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ESCLERODEIUll:A LINEAL 

-=--------·--···----· 

Bl. t'rmino esc1eroderada quiere decir "piel. .dura''• con­

oaracter!sticae outánea.s adioiona1ee que incl.uyen hipo e hi­

perpigmentaci6n, engrosamiento o adelgazamiento y p'rdida de 

J.a elasticidad. 

Be una enfermedad rara en niftoe, heterogénea en sus 

formas divereas,var!a desde trastornos pigmentarios otroune­

critoe y bien limitados, hasta afectaoi6n inoapacitante y -­

deefigurante de una extremidad, o bien, puede inol.uir una en 
fermedad difusa cutánea, con al.teraci6n de múl.tipl.ee 6rganoe 

internos y un pron6etioo de muerte pronta. su hietopatol.o-­

g{a inol.uye componenetes m.icrovascul.aree e inflamatorios, p~ 

ro el predominio de la fibroeis ha conducido a eu inol.usi6n­

taxon6mioa dentro de los trnstornce del tejido conectivo. 

Básioamente se habla de dos grandes grupos; uno denomi­

na.do Esclerodermia Local.izada o Poca1, en donde existe fibr_g, 

sis en placas, es aecir, circunscrita y limitada a la piel y 

a los tejidos subyacentes; y un segundo ~upo conocido como­

Escl~rosis Sistémica Progresiva ( P5S ), en el cual existe -

engrosamiento sim&trico de la piel con !ibroeie y cambios d! 

generativos en el tejido sinovial, arterias, pu1monee, cora­

z6n y riñones. Sin embar«o, durante el transcurso del tiem­

po, la clasificaci6n de la Esclerodermia ha evolucionado pa­

ra incluir cinco grupos principales; si~ndo las formas loca­

lizadas o focales las más co~unue durante la infancia; poet~ 

riormente la esclerosis eietámioa progresiva y en tercer lu­

gar fascitis uosin6fila.(1,2) 
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CLASIPICACION DE LA hSCL>.RODERl!IA 

1. Yormas Local.izadas (!ocal.es) de esclerodermia. 
A. Korfea (semejante a pl.acae,gota.a o general.izada¡ mo_!: 

tea subcutánea o que1oide). 
B. Bsol.erodermia Lineal. 
C. Escl.erodermia 11 l::n golpe de eabl.e", con o sin b.emiatrg 

fia !acial.. 

11. Eecl.erosis General.izada Progresiva (PSS). 
A. Afectac16n eim,trioa difusa de l.a piel. de cara,tron-­

co y extremidades proximal.ea,distales o ambae¡tenden­
cia a l.a afectao16n viceral temprana. 

B. Síndrome de CRE~Taafectaci6n relativamente limitada ~ 
l.a piel, a menudo l.imitada a dedos y cara; tendencia a 
la afectaci6n viceral. muy retrasada. 

O. Síndrome de euperposioi6n, escl.erodermatomiositie y 
MCTD. 

III. Bascitie eosin6til.a. 

I.V. Padecirni~ntoe simil.aree a l.a eecl.erodermia. inducidos ex­
ternamente. 
A. lmfermeda.d de c1oruro de polivinilio. 
B. En~ermedadee inducidas por medica.mentoa1 

1.-Pibrosie inducida por pentazocina. 
2.-l"tlbrosie inducida por bleomioina. 
J.-carbid~pa y L-5 RTP. 

O. Transplunte de M&dul.a Osea. 

V. Paeudoesc1erodermia. 
A. ~demQtoea (eecl.eredema, eecleromixedema). 
B. Indura.tiva (ent. amiloidea, poríiria cutánea tardía-­

sx cnrcinoide, 1'eni1cetonur1a, acromega1ia). 
o. Atr6fioa ( progeria 1 Sx Werner, liquen escler6tico). 
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La esc1erodermia no tiene predilecci6n raoia1 y su dis­

tribuci6n es globa1; Ohrietianeon en 1956 y Jab1onska en 

1975, reportaban que la ocurrencia era mayor en e1 eexo_fem~ 

nino en relaci6n Jsl; en 1aa Últimas series reportadas en 
1986 se indica que la diferencia en cuanto al. sexo se eleva.-

5 sl a favor del sexo ~emenino, sobre todo durante la vida r.! 
productiva. 

En t'rrninoe generales sé menciona que la esolerode~mia ~ 

localizada es m'e frecuente en niftoe comparada con 1a asele~. 
rosis eiet,mica; e~ series antiguas de 1os atlos sesenta, se­

raporta una frecuencia de 1.5~ en niftoe; actuBlmente dos in­

vestigaciones seaBlan un índice anueal. de detecci6n de 4.5 a 

12 caeos nuevos por m.J.ll6n de habitantes riesgo. Es impor-­

tante seaa1ar que éstas últimas series reportan que s61o el-

1. 5~ de todos loe caeos de esclerodermia en adultos y niRos; 

se. producen en nidos menores de 10 ai\os, con un 7.2~ adicio­

nal entre ios 10 y los 19 años de edad. 

En cuanto a la etiología de la enfermedad, podemos de-­

cir que es poco conocida; como la eeclerodermia treouentemen 

te simula o se superpone a otros trastornos reumáticos, be.­

sido natural, desde hace mucho tiempo, suponer que tenga una 

base inmunol6g~ca. 

En general., las funciones inmunitarias mediadas por cé­

lul.as se encuentran clÍnicwnente intactas en la escieroder-­

mia y los pacientes con esta enfermedad no experimentan pro­

blemas especia1es en el control de infecciones, excepto fren 

te a insuticiencia vaecu1ar o cuando se aa:rege.n algunos inm~ 

nosupre&ores. 
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Existen tres teorías sobre la patogénesis de la esclero­

dermia eisté1~ioa1 la teoría vascular¡ la inmune, ya mencione.­

da y la teoría sobre l~e anormalidades en e1 metabolismo de -

la colágenü¡ si~ ~mbargo, ningw:la. de 4etae teorías explica lo 

eufic~entemente las curacterísticas de la esclerodermia. Ad,!. 

más la relaci6n entre la eacleroeia sistémica y la esclerode~ 

mia localizada, variedad mortoa generalizada, aun no está el,! 

rai ea notable, sin embargo, la relaoi6n que existe entre eo­

olerodermia y lupus eritematoso sistémico y particularmente 

entre las dos formas cut'-neas de ambas enfermedades. 
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P.LTOGE!IESIS 
==•===--=>=•s:s 

Se han descrito tree fases en 1a evoluoi6n de la eeclerg 

dermia; una fase edematosa, otra indurativa y la atr6fica. 
En la primera fase, 1a edematosa, algunas de las caraot~ 

r!eticae encontradas eoni generalmente es indolora, bilateral 

y eim&trioa, apareciendo edema en manos y dedos, pudiendo a-­
~ectarse tambi&n antebrazos, pies y piernas; eete edema puede 

persieitir por semanas o bien meses en loe pacientes con ten­

dencia a desarrollar esclerosis siet&mica progresiva, y con-­

forme transcurre el tiempo, va siendo reemplazado por el endy 

reoimiento y engrosamiento de la piel. En &eta !ase se obse~ 

va \l!\ iflcremento en l.a permeabil.ida.d C&llilar, desarrol.landose 

secundariamente el edema, sin embargo, el agua. tisular está -

ligada a la sustancia base gl.icoeaminglicano, por lo que el e 

dema ee desarrolla dentro de Wl gel de mucina. (3) 

Hietol.Ógicamente en eeta fase temprana hay evidencia de 

un incremento de mucopolisecáridoe en la dermio; el ácido hi!: 

lurónico hidrof'íl.ico y oem6ticrunente activo, expl.ican un se­

gundo mecu.nieino de producción del. edema ; el condro1t1n eulf'~ 

to estimula el. depósito de ribras de col.~gena inicinndo de e~ 

ta m.wiera l.a faee de fibroeis o iudurntiva. 

La segunda i"uee de engroea.r.iento y endurecimiento de l.a­

piel. peraiate general.mente por muchoe aftoe; l.as regiones que­

primero son af'ectadas eon l.oa dedos, l.ae manos, la poroi6n -­

distal de miembros inferiores y l.a cara, en menor ~redo l.oa -

brazos, l.a poroi6n ant~rior del. to1ax y el. abdomen; mientrae­

la esclerodermia progresa, en l.a piel. se incrementa el. brillo 

5 



y la induraci6n. La contracoi6n y el endurecimiento de los­

tejidos1 hace que se modifiquen los surcos y pliegues norma­

les de la piel adquiriendo la Obra1 expresi6n de inmovilidad. 

El engrosamiento_ de la piel se acompafia; y en algunos caeos 

es precedido de hiperpiDDentaoi6n melanoc!tioa, la cual pue­

de ser tan intensa como en la enfermedad de Addiaon, sin em­

bargo, los niveles pl~smkticoe de la hormona estimulante de­

los melanooitos ee reporta general.mente dentro de límites -­

normales. 

Las telan«!ectaaias consiaten en la dilataci6n de redes 

capilarea y venosas que apurecen principalmente en dedos, -­

palmas, lubioe y cara; estas telangiectasiaa pueden ser cau­

sa de eu.ngrados serios cuando afectan el tracto gastrointes­

tinal, ya que se lea ha encontrado en todas les mucosas. 

Es anti&li.o el concepto de que las alteraciones vaecu1a­

res ti~nen un papel muy importante en la patog,nesis de la -

esclerodermia; Dinkler en 1891 asumía que loe cambios en la­

viel que aparecían en la eecleroeis sistémica progresiva, r~ 

r1ejaban enfermedad vascular. 

