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RESUMEN

La esclerodermia es una enfermedad autoinmune de causa desconocida, que puede presentarse afectando
solo la piel, llamada morfea, o con afectacién sistémica. Dentro de la morfea, la forma generalizada es
infrecuente en la infancia. Se presenta el caso de una nifia que es llevada al Hospital Pediatrico Provincial
“Martires de Las Tunas” con un cuadro cutaneo deneralizado, con predominio en el tronco y las
extremidades, que respetaba la cara, dado por lesiones hiperpigmentadas e hipopigmentadas escleréticas
gue no permitian el pinzamiento de la piel. Se realizaron varios estudios, descartandose la afectacion
sistémica y se corrobora el diagndstico de esclerodermia generalizada, mediante el estudio histopatoldgico.
Se educa a la madre y a la paciente y se adecua el tratamiento topico y sistémico acorde a su grado de
afectacion, mejorando el estado de la paciente.

Palabras clave: ESCLERODERMIA; MORFEA; ESCLEROSIS; ENFERMEDADES REUMATICAS.
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SUMMARY

Scleroderma is an autoimmune condition of unknown causes that can be presented affecting only the skin,
called morphea, or affecting body systems. As part of the morphea the generalized form is not very common
in childhood. This study presents the case of a girl who was taken to "Martires de Las Tunas" Provincial
Pediatric Hospital with generalized cutaneous manifestations, mainly in the trunk and limbs, not including the
face, and characterized by sclerotic hyperpigmented and hypopigmented lesions which do not allow pinching
the skin. Several investigations were performed ruling out systemic affectations and the diagnosis of
generalized scleroderma was confirmed by means of a histopathologic study. Mother and patient were given
advice and the topic and systemic treatment was adjusted according to the degree of the condition. The
patient progressed satisfactorily.
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INTRODUCCION Epidemiologia: tiene una prevalencia baja, por ello

forma parte de las llamadas enfermedades raras.

La esclerodermia es el término que define la
esclerosis de la piel. (1) Es una enfermedad
autoinmune de etiologia desconocida y caracterizada
por fibrosis en diferentes drganos: piel, aparato
digestivo, pulmon, corazén y rifidn. (2)

Afecta a tres por cada 10 000 habitantes, mas
frecuente en las mujeres, con una proporcién 4:1 y
la edad maéas frecuente de aparicion es entre la
tercera y quinta década de la vida, aunque puede
aparecer a cualquier edad. (3) En la infancia la
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forma localizada es diez veces mas frecuente que la
sistémica, con una prevalencia de 1 x 100 000 nifios.
Se presenta generalmente en la edad escolar y es
rara en neonatos. (4)

En reumatologia pediatrica algunas enfermedades
tienen componente familiar hereditario, aunque no
se ha encontrado un gen especifico, siendo mas
fuerte la teoria epigenética que postula la presencia
de patrones moleculares epigenéticos de la
respuesta inmune, que se activan frente a
determinados antigenos en individuos genéticamente
predispuestos. (5, 6)

Se desconocen las causas de este padecimiento, se
ha asociado a traumas, infecciones virales por
Epstein Barr, por bacterias como la
borreliaburgdorferi, vacunas (BCG, Triple viral),
alteraciones autoinmunes y procedimientos
quirargicos; (4) sin embargo, se sabe bastante sobre
los procesos biolégicos que implica. En la
esclerodermia localizada el problema subyacente es
la sobreproduccion de colageno en las areas
afectadas de la piel. En la esclerosis sistémica
intervienen tres procesos: anomalias de los vasos
sanguineos, fibrosis y disfuncion del sistema
inmunitario (autoinmunidad). (7)

Clasificacion: la esclerodermia puede ser sistémica o
localizada, por lo que se describen las formas clinicas

siguientes:
1. Esclerodermia sistémica: esclerosis sistémica
progresiva (ESP); sindrome de Thibierge-

Wessembacho; sindrome de CREST.

2. Esclerodermia localizada (morfea): circunscrita
(en gotas, en placa, queloidea); lineal. (Morfea en
banda y en coup de sabre); generalizada;
ampollar; profunda (morfea subcutanea, profunda,
panesclerdtica infantil).

