figura 1). Las
principales quejas referidas por la paciente eran en relacion
con las calcificaciones y ulceraciones difusas de manos, codos

+) with Raynaud's phenomenon, distal esophageal dysfunction, and
severe precapillary pulmonary hypertension; presenting with extensi-
ve calcinosis, which as a complication presents ulcerated lesions with
bacterial superinfection that required intravenous treatment.

Key words: Limited cutaneous systemic sclerosis, Extensive
caldnosis.

y miembros inferiores, algunas con expulsion de material cal-
cico, a pesar de haber recibido multiples terapias (diltiazem,
warfarina y colchicina) sin clara mejoria. Presenta, ademas,
una gran ulcera en regiéon maleolar izquierda con signos de
sobreinfeccion bacteriana (Figura 2), donde posteriormente
se aislo Pseudomona aeruginosa multirresistente y se tratd
con antibioterapia intravenosa guiada por antibiograma
(Ceftazidima/Avibactam).

DISCUSION

Los pacientes con esclerosis sistémica, especialmente aque-
llos con un fenotipo cutdneo limitado y de larga evolucidn,
desarrollan con frecuencia calcinosis (25%)*, que son depd-
sitos subcuténeos de cristales de hidroxiapatita en zonas de
roce, que no llegan a producir afectacion articular directa y
que se pueden complicar con la aparicion de tlceras y sobre-
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Figura 1. Calcinosis cutanea en Esclerosis sistémica. Calcinosis de partes blandas: A y B) manos; C) antebrazo, codo y

brazo; D) Rodillas; E) Tibiomaleolares.

Figura 2. A) Ulcera tibiomaleolar y Ulcera tibial anterior de miembro inferior izquierdo. B) RMN con calcificacién subcu-
tanea en ambos miembros inferiores.

infecciéon®. El mecanismo fisiopatologico de la calcinosis no
es del todo conocido, postulandose mecanismos de hipoxia
celular e inflamatorios, estos tltimos a expensas de macro-
fagos. »*

La calcinosis extensa puede afectar, junto con las contrac-
turas articulares en flexion y la afectacion cutanea, la capacidad
funcional y la calidad de vida de estos pacientes. Cuando esta
se extruye a través de la piel, se desarrollan lesiones ulceradas
con posibilidad de sobreinfecciéon bacteriana, como es el caso
de nuestra paciente, llegando a requerir ingreso para trata-
miento intravenoso. *
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