Bl fenómeno de Raynaud es la expresión más significati­

va de afectación vascular, y awique estos cambios pueden ap,! 

recer aisladamente Wlte la expoeici6n al frioJ es más común­

que acompañe a la eacleroeie sietG~ica. Llama 1a atenci6n, 

que en la esclerodermia es muy raro encontrar alteraciones-­

en loe grandes vasos; y cuando se lle~a a presentar casi 

siempre es secwidario a1 dailo en los vasa vasorwn. En con-­

trasto 1 las lesiones de pequeHao arterins y arteriolas son -

notorias; afectando tod~e las víoerae, la piel1 tejido sube~ 
táneo y músculos. Se ha encontrado que la mayor anormalidad 
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ea el engrosamiento de la capa íntima de laa arteriolas; es­

tos cambios arterioll:U'8B se han olaaif'icado en tres oat~go-­

ríae1 1) arteritis ~uda, que afecta a las tres capas de los 

vasos, 2) proliferaci6n de la intima, con diversos grados de 

obstrucci6n del lumen y 3) lesiones arterioeaoler6ticae. 

En loa análisis de autopaiae; al observar al microscopio a -

las arterias afectadas¡ se ha encontrado hipertrofia de la -

media, con marcada proliferaoi6n de ia capa íntima. con pre-­
senoia de diamJ.nuQi6n irregular del lumen vascular y segmen­

tos de obstruocidn total. 

En cuanto a la atectaci6n a nivel de miorooiroulaoi6n¡ 

al analizar bajo mioroeoop!a loe capilares de loa dedos, ee­

enmntraron tres principales o.normal.idwies1 un descenso im­

porttt.nte en el n<imero absoluto de redes capilares, dilata--­

ci6n y distoroi6n con disminuoi6n en tlujo sanguíneo capilar 

y engrosamiento y dupliaaoi6n de la membrana basai endote--­

lial. ~ pacientes con eeoJ.eroderlllia y f'en6meno de B.aynaud­

el tlujo sanguíneo digital y loe pulsos, disminuyen entre -­

los ataques; y durante loe episodios desapnren totalmente. 

(4) 
Bn cuanto a l.os cambios :tibr6ticos y al engro~•&.miento 

de la pie1 que sur~en en los pacientes con esclerodermia, en 
a1l;UD.OS estudios se ha mencionado que son el resulta.do de u­

na biosínteeie superactiva de colá~ena. Al analizar la col,! 

«ena dérmica por medio de la microscopía electr6nica, se ha 

encentra.do la presencia de numerosas fibras inmad~rae y por 

otro lado, la apariencia Ultraeetructural de los fibroblae-­

toe, también sus:iere ~ibrino«énesis. Taalbién se ha visto un 
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incremento en la actividad de la hidroxilasa de protocolá,ge­

na prolina en loa ~aoientea con esclerosis eiat,mica progre­

siva, &eta enzima oataliza la oonverei6n del péptido ligado 

prol.ina de la hidroxiprolina en protocol,gena, el precursor 

de la colágena. 

Se ha encontrado que loe fibroblaetoe dérmicos de loa-­

pacientes C<Ju. esclerosis sistémica progresiva sintetizan gl.!, 

ooaami.n&licanoe, en especial las células de las porciones -­

mda profundas de la dermis y tejido eubcut"1eo. Algunos au­

tores han concluido que el incremento en la síntesis es el -

responsable del acumulamiento excesivo de colágena en algu-­

noa caeos de esclerosis sistémica pro~reeiva; sin embargo, .2. 

troa autores afirman que posiblemente se deba a anormal.ida-­

des en la degradaoi6n de la misma, pero aun no se ha podido 

estab1~cer el. rol que juega la colagenaea en el metaboliemo­

de la colá&ena pura la evoluoi6n de la esclerodermia (3). 

En cuanto a las anormalidades en la compoeioi6n de la -

colágena, anál.isis bioquímicos de la piel han demostrado va­

l.oree bajos de hidroxiprolina y de hidroxilieina, partioula~ 

mente de la primera; la re1aoi6n entre ambas también es baja. 

La hidroxilaci6n de la prolina aparentemente ea incompleta. 

En orina de 24 horas bajo una dieta libre <le colágena -

ee ha encontrado incremento del p~ptido ligado de hidroxipr~ 

linn, también se ha eno:>ntrado elevaci6n de1 ácido ur6nico -

en la orina, lo cual indica que el sustrato de la euetwioie.­

&:lioosaminglicano también está elevado. Así mismo, 1oe val.q 

rea de loe metabolitos de la colágena, indican cuantitativa­

mente 1a actividad de la enf'er.:,edad, yo. que duru.nte el trata 

miento con inhibidoree de la síntesis de tejido conectivo --
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loa vuloree se encuentran bajos. (5) 

En resumen, la evaluaci6n bioquímica de la eecl.eroder--

rniu. wializa loe ei~entee puntoei 

1.- Acido ur6nioo elevado en orina. 

2.- Péptido ligado de hidroxiprolina e1evado en orina. 

3·- Hidroxiprolina, prolina, hidroxilisina bajas en la-
piel con esclerodermia. 

4.- Relaci6n molar,entre hidroxiprolina e hidroxilieina 

baja en ;a 'Piel con e·aalerodermia. 

5 .- Relaci6n molar .de prol.ina e. hidroxipi"olina· elevada­

en la piel con esclerodermia. 

Retiriendonoe ahora al proceso de caloinosie, se ha'en-­

contrado que pacientes portadores de esolerosie eieté1111ca pro, 

are~iva. y en espi.:toial, aquellos que oon portadores de· síndrf:!. 

me de CREST ( oalcinosis o, fen6meno de Raynaud R, afecoi6n ~ 

sot~ica E, escl.erodaotilia s, telan~iectasiaa T ), deaarro~ 

llan calcificaciones cutáneas y subcutáneas, las cuales ee ~ 

pre'aentan más frecuentemente en loe dedos, ceroanna a la a.rt:I:, 

oula.ci6n meta.oa.rpot'alángica, a lo lar~o de la superficie ex-­

tensora del antebrazo, en la bolsa del olécrano y en Área pe.­

telar. La culoinosis varía er1 cuanto a tamaño, desde pequef\os 

dep6eitos entre los dedos, hasta lur&OB con~1omerndos en los 

antebrazos. 

Los ané.1isis químico y por difraoci6n de rayos X de la.s­

ualci!icaoionee han demostrado que &etas f:atán forinadas prin­

cipal.mente por hidroxiapatita; al examinarlas con microscopio 

las sales preoipitadae de calcio en la piel aparecen como •~ 

cristales pleom6rfioos, unas en peoueñas agujas y otras en -­

largas "Placas. 
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La concentraci6n normal del calcio _sérico, t6sforo y de 

la fosfatasa ~lcalina, son la regla-en 1os pacientes con ee­

cleroeie aistámica p~o&~eeiV~, con o sin aparente calcinosis 

por_ l~ que 'no hiiy evid~n-ciá. de anormalidad primaria en el mf!_ 

tabolis1fio cie1·--,ca1~1.o-; ·'1D.s---~~loifioaciones probablemente son 

el reSuitadO· d8·, ~í-~a anormalidad local en loe tejidos ateq 

tadoe. 

Algunas ·de las .cu.ruoteríatica.e patol6,~icas de la eecle­

roderm.18: i~~aii~~-a Bons la esclerosis del ·~ejido coneotico­

de iti. ~:er_miB .Y __ téjtdo subcutáneo. Cuando Be deoa.rrol.lo. com­

pl.etamente; en l.a dermis hay Wl incremento en el. espesor, o~ 

mo resultiido de la hialin1zaoi6n del. tejido conectivo reem-­
plazando a la grasa subcutánea. 

En 1a esclerodermia localizada tambi'n se encuentran 

cambios inflwnatorios vaeoultsres de los pequeffos vasos,de m~ 

nera similar a la esclerosis sistéffiica progresiva. 

Algunos de los cambios e infiltrados inflamatorios se -

caracterizan por la presencia de linfooitoo, células plamát! 

cae y macr6Ca«os, que pueden ser encontrados en arreglos pe­

rivasoulnres, o bien,de mauera dispersa y difusa -perineura-­

les o en~re1 las Cibrue coláger.ae, o entre la dermis y el t~ 

jido subcutáneo. (9) 

En el afio de 1977 Perlish y Reevs encontraron abundante 

1nf'i1trado inflama.torio en los estadios temprWloe de la es-­

clerooie locali~ada, durante e1 primer año de la enfermedad. 

En cuanto al tercer estadio de la enfermedad, la atro­

fia, se oexaoterizn clásicamente por la presencia de éstu en 

ios grupos de fibras de colágena de la. dermis y tejido subcu 

táneo, loa foliculoe pilosos y las ~lándulaa sebáceas son es 

casas y 8tr6ficae. 
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HALLAZGOS INJ<UNOLOG1COS 

La esclerodermia, frecuentemente simula o se superpone a 
otros trastornos reumáticos, por lo que durante mucho tiempo­

ae ha pensado que tiene una base inmunitaria. 
Durante un estudio de niftos con esclerodermia focal en 

el Hospital Infantil de los Angeles (6), fueron encontrados 

en algunos pacient~s, títulos altoa de factor.reumatoide; se­
estudiaron 21 ni~os con eHcleroderm.ia focal y se compararon -

oon 23 niHos aanoe; siete niaos tuvieron factor reumatoide p~ 
sitivo 1 los afl.os de positividad del mismo en promedio fueron 

de cuatro a ocho aftas y la duraoi6n de la enfermedad de seis­

meses a cinco aflos; en promedio, los títuios encontrados ~a­

ron de 1132 y de 11256 en º'luJ.as de carnero y de 1140 1 1120-

y 11480 por aglutinaoi6n en latex, nin&U110 de loe testigos -­
tueron positivos. 