3. Esclerosis sistémica sin esclerodermia.

4. Formas asociadas a otras enfermedades del
tejido conectivo (sindrome de superposicion).

5. Enfermedad indiferenciada del tejido conectivo.
(8,9)

6. Sindromes esclerodermiformes: inducidos por
toxicos; metabdlicos; inmunoldgicos. (10)

La morfea se caracteriza por maculas o placas.
Inicialmente aparecen maculas rosadas o violaceas,
otras veces se comprueba un ligero edema, discreto
prurito o una descamacion. Dentro de la placa la piel
pierde su elasticidad y aparece rigida al pellizcarla
con los dedos. Posteriormente la placa adquiere un
color blanquecino, marmoéreo, rodeada de un halo
violdceo que constituye un signo de actividad de la
enfermedad. Pueden aparecer areas
hipopigmentadas o hiperpigmentadas. (11)

Morfea generalizada: se caracteriza por una amplia
afectacion, ocasionada por placas induradas con
hipopigmentacién o hiperpigmentacién y puede
acompafarse de atrofia muscular, pudiendo infiltrar
la hipodermis y la fascia. Se localizan sobre todo en
tronco, abdomen y muslos, pero no hay afectacion
sistémica. (9, 11)

Estudios complementarios:

- Laboratorio: la eosinofilia esta presente sobre todo
en las fases iniciales de la enfermedad, aumento de
la velocidad de sedimentacién globular e
hipergammaglobulinemia.

- Biopsia piel-musculo-fascia: se encuentra
engrosamiento de la fascia con un infiltrado
inflamatorio compuesto por células plasmaticas,
linfocitos y eosinofilos, siendo normal en Ila
epidermis, y en la dermis puede haber fibrosis en la
zona reticular. (9)

- Inmunologia: los anticuerpos antinucleares (ANA)
pueden ser positivos, pero a titulos bajos, los
anticuerpos anticentrémeros (CENP) pueden ser
positivos y los anticuerpos especificos de esclerosis
sistémica, como los antipoisomerasa 1 (SCL-70), son
negativos. (12)

El tratamiento es poco satisfactorio en todas las
variedades, pero no es rara la curacion espontanea,
sobre todo en nifios. Con frecuencia se alcanza un
punto en la esclerodermia localizada, mas alla del
cual la enfermedad no progresa.

Medidas fisicas y terapia ocupacional:

- Masajes de la piel: diarios, con sustancias
lubricantes en las zonas esclerosadas.

- Movilidad articular, si la esclerosis se encuentra
localizada encima de las articulaciones.

- Apertura de la boca.

- Férulas estaticas y dinamicas.

- Bafos de agua tibia.

- Uso de lociones lubricantes de la piel.

Tratamiento de las formas generalizadas vy
sistémicas: se basa en actuar sobre los mecanismos
patogénicos conocidos.

- Vasodilatadores: actian sobre la inestabilidad
vascular, sobre los estimulos citotéxicos y sobre el
dafio vascular (Dilantin).

- Antiagregantes plaquetarios: actian sobre la
activacion de las plaquetas (acido acetilsalicilico).

- Glucocorticoides: actlan sobre el edema y la
inflamacion, se usan ante la presencia de artritis,
miositis, enfermedad pulmonar, derrame pericardico,
miocarditis. La dosis depende de la magnitud y la
severidad de la manifestacion clinica.

1. Prednisona: en dosis de 40-60 mg/dia durante un
mes, y luego disminuir a 20 mg/dia, durante dos
meses. Suspender los esteroides después de tres
meses.

2. Inmunosupresores:
glucocorticoide:

a) no selectivos:

- Azatioprina: en dosis de 100-200 mg/dia ha sido
utilizada en Ila esclerodermia con resultados
variables; puede usarse sola o combinada con
plasmaféresis y/o esteroides.

- Agentes alquilantes, como el clorambucil y Ila
ciclofosfamida (500 mg - 1 g/m2sc o 2 mg/kg/dia
cada 12 horas, oral), también se han utilizado en
algunos pacientes. Se usan en fibrosis pulmonar con
respuesta satisfactoria.

acciéon similar a la del
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- Methotrexate 10 mg/ m2sc semanal, dosis Unica.

Su respuesta ha sido variable.

b) selectivos:

- Ciclosporina A: efectiva para

mg/kg/dia.

3. Fibrinoliticos: actuan previniendo la fibrosis y

produciendo regresién de la fibrosis ya establecida.

- D-penicilamina: tiene acciéon preventiva sobre la

fibrosis. Puede emplearse en casos de esclerosis

ligera comenzando con una dosis de 250 mg/dia por

un mes y posteriormente aumentando a 500 mg/dia

otro mes o 10 mg/kg/dia en dosis dividida cada 8 o

12 horas.