Laa 1eaionea m&a severas y destructivas en 1as extremicif! 

des fueron vistas en niños oon a1tos t!tu1oe de factor reuma­

toide. El rol prinoipai del factor reumatoide ta1 ve~ aea,e1 

probar. que no es más que una amp11ficaci6n de una reepueata­

inmune como ocurre en 1a neutra11zaci6n de virus, fijaci6n de 

comp1emento, quimiotaxis y fagocitosis. 
TÍtu1os aignificntivoe de factor reumatoide pueden enooq 

trarse en una variedad de enfermedades infecciosas, o en en~ 

termedades de 1a co1ágena o bien en condiciones neop1áaicas. 

e1 factor reumatoide está compuesto por ant1-gama~1obu1inae, 

tundaroentalmente IgM, IgG, l&A, con ei método de ag1utinaci6n 

en 1ate1 y en cé1u1as de carnero se detecta principa1mente -
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XgM; hay fuertes evidencias de que el. factor· reuaiatoide Igl&­

contibuye ª i.a patos&nes1s de 1á sinoVi-tia en dui.toa con e.i: 

'tri tia juveni1 y f'actor- reuma.toide. (l'R). posi-tivo. La asocif! 

oi6n de altos niveles de PR con dail.oa 'tieu1ares severos en -

niaoe con eeol.erodermia, sugiere la posibil.idad de que un m~ 

cw.iemo sim.il.ar opere en estos casos. 

En otros estudios, el PR se encontraba presente en el -

26~ de loe casos con niveles promedio de l.120 a 112560. En­
contrandoee además! que la presencia de poeitividad del. mis­

mo no se correl.acicnaba con cualquier caraoter!stica· cl.!nica 

en los pacientes con eeclerodermia, sino que ueualmente se .!!: 

eociaba con al.teraoionee cutáneas severas y artioul.areo i-....., 

gua1m.ente graves. (7) 

Ya desde 1974 Hanson, Drexler y Konireioh~ encontraron­

preeentes anticuerpos antinucl.earee, incl.uyendo t!tul.oe al-­

toa de anticuerpos contra una. cadena de DHA. y f'actor reuma­
toide. Otros estudios han demostrado l.a presencia de anti-­

cuerpos antinucl.earee en el. suero del. 15 al 47.6 ~ de l.os pa 
cientes con eecl.erodermia localizada. 

En un estudio publ.icado en el afio de 1983 , utilizando­
como sustrato células HeLa para la detecci6n de anticuerpos 

ar.tinuec1earee ANA por medio de técnicas de irununotluoree-­

cencia, 1nmunodifusi6n y otro métodos, se enoontr6 que la -­

frecuencia de ANA en células HeLa fue de 72.7 ~. siendo ¿eta 

una de las frecuencias ~áe al.tas publicadas; de acuerdo a e~ 
dios previos la frecuencia de ANA en morfea generalizada era 

más al.ta que en los otros tipos de eecleroderuda 1oonl.i:iacla, 

sin emtaego, en este estudio se encontró que el 10~ de loe­

paciontee con morfea generalizada tuvieron ANA presentes. 
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Cuando se utiliz6 como sustrato ria6n.de rat6n· l.a paei-· 

tividad de anticuerpos antinuol.9ares fue del 50 ,C:, la distr~ 

bUci6n de la fre01enoia de .ANA con o&lulas HeLa en l.OB ) BU~ 

grupos de esclerodermia localizada fue,,morfea 50 ~. morfea 

generalizada 100 ~ y esclerodermia lineal 67 1'> en w.er.to al 

patr6n, el homog,neo ~ue el más observado en l.OB sueros uti­

lizando o&lulas HeLa. (8) 

En otro estudio publicado en el afio de 1986, se enoon~ 

tr6, una frecuenoi~ del 31. ,C: de positiVidad de ANA utilizan­
do rifi6n de rat6n y 46 f. en las pruebas con células Reta¡ -­

los títulos encontrados en promedio fueron de 1120 a 114860-

con riff6n de rat6n y de 1120 a 113240 en células HeLa,se en­

contr6 patr6n homogéneo en el. 75 ~ de loe cuaos, seguido del. 

moteado nuclear fino en 1.7 ~ y nucleolar en el_B ~. En este 

estudio se observ6 que el. patr6n por inmunof1uorescencia no 

es específico en la escl.erodermia linea1 y que estos patro-­
nes pueden se encontrados en pacientes con otro tipo de en-­

fermedades del tejido conectivo, sin embargo, fue notable -­

que el patr6n periférico estuvo ausente y que el nucleolnr -

se encontr6 poco¡ estos ¡atrones son más específicos del lu­

pus eritematoso sist6mico y de la escierosis sistémica pro-­

greaiva. (7) 

Conti.huando coa ia.s características 1nmuno16g1cas de la 

esclerodermia, se han encontrado que la especificidad de los 

ANA en ia escierodermia loca1i~ati~ a(B.rentemente ea diferen­

te que en la esclerosis sistémica progresivu. Uno de los al:! 

ticuerpoe antinuc1eares más interesante y relativamente eap'! 

o!fioo para ia eec1erosie siet,micu progresiva es e1 anti-~ 

cuerpo anticentr6mera¡ esta reaoci6n con la regi6n del cen--
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tr6mero de loe cromosomas ea considerada como marcador eero­

l6gico del e!ndr~m~ de CHEST, sin ~ml:srgo, hay_ poco eecrito­

aobre la ocurrencia de este tipo de anticuerpos en l.a escle­

rodermia loca1izada. 

Ruffatti y colaboradores, rea1izaron Wl estudio en el -

ai'lo de 1986, utilizando oDomoeomaa en metafaee y anaJ.izando­

e1 suero de 25 pacientes oon eecl.eroder1uia l.ocal.l::zada, de -

loa oua1ee 20 teuian morfea; uno tenía morfea generalizo.da -

X 2, esclerodermia lineal; 1oe resultados fueron 1oe Bil;Uie~ 

tee1 se encontraron anticuerpos anticentr6mero en e1 12 ~ de 

los pncientes con t!tu1os e&ricoa de 320, 40 y 40, en oompa­

raci6n con los sujetos normal.es, la preva1enoia de estos an­

ticuerpos no fue eetad!stioamente SiNlificativa, as! mismo, 

en oomparaci6n con la esclerosis eietámica progresiva, la 

presencia de estos anticuerpos tampoco fue significativa¡ la 

presencia de anticuerpos anticentr6mero en los pacientes con 

esclerodermia local.izada fue aignufucativa 8610 en aquel.los­

oon esclerodermia l.inaa1. En este oetudio, todos l.oe eueroe 

con eetos anticuerpos positivos tuvieron un patr6n homogéneo 

por inmunofluorescenoia con células HeLa; a pesar de que loe 

anticuerpos entioentr6mera son coneideradoe como ma.rcudoree­

eerol.6gicoe del síndrome de CR.bST, en nin~o de l.oe pacien­

tes con eec1erodermia l.oco.l.izsda se encontr6 fenómeno de Ra~ 

naud, acroesclerosis o algÚn otro síntoma de eete síndrome. 

Por l.o tanto estos anticuerpos puad.en ser encont1·ados sin -

que necesariamente se desarrolle síndrome de CREST y al. mis­

mo tiempo, es evid~nte que existe una ~ren reiaoi6n entre l.n 

esclerodermia local.izada y la escleroeis sistémica progresi­

va. (10) 
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Además de loe anticuerpos ya mencionados, se han encon­

trado también unticuerpos o.nti una cadena de DIIA en plicien-­

tes con esc1erodermia locn1izada. Palanga y col~boradores-­

realizaron un estudio en el año di:! 1987 analizando el. S\.lt!ro­

de 22 p4ciont~s con morfea y morfea ~enPrali~nda, y sin afee 

taci6n a 6reanoe internos, o fen6meno de Raynuud o datos de­

escltiroeis aiaté1nica prot;resiva, encontrwulo antici..erpos an­

tini;.cl.eares en el. 23 ·1' de loe casos con sustrato en rift6n de 

rut6n, y en el 54 ,'-' de los pncicntr:s con austro.to de células 

HeLe., loe título& ·de AUA enoontrndos en ambos suHtrütos .fue­

ron bajos y no tuvieron relaci 6ri con la actividad de la en-­

fermedad • el patrón más frecuentei.1ente er.contrado por irimunq 

fluoreccencio. fue t!l homos~neo, seKtJido del moteado y del -­

nucleolo.r. Loe antinci:.erpos anti una cadena de UHA estuvie­

ron presentes en el 3~ ~ de loe pacientes con morfea y en el 

56 ;' de los pacientes con marf'ea genera.1iznda. En estudio 

l.l.am.6 la atenci6n que seis pncientee con uuticuerpos ar.ti u­

na c11deua de !JNJ&. 1fl prceba. purn ;.:t.\ fue nl!.;;:ttive. ut.lli=.nndo­

loo dos au:::tratur. lo cual indica que los anticueroos anti~ 

una cudena de DU,\ ( i:isD?fA ) puttaen ocu1~r1r en austt11cia de -­

ANA y vect!versa. (ll.) 

Otros estudios han demostrlido que pacientes con esclero 

der~in activa, o con multiples lesiones dérmicae,tienen niv~ 

' les medios de a..1ticuerpoe w1ti una. ca.dar.a de OUA; eimil,.r.res 

o. l.os encontrudoe en ?~~cientes c,,;in luous eri teme.toe o sistémi_ 

. co •. .\sí 1niemo l.a actividad de l.a enfer111edad, va pnra.lelamen­

te a l.oe nivel.t!B st'lricos de loa anticuerpos ssDHA. y el he-­

cho de que puHdan ·:atar presentes en ausencia de .ANA, sugie­

re la posibilidad de qu~ estén involucrados dos sistemas de 
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anticuerpos. Está claro basto. el moíl'.ento que en la esclero-­

dermia existe una gran hetero~eneeidad en la respuesta inm~ 

ne. 
La hiper~amaglobulinemia se produce apr~xiro.adamente en 

un tercio de los casos; el nivel de I«O eatá aumentado en p~ 

cientes con enfermedad activa y ~xtensa, y son todavía más ! 

levados loe títulos, en aquellos con contro.cturo.s o.rticula-­

res¡ se pu~den encontrar elevados loe niveles séricos de IgM 
y de I~A hasta en un 5i ~ y 47 ~ respuctivamente ein poderse 

corelaciona.r con otras caracter!sticne clínicas de la enfer­

medad. (7) 

La especificidad de los anticuerpos anticentriolo, anti 

linfocito T y anticolúgena1 en la eec1eroder1nia at1n están en 

inveetigaci6n, en los ultimas a..~os hay especial interés en -

el anticuerpo Wlti-Sci-70 que se encuentra en el 20f. de loe­

eueros de los pacientes con e~clerodermia variedad sistémicu 

proer~siva y que puede estar asociado con nfecci6n ¡ruimonar. 

En general, las funciones inmunitarias mediadas por 06-

lul.as se enou~ntran c1!nioamento intactas en la escleroder-­

mia, aunq..i.e en sangre perif'érico. loo niveles de linfooitoa T 

eetán disminuidos¡ los estudios aobre ln.s relo.ciones ~ f'un-­

ciones de los l.infoci."tos T supr~sores y T ayudndores, aun no 

estún bien acl.urndas. 

Los puoientes con escleroderrnia no experimentan prob'le­

mas especia'les en e'l control de infecciones, excepto frente­

ª insuf'iciencia vascular o cuundo se agregan aa~ntes inmuno­

suprosores al manejo. 

Pinalmente en l.cs dos ul.timos años, se han realizado e~ 

tudios encwninudos li la deteooi6n de a.ntic~erpos paro. Borr~ 
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iia burgdoferi en pacientes con morfea. En mlirzo dei 07 Ha.n­

een y coiaborad.oree propuaieron como hipótesis que B. bur&-­

doferi era el. ort;w-aierno cauaa1 de ia morfea, ba.sandose en l.a 

presencia de t!tu1oa sériooe de anticuerpos pbra este org~­

nismo en ioa pacientes con eecierodermia l.ocal.izada. (12,1)) 

Otros eatudioe, sugieren que ia 1noríea puude s~r secundasia 

e. una in1'ecci6n, toinu.ndo en cut:nta sus co.racter!st.icaa cií-­

nicas e hietoi6gica.e¡ 1as cuaiee son en nigunoe a.ep~ctos ci­

miia.ree a ia ucroderuiatitis y al. eritema crónico migratorio; 

enfermedades que cOmo se sabe están reiaoionadae con iníec--

ci6n por 1li uapiroqueta borreiia burgdoferi. 

de 1987 se publ.ic6 un estudio en el. ounl. s610 
l!.n se'Ptiernbre­

uuo óe loe 25 

pncient~e estudibdoe con escleroder~ia l.ocal.izada tuvo anti­

Cubrpos para D burgdoferi, detectados por técnica de ELlSA 

l.o cual. no fue esto..diatice.niente si&nificativo. 

Hasta el. momento no hay manera de eetabl.ecer W'l.a re1a-­

ci6n signifiobtiva entre eec1arodermia l.ocal.izada e in1'eo--­

ci6n por Borrel.ia ~urtdo!eri. (14) 
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CUAIJ!<O CLIHICO 
... --=ia ......... ==i:s 

En este capítu1o se mencionurán algunos aspectos clíni­

cos de l~ Bscleroeie ~ietémicu Progresiva y de la Faecitis -

EosinÜfila y se hará mayor éuf'asis en l.os hallazgos de l.a -­

Esc1erodermia f'ocal o localizada. 

La esclerosis sisté~ica progresiva se define por el fe­

nómeno cie Rnynu.ud,. afectuci6n cutúne1:1 áifuoa, ~rndoa diver-­

eos de calcinoeie cutú.nea y Wla microvaeoulopatía que condu­

ce a dief'U11ci6n pro~resiva de ua6fago, pulmones, corazón a -

menudo inteetino grueso y pA.rticul:rmente riñ6n. Al~as de­

la.a curacterÍbticae de preeentaci6n son f'en6meno de Raynaud­

artri tie o artralt;iL<.s, contru.cturas de flac.i6n inexpli.cablee­

y u.eintonuiticas, cambios cutúneos escleromu.tosoe, en ocasio­

nes están presentes la futi~a, debilidad muscular, fa1ta de­

incre111ento ponderal, dificul. tad para l.u duo!;l.uoi6n, dieena de 

esfuerzo y cnlcit'icaciones cutlinua.s. 

Loa co.mbioa en l.a piel. varían desde una unduraci6n oé-­

rea, con eugroeamiento de l.oa dedos ó.e l.as manos y edema de 

pies; hasta una fase edematosa que af~cta a l.oe antebrazos-­

miembros inferiores y ci..ra, esta piel. oe hace muy vul.r:erabl.e 

a l.esionee por trawnu.tiellloa l.evea, por l.o que es frecuente­

que l.os pucientes frecuentemente deaarrol.l.en ul.ceracionee BQ 

bretodo en l.a piel l.ooalizada en el. dorso de l.liB articul.aoi~ 

uee interfal.áne;icae proximal.es y meta.c':.trpofeJ.áng:icas, estas 

ul.ceracionee frecuentemente se infectan, y ee notoriu la Di­

ficultad para su manejo. Loe cambios difusos tienden a pro­

pa.e;~lrse de la poroi6n di&tül. a la proximal, y en el tranecu!: 
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so de meses a años, l.a. pi.el. se vuel.ve dura, ten~a, bri.l.lante 

y atr6fi.ca1 se puede obeerva.l" hipo o biperpigmentaci6n, te~ 

l.angi.ectaa1ns, y di.versOs ¿rados de calcinosis. 

l:.'n cuanto al. -!en6m.uno de Raynaud, se pi·u.Jt;c..: ~u1· &Btius­

mo arterial digital. i"r~ducido por. fr!o o estr.Ss emocional., y 

consisi.te en una'·reaCci6n-tripl.e de col.or blanco (~u.lid,z)­

a azul. (cianosis) :_y;_a rojo ( eritema). Se le enou&ntra en -
el. 90 a. 95 ·~ de_ .l.os paci.eiltes c:Jn eecl.orosis sistlir..ica pro­

gresiva, los dedo~- ·de laa wanoe son más !rucuentemente afee-
. ·_ .. 

ta.dos y puuden acompaiJ~ree en ocasiones de ;.areeteeia~. 

·LWI manifestaciones muaculoesquel.&ticas de l.a eecl.uro-­
sis si.st6mica. p-rogresiva, pueden inol.uir l.a iniciaci6n tem­

prana de poliurtrLtis si.m~trica, gel.ificaci.6n y ri~idez gene 

ral.izada matutina, l.os músculos re&Ul.armente desa.rrol.l.an fi­

broeis, degeneraoi.6n de l.a sustancia contractil. y va.cuoliza­

ci6n, ademá.a se desarrol.l.a intl.W11a.ci6n de l.aa articulaciones 

con ~ibroai.e de l.a membrana sinovial, final.mente astoe ca.m-­

bioe vascul.ares, urticul.aree y cutáneos, puellen avanzar bas­

ta eeol.eroductil.ia. ~atoa pacientes ~ueden cursar con debi­

lidad de l.os rn{iscuJ..os proxirm.~es en el. 20-40 ~ de l.oe casos, 

y al.gunos muestran Dlipat!a infl.u.aa toria con el.evuci611 de l.u.s 

enzimas séricae. 

El. 70 ·J(. de l.os pu.cientes con escl.eroder.niu. desarrol.l.nn­

nwn1fostaciones ~astrointeetinaiss, incluyendo insuficiencia 

motora, presentando disfunCi6n eso[á3ica y- rafl.ujo eea!á.gico 

aecundario a 1li atrofia de l.a túnica muscul.ur. Los c6licoBT 

ndbomina1es, 'al te raciones como constip1-ci6n o diarrea son -­

sin tomas co.rnunes secundarios a l.a afectao16n de intestino • 

. La ml!.1.D. absoroi6n secundt-,.ria, da lupr a un des,gaete intenso 
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y a hipermotilidad intastinal con l~ con&~cu~nte reproduc~­

ci6n excesiva de la f1ora. En el intestino ~rueso, la forma­

ci6n de plncae atr&ficns on la capa muscular, puede ánr lu-­

gbr a la formuci6n de divertículos. 

La afectaci6n pulmonar es casi ir.vario.ble en loi:; pucieq 

tes con esclerosis ei~t~~ica oro~resiva, es frecuenta la pr~ 

aencia de taquipnea, disnea de esfuerzo y tos ul exó.man fís~ 

co, sin encontrarse generalmente nint;Ún otro si.,io a la ex-­

pioraci6n. Reta sintomato1ogía ae puede eX?licar por la fi-­

brosis y ei engroearuiento del tejido conectivo de la membra­

na entre el alveolo y el capilar, también pueden encontr~rso 

for~aciones quíuticae y enero6a.miento .pleural con o sin exu­

dadoB. 

~n cuanto a la atectaci6n cardiaca, consieite en peri-­

carditis, insuficiencia izquierda o biventricule.r, presencia 

de arritmias, derrames pericárdicos que en general son asin­

tomáticos e insignificnntee1 en el miocardio ea ha obsarva­

do la presencia de un edema 1:iucinosis y fi broa is, además el­

pericardio puede estar engrosado, lu vaeculitis y lesiones -

fibrinoides ocurren tambi&n con fr~cuencia. 