- Colchicina: 0,5-1,5 mg/dia.

4. Esteroides anabdlicos: son

depdsito de fibrina (propionato,

noretandrolona, etilestrenol).

Tratamiento de la esclerodermia localizada:

- Se prescribe el uso de cremas esteroideas,

aplicadas sobre las areas activas inflamatorias.

- Inyecciones intralesionales con acetdnido de
triamcinolona.

la esclerosis 2,5

inhibidores del
drostanolona,

IMAGENES 1-4. Esclerodermia generalizada

- Dilantin, 100 mg, dos veces al dia, hasta alcanzar
una dosis maxima de 400 mg/dia, con buenos
resultados en algunos casos.

Los agentes quimioterapéuticos y la penicilamina
pueden utilizarse en casos severos que no responden
a la terapéutica antes mencionada. (11)

PRESENTACION DEL CASO

Paciente femenina mestiza, de 9 afios de edad y de
procedencia urbana, sin antecedentes patoldgicos.
Refiere la madre que desde el 2015 comenzd a
presentar manchas blanquecinas en los brazos, que
se fueron expandiendo al tronco y extremidades
superiores e inferiores, que con el tiempo las
manchas se fueron oscureciendo y en ella la piel era
dura, siempre asintomatica. La llevd a varias
consultas del médico de la familia y el pediatra.
Inicialmente fue tratada con cremas esteroideas,
pero no resolvid. Fue remitida en septiembre de
2016 al servicio de dermatologia del hospital

pediatrico “Martires de Las Tunas”, siendo valorada
en colectivo.
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Antecedentes patoldgicos personales y familiares: no
se refieren.

Reaccién a medicamentos: no se refieren.
Habitos toxicos: no se refieren.

Examen dermatoldgico: cuadro cutaneo generalizado
con predominio del tronco y las extremidades, que
respetaba la cara, dado por lesiones
hiperpigmentadas e hipopigmentadas esclerdticas,
gue no permitian el pinzamiento de la piel.

Se realizaron varios estudios:

Hemograma completo: Hb= 129 g/ L, Leucos= 8,7 x
109/L.

Conteo de eosindfilos = 1,50x109/L.
Eritrosedimentaciéon = 65 mm/h.

ANA: positivo.

Factor reumatoideo: positivo.

Rx esofago-estdmago-duodeno: normal.

Rx torax: sin alteraciones pleuropulmonares.
Creatinina: 56 mMol/L.

Proteinuria de 24 horas: albumina 0g/L.
Biopsia de piel (16-B-3057):

Micro: epidermis de aspecto normal. En la dermis
infiltrado inflamatorio con presencia de linfocitos y
eosindfilos, algunas fibras elasticas fragmentadas,
presencia de fibrosis coladgena.

Informa: esclerodermia (imagenes 1-4).
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DISCUSION

Se trata de una nifla en edad escolar, que
presentaba esclerosis de la piel, signo caracteristico
de la esclerodermia, en la cual la piel se torna dura y
no permite su pinzamiento.

La esclerosis en la forma generalizada cubre gran
parte de la piel, lo mismo se puede ver en la
esclerosis sistémica. La diferencia entre ambos
cuadros radica en que en la forma generalizada solo
se afecta la piel y no existe afectacion de o6rganos
internos.

En este caso ademas del examen clinico, y a pesar
de negar sintomas o signos sugestivos de la forma
sistémica, se realizaron varios estudios para
determinar si existia dafio en otros drganos vy
sistemas, ya que la esclerosis sistémica presenta un
prondstico mas desfavorable y el tratamiento no
seria el mismo.

Al determinar en los diferentes estudios
complementarios realizados la no presencia de
afectacion sistémica, se corrobora el diagndstico,
auxiliandose del estudio histopatoldgico. Se procede
a educar al paciente y a la familia respecto a las
medidas generales, para mejorar la calidad de vida
de la paciente y evitar posteriores
descompensaciones. En el tratamiento tdpico se
orientd masajes diarios de la piel afectada usando
sustancias lubricantes, y en el tratamiento sistémico
el uso de la colchicina (una tableta diaria oral). Con
esto la paciente ha mejorado.

La esclerodermia es una enfermedad autoinmune,
poco frecuente en la infancia, y dentro de la morfea
es muy infrecuente encontrar la esclerodermia
generalizada. Dar a conocer esta forma inusual de la
esclerodermia en la infancia ha sido la motivacién de
esta presentacion.
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