~n un 40 a bO ~ de ios puciontee presentan afectaci6n -

renal, el inicio de ei;,ta o.t'ectuci6n se produce en los prime­

.ros añoe de l.a escl.oroeia y se asocia a hiDertonei6n u.rte-­

rial maligna, se proe~nta hematuria, ~roteinuria e hiperazo­

emia y puede lles:ar hasta. la ol.iguria, en el riñ6r. se pueden 

ob&ervar cl1.mbios vasculares simila.res a loe. ó.el. fen6meno de­

Rayne.ud. 

La calcinuais eetá aeociuda a esta enfer~edad, loe dep6 

sito~ de ca1cio se locnlizwi preferentemente en l.oe dedos, -
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en las cresta$ i1iu.cas 1 en e1 dorso de los pies y en 1ae art:!. 

cu1c.i.cionus. 

~n reeumen algunos de los criterios clínicos d1agn.6at1--

ooe sons (6) 

1.-l:'.acltrosia déra.ic~. 
2.-Esolerosie y u.croescltirosie uroximnl. 

3.-.ii;dema de G\D.loOB bilateral. 

4 .-De!ot·inidad de mu.nos y contrtt.cturas. 

5.-Pivnentac16n o.normal. 

6.-Te'lti.ogiectasifiB. 

7.-Crieis vascular. 

8.- Fen6meno de Raynaud. 
Bn cuanto a las caracter!aticae clínicas de la eoclero..: .. ~ 

der~iB foca'l, sus inicio genera~mente es insidioso y aunque -

se reconoce f4ci1mente cuando está avanzwla, 'las iosiones lo­

calizadas pueden puear inadvertidas o confundirse con otros -

padecimientos. En uno de loe primeros estudios· escritos co-­

bre esclerodermia en niños, se encontr6 que el inicio de la 

enfermedad en la mayoría de 1os ca.sea eru. Wlunciado por 'lesi.ci 

nea cutá.nuas, un peuqeño número de niños iniciaba. C•:tn rie;idez 

dolorosa de las articuluciones y lesiones cutáneas eimult1:1..11e~ 

mente en otros, el inicio de 1.n enfermedad DB caracterizaba -

por la ~reeencia de dolor y ed~ma de 1.na ~rticulaciones sien­

do catul.ogados en ocasiones como artritis reumatoide. (15) 

En otro ~s~udio se unulizuron 16 onsos de ni~os con es­

cle rodera1ia !ocal., encuntrondo que la ed•.d promedio del ini­
cio de 1.a enfermedad era de 6 a 1.os 1.5 ai1us con una media de 

b a.r~os; en este grupo de pncientee los c~mbioe en la piel -­

m6.e Bi&nii"ica.tivoe ful:!roni endurecimiento, Ct!mLios en lu 



vigmentaci6n y aparienoiu brillosa¡ lo más común encontrado~ 

fue el endureoimianto alrededor de las articulaciones. bn e~ 

tu serie todos lo niftos tuvieron incremento en la pigmenta-­

ci6n de la piel, la p~rdida del tejido subcutáneo fue tam~-­

bi6n obeervaua¡ alr,unos niños desarrollaron 6~rena como e-­

fdcto eecwid&.rio del vneoespasmo, y s610 un nirto de estB se~ 

ric prebent6 C1:tlcificuoionee subcutáneas. (16) 

Las cu.ructer!sticas ancontradas en piel en orden de fre-

cuenciu sons 

l.- ~strechez.sobre todo de urticulaoiones. 

2.- Increcento en la pigrnentaoi6n. 

3.- Piel brillosa. 

4.- f,;ngrosamiento, endurecin:iuntJ de la pit1l.. 

5.- Atrofia suboutd.noa. 

6.- Piel delgada. 

7.- Cambios tróficos. 

8.- Despil!;mentuci6n. 

9.- Ulctsra.ci6n. 

10.- Gunr;rena. 

11.- Calcificaciones subcutáneas. 

La esclerodermia localizada debe coneideraree 001110 una -

enfermedad de espesvr completo, con potencial de producir una 

atrofia profw1da de grasa, músculo• periostio y huaoo. La e~ 

olerodermia locolizeda dts ordinhrio, se presenta. como p1o.cas­

outáneas discretas o btmdas lineo.les de afectación. 

La escleroder111ia lineal. puede comen~e.r con wi.a colox·n-­

oi6n eritamatosa o violácea de la piel, que va creciendo y -

que pueoe elevarse o deprimirse, la piel se siente endurecida 

y poeterioremento adquiere un aspecto céreo o de mt1rfil. 

22 



Pinal1nente aparecen áreas de hi oerIJit;nlentaoi6n, las lesiones 

ee vuelven lisae sin pelo, y a menudo dejan de sudar y la a­

trofiu eubc~tánea de ordinario está avanzada y se produce fi 

jaci6n de lns estructuras situadas debajo. 

Muche.s lesiones de esclerodermia lineal, ee expanden al 

final hacia su extremiaad proximal, en forma de abanico y a­

menudo he.ata l~ l!ena media o un poco más allá de 4eta. La­

atectuci6n frontoparietal de cara, trente y cuero cabelludo­

ee lle.muda en "golpe de sable" y puede conducir de manera iq 

sidioea a hiperplaeia 6eea regional del maxilar inferior, eu 

pertor, cigcma y cráneo. 

La esclerodermia lineal unilateral de una extremidad -­

pu .. de estar asocia.da con detención preu1atura. del crecimiento 

acortamiento del miembro y deformidades fijas, valgue o va-­

rus. También se ha seHalado la presencia de hemiatrofin com 

plata que incl.uye cabeza, tronco y ambas extre:;iidadel!I. 

Es importante examinar la piel de 10 a 20 cm fuera de -

loe límites de la.e lesiones lineales discretas, en vieta de­

su propensi6n a dejar áreas intermedioe de piel normal que -

más adelante puedan eer af~ctadas, con frecuencia, las lesi2 

nea de la esc1~roderrnia lineal despu~s de meses y/o años se­

rablandecen y l.tls manchas disminuyen. 

La esclerodermia morfea, puede presentarse en forma de­

leeioneo simples, muJ.tiples y adyacentes, coaleecentae o muy 

dispersas. Ocasionalmente presenta loe anil.los de color 11-

ia característicos, que representan un borde c~ntinuo de ac­

ti vidud inf1aae.toria. Las lesiones en p1aca se presentan 02 

mo porcelana blanca o induraci6n marfil con contornos distiQ 

toe y bordes violáceos; el que éstas lesiones se ha~an más -
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extensas, pu~den indicar actividad de la enfermedad; además­

de eetna les~ones, los folículos pilosos son atróficos, la ~ 

ascreci6n sebácea est& marcadamente dfominuidu; en un estadio 

posterior, las lesiones ap~recen atr6fioas e irregul.armente -

hiper o hipopi~mentadas; en este tipo de esclerodermia local! 

zeda el tejido euboutáneao tambi'n se encuentra afectado y -­

los cambios musculares usualmente son detectados por electro­
miogru.fía. 

Como la Morfea puede ser una mar.ifestaoi6n inici~l de la 

escleroois sist,mica pro~resiva, resulta importante hacer \U'la 

evaluaci6n amplia y minuciosa de la funoi6n de loo 6rgo.nos i~ 

ternos, ein emb~go, la mayor p&rte de los Problem~ están l~ 
mitados a la piel. Se ha descrito que algunos niftos con Mor­

fea evoluoionan hasta la forma focal difusa de escleroderm.ia­
con afectaci6n casi total de la piel. Estos pacientes pueden 

tener varios episodios de artralgiae, artritis,o ambas. 

En la ~orfea generalizada las lesiones en plnca, pueden­

envolvtir casi la piel entera , la atrotia de las est:r"\lcturae­

es prominente en extremidad.es conduciendo a deformidades que­

máe tarde llegan a ser inva.lidantes. La cara generalmente -­

está respetada, las leeionee usualmente se presentan de mane 

ra irreeular, pero no ea raro que tambi..Ín lo ho~Wl de manera­

estrictamente oimétrica en el tronco y extrer1idades. Puede -

llegar a afectar 6r~os internos sin embar~o, la mayoría de 

las veces la esclerodermia morfea generalizada se confina 

exclusivamente a la piel. ~ate ti~o de esclerodermia locali­

zada es la que más se ha relacionado con la esclerosis sisté­

mica pro4resiva. (18) 
J,a definici6n de afectación general. en la esc1urodermia-
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localizada es un tema complejo; en algunos casos se han ob-­

eervudo defectos de conducci6n cardinca, síndrome Sj6&ren,-­

perica.rditis. o f'en6meno de Raynaud. i.as lesiontis del cuero­

cabelludo y de la cara se han asociado con anormalidudes del 

Sistema nervioso Centra11 incl.uyendo crisis convulsivas, al­

teruoiones visuales, cefaleas o ate.que isqu,micos transito-­

rice. 

Hay ref'criwicias de la presencia de cambios &lomeru1a-­

res intispec!ticos en al~os pacientes con esclerodermia f~ 

cal¡ nin~o lleg6 a desarrollar insuficiencia renal. La 

f'unoi6n esof!gica tembi6n ha sido evaluada por múltiples au­

tores y se m€nciona que cerca del 20 ~ de los niflos tienen -

datos manométricos, radio~ráficos de trastornos de la motil~ 

dad, pero casi ninguno se queja de disfagia. Rara vez e1 -­

problama avanza, puede re~resar a la normalidad en algunos -

casos y nunca es preea~io de esclerosis sistémica pro~reeiva 

normalmente no se produce avance de esclerodermia localizada 

a esclerosis sist~micn progresiva con desarre~oe vicaraies. 

La P'asci tia Eoein6fil.a fue descrita por primara v_,z por 

Shulman en 1974, como edema doloroso e induración de lne ex­

tre:r~idades diatal.es 1 respetando las manos y loa ¡1ies, e.comp_!!: 

flár,doae de cosir1ofilin pc.rif,rlcn, hipar~amael.obulineraia, e-

1evación de la eritrosedimientuci6n y endurecimiento e inf'l.~ 

m~oi6n de la f'ascia profunda. ~eta enfer~edad es mñs f're--­

cuente en a.du1tos y se ha considerado como una enfer1nedad de 

esclerodermia. 
La hinchazón dolorosa similar a la de la esclerodermia, 

pero sin fenómeno de Raynaud puede iniciarse en mw1os y pies 

y a menudo estú. limitada a 1os antebrazos y a las piernas, -
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pero puede afectar progrdsivamente a toda la extre~idad. 

Suele ser no.table el edema con f'ormaci6n de f6veas a la pre­

s16n y en ocasiones la piel attqUiere Un aspecto rugoso o de 

" cáecara ée nut:anja", sin eml:argo la pigmentaci6n usualmen­

te ea normal y nJ hay BiO'lOS de aumento de la temperatura -

looa1 oon atrofia y esclerosis. 

Por 10 general la piel ae siente firme y parece Eija a­

las estructuras vecinas. En muchos de loe caeos la !'asci­

tis eoein6fila da ericen a las lesiones de morfea o eso1ero­

derm1a 1ocalizada, pero en poco.a ocasiones se produce eeole­

rodaoti1ia; además las aiteraoionee de orden general no son­

oomunee y no hey traetorn~e de los 6rgancs internos. 

El síndrome del tunal del carpo es una caraoter!otica -

temprana de la enfermedad en muchos caeos1 aunque la etiolo­

gía es desconocida, se ha observado que frecuentemente es 

precedida por unu. actividad r!sioa extenuante¡ tambi'n se ha 

pensado eu una etiol.ogía inmuno16&ica por la identificaoi6n -

de inmunog1obulinus y C3 a nivel de 1a faacia inflamada y e­

levaci6n de la IgG sérica. La confirrnüci6n hietol.Ó~ica pa~a 

el dia0l6etico de l.a eufer1oedau requiere de,la. toma en cuiia­

profunaa, o de biopsia en bloque que ino1uya piel, tejido 

subcutáneo, aponeurosis y múecul.o. Ep todas l.ae aupas se a­

precia 1nflwnaoi6n y fibrosis; la infiltraci6n eoein6fila de 

tejidos puede ser notable en las etapas preel.im.inares de l.a 

la enfer1o~dad, pero comWUD.ente predominan loe 1infoci toa, 

hietiocitoe y º'lulas plasmáticas en l.as ireas alteradas. 

(16) 
La mayoría de 1os pacientes con fascitis eoain6fi1a, en 
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su inicio mejoran notablemente con ia administrac16n de cor­

ticoeeteroidee; las C(lntracturae de flex16n ex.tensas pc~recen 

producirse rápidamente. Con el traz-.eéurso del tiempo se di~ 

tinguen tres tipos o ~rupoa de enfermedad; 

l.- Una onfar111edaLl de reeoluci6n t!Bpontánea despu~e de­

aproximadamente dos ados. 

2.- Faacitis eosinúfilu peraiet~nte o recurrente que se 

controla s6lo p~rcialmente con el tratamiento. 

3.- Estructuras de flexi6n rijas pro~reeivae que origi­

nan \.llla incupaoidad manifiesta. 

En 1983 se public6 el caso de un paciente aduJ.to que -­

después de padecer durunte 12 artos reumatismo, en un mes de~ 

aarroll6 oaracterísticae clínicas de faecitie eosin6fila y -

que m'e tarde, en un lapso de tres meses, mostró datos de e! 

oleroder1nia, tanto olinicoe 001no histol6gicoe. (19) 

En 1986 se public6 e1 caso de un puciente de tres a~oa­

de edad, quien desarroll6 faecitis eos1n6fila, la cual apa-­

rentemente se reeolvi6 despu~s ae U."l aiio de manejo oon pred­

n.ieona, post~riormente desarrolló carao'teríaticae y cwnbios­

en la piel que eran similares a la escleroder1:aia lineal, por 

lo que tr.unbi'n vino a rerorzar la idea de que la rascitie -­

eoein6fila puede ser una manifestnci6n temprana de una va--­

riante de la eaclerodermia 1ocal.izad.a. (20) 
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DIAGHOS~ICO 

Antes de iniciar oon las caracteríeticaa y los hallaz-­

goli de laboratorio y ~abinete, es importante seaalar que la­

eaclorodermia lineal en algunos estudios, es considerada co­

mo e~fermedad activa si hay apar1ci6n de nuevas leBionee dé~ 

micas, o bien si las lesiones u.ntiguas se desarrollaron en -

un lapso dentro de los precedentes &eis meses; por otro lad.o 

la enfermedad se consider6 como inaotiva si no aparecían nu~ 

vas lesiones o bien si la extensi6n de lue mismas no se madi 

ficl:Lll en un lapso mínimo de seis meses, la durnci6n de la 

actividad de la enfermedad es cal.culada aJmo el número de a­

Boa que hay en~re el inicio o la apttrici6n de la ~rimara le 

si6n cutánea, nauta el momento en que se detecta la Ú1tima -

lesi6n activa, en algunos cueca hay períodos de remisi6n de­

la enfermedad aJ.tenui.d.oe con per!odoe de actividad de las le 

eiones cutáneae, en eotoe co.soe se considera como una enfer­

medud recurrente. 

Uno de loe hallazgos de laboratorio frecuentemente en-­

contradoe en es.toe pacientes es 1a eosinofilia perif&rioa, -

la oua1 puede definirse co~o \Jna cuenta de eoein6filoe de·--

300 c61ul.ao/mm 3 o más, (22) 
En 1986 se hizo un análisis de- 53 pJ;Lcientes pori-B.ct.oree­

dtt et.cleroder111ia l.iuea.l, enoontrand~ que 21:::;·de t;stoe :\io.-~ierl.- · 

tes presenta.ron t!Oeinofiliu. perifirioa~ .. e-n riint;Uli~'. -~!: e~tos 
pacientes se atribuy6 a efectos adv:ersos. ~.-~rog_ae o bien -­

que tuera secundaria apa.rasi tesis. La e0eiri.Of:i1ia :·ae::eri0on'-­

tr6 en los pacientes con enfermedad activa· y·-·no" tuvo 'rela-­

oi6n con el número de leeion~s cutáneas. 

28 



Pe.langa y lliedst!!!;:er en 1987 realizaron una inveatigaci6n­

sobre la trecuenoia, niveles y la significuncia de lR eosino­

filia en so.n~re en los pacientes con esclerodermia. Se anal~ 

zaron 715 pacientes con esclerosis sistémica nro~esiva, 72 -

pacientes con esclerodermia localizada y 22 con faecitis eoei 

n6fi1a¡ del gru~o portador de esclerosis oistémica progresiva 

se encontr6 eoeinofilia s6lo en el 8 ~ de loe caeos, aquellos 

que tuvieron esclerosis localizada tuvieron eosinofilia en un 

31 ~ teniendo la mayor frecuencia la Morfea generalizada, 

8 ~ de estos pacientes presentaron un conteo de células de 

aute de l000/mm3J existiendo relaci6n entra eoeinofilia y en-­

fermedad activa. En loe pacientes afectados con !ascitis eo­

sin6fi1a un 83 '/. tuvieron eosinofilia y el. 61 ~ de los pa­

cientes presentaron cuentas de m&a de 1000 células. 

Se ha mencionado que el hallazgo de eoainofilia,en J.os -

pacientes con esclerosis sistémica progresiva o en los que -­

eat6n afectados con esclerodermia focal puede considerarse og · 

mo un factor pron6stico, sobre todo por la relaci6n que exis­

te entre actividad de 1a enfermedad y presencia de eoeinofi-­

lia ~a que al mismo tiempo &ate factor pron6stioo puede con 

tribuir a1 manejo de loe pacientes. (22) 

Los niveles de IgG están incrementados en los ~acientee­

con esclerodermia loca1izada, cuando &ata se encuentra en la 

fase activa, o bien, cuar.do la enfermedad es extensa y hay -­

contracturae articulares. Los niveles de IgM y de Ig,\ se e~ 

cuentran elevados en el 51 ~ y 46 ~ respectivamente en los -

pacientes portadores de esta pato1og!a y oláaicwnente no tie­

nen nin.runa correlaci6n con las características clínicas. 

En cuanto al factor reumntoide, se ha observado en la e~ 

clerodermia local en 7 de 21 niaos en lbs series de Hanson y 

en 9 de 34 pacientes en las series de Falange. con títulos µr~ 

medio de 1120 a 112560; los títulos altos ~eneralmente se re-
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lacionan con leoionee out&neas severas y con afectación nr--­

ticular. El factor reumatoide, puode persistir por muchos a.­
Roe y a.socia.rea con sinovitis activa •. 

Refiriendonos o.hora a ln presencia de anticuerpos aninu­

cleares, en algunos reportes se menciona que ll de 12 niftoe -

con esclerodermia lineal., tienen ANA positivos; en loe estu-­

dioe realizo.doü por Palan~a se reporta que un 31 ~ de los pa­

ciente e con esclerodermia lin~al presentan anticuerpos antin~ 

oleares positivos utili~ando como sustrato riB6n de raton, y­

basta el 46 ~ en los caeos que se utilizaron células HaLaJ -

en ambos eulitratoe se encontr6 relación entro anticuerpos an­

tinuclaares positivos y lesiones severas de piel o enfermedad 

muy extensa. 

En cuanto a la presencia de anticuerpos anti una cadena­

de nn~ en loe pacientes con esclerodermia activa o con múlt~ 

ples lesiones, los niveles que ee encuentran en san~e, son -

muy similares a los encontrados en el Lupus eritematoso siet~ 
mico, 1a actividad de la enfermt1dad, tiane un curso para.loo a 

los niveles s&rioos de 1oe anticuerpos anti una cadena de DHA. 
El curso eero16gico de los pucientee con Eecl~rodermia -

lineal, es un tanto discordante en cuanto a1 tiempo de apari­

oi6n de les tres sietemae distintos de a.nticuerpce. (7) 

En general para establecer el diagn6atico de escleroder­

mia, basta con la inspección ~eneral, sin lle~ar a ser necea~ 

ria la bioDsia; sin embargo existe ya un esquema estliblecido­

sobre el anál.isis y evaluación bioquímica de la esclerodermia 

realizado en la piel de estos pacientes y cuyos puntos más i~ 

portantes se mencionan a continuaci6ni 

1.- Elevlici6n de ácido ur6nico en orina. 

2.- P~ptido liaado de hidroxiprolina en orina, elevado. 

).- Hidroxiprolina, prolina,hidroxilisina bajas. 
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4.- Belaci6n mol.ar baja entre hidroxiprolina e hidroxil.i­

. sina. 

5 .- Rel.aci6n 1nol.ar elevada entre prol.ina e hidroxiprol.ina 

En lb Bscl.erosis sietbmica pro~~siva, la an&io~raf!a y -

la pl.etiemografía, demuestran enfermedad obetructiva de l.a ar­

teria digital, asas capil.ares giRlllitescns y una reducoi6n gene 

ral. de los vasos del reple&Ue supraungueal.; lo cual ea compati 

bl.e con la. presencia. de fen6m~no de Rayno.ud. 

Tambi~n son de util.idad pruebas de viscosidad de la san-­
gre, y el. hall.azgo de aumento en la l.iberaci6n de tromboxano 

A 2, beta trombo~lobulina y otros medio.dores vnsoactivos. 

En cuanto a l.a.s manifoataoiones muscul.oesquel~ticae, ~o-­

cae veces hay pruebas radiol6gicas de eroei6n de l.oe cart!la-­

gos artioul.ares, o p~rdida del hueso subcondra.lr sin embargo, 

es posible corroborar radiol.6aicamente los dep6aitos de calcio 

tanto en la esclerosis sist~mica progresiva como en l.a eecier~ 

derrnia 11rieal. Ouundo hay u.fecci6n muscuiar, es poeibl.e obser­

var al.teracioli.eB en las e~ímas 'l6rioae como l.a CPK que tradu­

ce el. proceso de miopatía infl.n.matoria. La el.ectromioernfín-­

genera1mente es muy Útil. para 1a detocoi6n de afeotaoi6n a ni­

vel. ruuscu1ar y en muy raras ocneionee so ll.ega hn.sta l.a biop­

sia de múscul.o. 

En cuanto a 1a afectaci6n gaetrointestina1, en 1a radio-­

grafía eimpl.e de abdomen, t:B posible observar niveles hi1lroa~­

reos y di1ataoi6n de aso.a inteetina.leBJ 1oe estudios con bario 

con frecuencia mueetran un retraso en e1 trát,sito intestinal., 

retención con atonía, y dil~taci6n amplia. ?uede ~resentarse -

el eioLo del aoord.e6n cerrado, oausu.do por la fibrosie a nivel 

yeyune.J.. 
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U1 cuanto n lua <:.ltérnci(lnee pulr.ionnrea, n me11udo lo. 

rudio~ra~ía de torax, s6lo ~uestra engrosamiento de la pleUrli 

pueden deeu.rroll<i..rse cambios pror;resiv'oa de i'ibrosis pulmonar 

que ee manifieetsn come patrones reticul.o.re3 de densidades no 

dulares o lineaiee en ios cam~os pul.manares, en algunas oca~ 

siones se puede encontrar enfisema bul.oso. Las ~ruabas de -­

f"Wlci6n pU:.monar son recuruos dio.,.;u6sticoe y terap&utiooe muy 

úti1es, el deterioro de la caoucidud de difusi6n, defectos de 

ventilL1ci6n y reducci6n en la diateneibilidad pulmonur pueden 

estar presentes. 

El monitoreo de la funci6n renal, será necesario pura -­

loe pucientes con esclerodermia tanto en la v~~riedo.d J.ocaliz! 

du como en la. eistá1nica.¡ sobre todo en los pacientes que es­

tén bajo tratamiento con D-penicilamina. 
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TrL\T,\ .. AIEUTO 
========== 

Antes de iniciar con el mhnejo estrictamente rarmacol6g~ 

co, creo necesario anal.izar otros puntos y aspectos, que pue­

den modificar el curso de la erifermedad. 

En primer lut;ar, se debe considerar como necaeario el. e~ 

plicar n loe padres y al. niño, d~ntro de lo que sea posible; 

todo lo referente a su enfermedad, ya que en muchos de 1oe Cf! 

sos la ignorW'loia origina que loe tratamientos sean abandona­

dos, creyendo que no habrá. mejor!a en el ouoiente. El pro,;rq 

ma completo de trata.miento también debe incluir asesor!a a la 

familia en reluci6n a los usveotos ~et~ticoe, ~eicosocinl, f~ 

nanciero y de 1r1capacidad, as! como de recuroos terapéuticos­

aun no cou1;>robudos. 

Algunas medidas generales son útiles en el trutwniento -

de la esclerodermia, como por eje1np.lo el evitar tro.wnatisrnoe­

de áreas con vaecu1arizaci6n deteriorada; la proteooi6n oJ.. -­

frío twnbi'n ea crucial, e incluye el mantener una temreratu-• 

ra ambiente adecuada, prendas adicionales de ropa durante el­

invien10 y uso continuo de &U~tee y media&. 

El buen cuidado de la piel incluye, el evitar astrin~en­

tes, detern:entes y expouici6n al sol de mHn~ru. excesiva; ee -

han recomendado una gran c1:.ntidad de aceites y lociones emo-­

lientes para reblandecer y protcr.er la piel úi'ectada, Gin em­

bargo no han prub3ó.o su ef'icacia todavía.. 

La terapia física y ocupaoionul ee de iv:rportancia aru--­

cial ll~ra preservar lEL fuer:t.a. muscula.r. Lu uplicuci6n de f'é­

rul.as, aná.lisio de la marcha, y eval.Ud.ci6n de cumbias de uati 

vidad.es diarias, tu.mbián det~rún ser tomuuae en cuenta. 
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El tratamiento qUirúrgico de .la .esclerodermia., nebe con­

siderarse con cautela, puede ser beneficiosa la debridaci6n 

de las Ulceras causadas ~or insuficiencia~vascul.ar, pero la -

extirpaoi6n de dep6sitos -de oalcinosis, debe restrin&irse en­

lae áreas que causan un deterioro funcional significativo. 

Los resul.tudos de la cirugía para mejorar las contractu­

ras de flexi9n, han sido muy variliblee, pero la liberaoi6n de 

tendones y de tejidos blandos en la mano en garra o dedos de-

los pies en martillo, pueden mejorar. La amputaoi6n ooasio-

nal.mente es nuoesaria, en caso de infecciones o ulceraoionee­

recurrentee incontrolables. 

Desde h~oe mucho tiempo, se considera· que los asteroides 

son de utilidad en el manejo de la esclerosis- sist&'Wi-~a Pro-­

gresiva, y en el cuso especia1 de la miopat!a_inflamatoria o­

poliaerositie activa. 

Como en los Ultimas aAos se ha heoho incapiá en la posi­

bilidad de que mect.niemo inmunitarios oulu1area y humorales -
estén involucrados en la fisiopatolog:Ía de la enfermedad, a-­

&entes irununosupresoree como la azatiorpina, oiclofosfamida­

y el clorambucil; parecen atr~ctivos como posibles modificado 

res de la enfermedad. A\Ulque inmunosupreaoree y asteroides -

continuun siendo apro1Jiu.dos para el manejo de l.a escleroder­

mia. que plantea la posibilidud de rnuet'te • se han reaiizado ea 

tudios con el fin de ofrecer otr~s opciones al manejo. 

Algunos autores han reoomendado la Plaemaíéreais, oonei­

dero.ndo las bnees inmWlol.6gicae de la enfermedad; sin embargo 

la mayoría de loe p~cientes que mejoran, han recibido al mis­

mo tiempo otros med.icwntJntos, lo que hnce dií!cil su eval.uu.-­

ción. 
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Recientemente la D-penicila.mina ha mostrado ser una op--­

ci6n más pura el manejo de las mani.festaoiones tanto a nivel­

cutáneo, como viceral en la' esoleroderiuia. El uso de la D-pe 

nioilamina en esta enfermedad, fue sugerido por Harria y ---­

Sjoerdsma en el aflo de 1966¡ ellos encontraron que utilizando­

éste medicamento a dosis adecuadas, para la enfermedad de Wil­

son, PLU1' la cistinuria y para la artritis reuma.toide_ hub!a un 

incremento en la solubi.l.idad de la col'g~na d&rmioa~· __ y .. una dif! 

minuci6n de los en1aoee cruzados intermol.eculares. Ellos rea­

l.izaron un anAlisis completo de loa pacientea ·maneja~~ª con e~ 

te medicamento. 
El efecto de' la penicllamina sobre la· cOlágena~-'- parece 

ser aoWDUJ.u.tivo. Altas dosis, por largos periodos,'- rompen: el.~ 

equilibrio entre la col.á&ena insol.ubl.e y la .eoluble __ -iW:oie.' Un:­
incremento de la solubilidad. Este increme~-to de l.~.':-éiolágena-
6oluble y el acWnulo de las cadenas alfa, sugieren Qú~ _ 10~ en_­

l.acee oovalentes y la maduraoi6n normal, son fal.l.idOs.·- · El.los 

no obtuvieron evidencia. de que l.a síntesis y la de.!;r'ada0i6n de 
la col.•gena estuvieran alteradas. Lograron demostrar que los­

efectos de la penicilamina, pueden desarrollarse en un per!odo 

to.n oorto como dos semanas. (22) 

En otro estudio realizado en 1982 por Steen y ooiaborado­

res, se hi~o un análisis retrospectivo sobre ia eüclerosie si~ 

témic~ progresiva, oompu.rondo 73 ~acientea que recibieron ter~ 

pia con D-penicilwnlna por un per!odo de 6 meses consecutivos, 

con 45 pacientes que no recibieron esta droea todos l~e paoieu 

tes tenían una duraoi6n mínima de l.a enfermedad de tres a.flos, 

la D-penici1amina fue prescrita por un tiempo promedio de 24 -

meses, con una dosis máxima Bl. día da 500 a 1500mg, con media 
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de 750 m.g; durante el eet;aimiento de estos pacientes, se encon 

tr6 que el g~ado y la extensi6n de lus lesiones dérmicas, di! 

minuyeron de manera considerable en lo's pncientes manejo.dos 

con D-penicilaatina, por otro lado, la re1aci6n entre nuevos 6~ 

ganoe tif'~ctados se redujo también. (2J) 

En cuanto a lae dosis utilizadas de &ate fármnoo, en ono­

de los primeros artículos publicados al respecto, se recomien­

dan dosis bajas de 150 a JOO mt/día, con incrementos graduales 

hasta una dosis m&.xima de 1800 mg/día. Estas dosis pueden ser 

manejadas por un tiempo aproxiuu.1.do di;! 2 muaos, po.;1teri.:>rmc?1tu 

puedan establecerse doeie de mantenimiento de 500 mg diarios, 

las dosie y los incrementoe deberán estar sujetos a la tolerOJ! 

cia a.l. medicamento. (24) 

Aunque ea posible que el 25 ~ de los pacientes tonga que 

suspender la D-penicilamina a causa de sus ef~ctos adversos, 

muchos casos de toxicidad frecuentemente se reducen OUW1dO el­

medicamento se aumenta de manera gradual durnnte un plazo de 

varios meses; por oje1nplo en niños, ad.ninistrar 3 mg/día/kg, -

durante dos meses, e incrementar luego de 2-3 mt:/kg/día una -­

vez al. mee, haeta. alear.zar una dosis máximo. de 10 a 15 m&/kg/ 

día. La dosis máxima del udulto es de 750 a 1500 mg diarios. 

En cuanto a sus ef'úctos adversos, el más Crecuente y te~ 

prano es la reaoci6n alér~ica en la piel, &et~ frecuentemente 

ee aoompai'ia de f'iebre, y aparición de lesiones veeicul.o.res ~­

oon contenido seroso y hemorrágioo. El ef'eoto mñe serio de la 

D-penicilamina, es ei desarrollo de netro~atía, esta compl.ica­

oi6n puede aparecer después de 6-12 meses de trutamiento, se -

ha reportado una frecuencia del 25 ~; como manifestuci6n de la 

misma se presenta proteinuria que puede exceder a los 2g/d!a. 
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Los cambios morfol6gicos de lOa riflonea oon similares a-

1os encontrados tempranamente en la glomerulonefritie membra­

nosa, se ha demostrado por microscoo!a inmunof'luoresccnte de­

p6ai toe de IgG y cJ, apa.rentm~nte ei desarrollo de la ndfrop~ 

t!a no s610 se ha explicado por complejos inmunes, sino apa.-­

rentemente por la i1cci6n directa de la D-penioils.mina sobre -

la colá&ena de la membrana basal. del glomJrulo. 

Hasta el momento, no ha quedado establscido un esquema-­

terapáutioo que ofresca beneficios sin efectos adveraoe, por­

lo que queda abierta la posibil.idad de nuevas investigaciones 

al respecto. 
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El. uron6stico de l.a escleroue.r.i.ia inft1.ntil, eatá relncio_ 

nado con la locnl.izaci6n y grado de nf"ectaci 6n cut{\J\ea, cor. -

el. gr&do de detarioro funcional, con loa 6rganoa internos que 

est6n ní\:ctu.doe, con loa recursos emocional.es, físicos '8 de -

trntewniento disponibl~s. 

En el caso de la eFclerodermia focnl, el dcaarrollo de -

trastornos vicarales, es noca probable, y l.a evoluci6n hncin­

l.e. escl.erosia Giatémica pro~ros1ve. es poco común. La mayor -

t>Brte de lns lesiunes dÚrmicas, no evolucio1.w.1 mtía allá de 3-

a 4 e.i\os posteriores a au dia.-;n6stico. EJ. prca6stico se bu.su 

en las complicacion~s loc~lee, tnlee como atrupo..~icnto vascu­

lar o nervioso, trastorn.os del creci~iento 6eeo o c~ntructu-­

ruu inten&as. Despu~s d.e vn.rios u.ñoc, muchas lt:isicr,es cutá-­

neas, loc1:1.lizo.dae o di!usns se reblaud~cen y ee httcen menos -

liuas y Lrilltlntee preecnt&ndo 1nenoe crunb\oa pip;mcnto.rioe; 

ein erota.rgo pocoo tie11en ur.a rcaoluci6n c?m?l1:1to.. ( 25) 

En cuanto a la. eeclerosia aintéu:ica t>ro~eeiva y eu afee. 

taci6n viceral, ea m\..ly di!!ci1 µredecir a'(tE P.tüpa.a "µrelii:ii.na­

res, e inclusive se hn 1n~ncior.ado l.a poeibilide.d. di.) avuudonar 

el t6rmino de 9rogrebiva. ~ t~rmino ~enerul.ea varioa estu...;. 

dios sobre el. pron6stico de la misma,. hun cP.i\alado ínnicca de 

eup~rvlvencie. acumulados a cinco arios del. 34 a 73~ represen-­

tanda los mn.yores et'uctos u.uvereoe la luai6n renal. pul'llonar y 

ctt.rdit.cu. 
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L.5.A. 

Edad1 6 a~oe 9/12 
.sexos femenino. 

J\HP1 Padre de 23 anos li~arentemente sano, m~dr~ da 22 años a­

parentmente eaua, tiene una h.onouna de 3 ai\oe nparantemento -

APNP1 Proviene de medio aocioecon6mico bajo, originaria y re­

sidente de1 esto.do de Oaxaca , es producto de 1a I F.~Ltuci6n, 

de un emburazo norm~evol.utivo, de término, P.roducto de pnrto­

domici1iario atendido por 01npí.rica, ee uiegan w1tecudent.ee de 

hi'POXia, se ignora. el. peso o.l. naci•niento. Su dee.arrollO pai­

oomotor es adecuado pura su edad ai momento de su in~reso y -

recibe una al.imento.ci6n deficiente en. aporte cal6rico-protéi-

co. 

APP1 Uentro de estos antectidl:!ntes, se ref'ieren cuadros fre-­

cuentee de ví.ae reepir1•toriao auperiortte. Se re!'if::re ueqt.oema­

de inmunizaciones comuietv. 

P.A. 3u pa.Ued.mientQ 10 inicia a l.oe 8 meses de edo.d, con la. 

n~arici6n de l.esior.ee en piel, manifestadas como manchas, con 

b.Jrdes eritematoSQa, que evolucionaror. a ma:·.chns hipurcr6mi-­

cas, y que iniciaron en .nie .•• bro plilvico izQuierdo y !'.JOste--­

riormente se dieeaiir.a.ron a ambos 1r.ic111bros inferiores en un -

tiompo no~ 8opecificado, progresivl::aJllente en la zona. do l.as rllll!! 

chas, 1a. piel. se hizo U.tora, pr~sente.ndo poateriormr:ntc ritr:i-­

d~,.. de ambos miembros inferiores, llegando a tener incanaci­

dad para la flexi6n ·y dea1r.llul'--ci6n. A partir de loo 14 meses 
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ir.icia deforr".ic.J.u.d proercuiva de ambas o::Xtre:oidades inferiores. 

A l.a ex9loruci6n fÍE.ica, se le enc.Jntr6 cur. bi.:.en úStado p;ene­

ral., cor. mar.ch1:1s hipercr6micn~ en ambas m&,iillas, sin com¡:>ro­

miao n nivel cariopu1man~1r, ubdoruen sin vicer:;¡mer:alius, extre 

miaades superiores con diominuci6n de la fuerza y de l~ rasa­

muscu1a.r, con ref'l.ejoa CJn~ervudos. laa extrcmidw.des inf'erio­

ree con genu-vnl.go bilb.ternl, con imposibilidad para la f'le-­

xi6n de la nrticul.nci6n de l.a rodilla, dismir.uci6n de la fue~ 

za muscula.r y de los relf1.e~oe, en CuWlto a las altoraciones­

en piel., se obr.ervabwi mnnchaa hipercr6micus diseminndna en -

l.ae extreminadee, con endurecimiento ele l.a piel., y exiat!a -­

diucretu edema maleolu.r bilu.te1·a1, los pulsos pt:dio y nopl.Í-­

teo, estaban disminuidos. 

Se l.e inici6 mBl•ejo con dieto. normal inicio.ndooe su ce­

tudio; en 1as radiot;raf!us de miernbros inf"erioree, se encon-­

tr6 cu.lcinoeis en :unbas mie1ubroa, sobre todo en la rerr;i6n cei~ 

ca.na al.a urtioul.uci6n de la redil.la, se realiz6 una electro­

miografía, la cual se report6 compa.tibl.o con leoi6r.1 do fillra­

muacular cr6nicl1, oe reu.liz6 tL'lU. mnn•;metr!a usoí'á,.;ica, encon­

trando es fin ter es:.;f.'.lr;i e·:· inferior de a.µroximL~dameute 8 mm de 

longitud, con una prt1s16n de 8-10 mm de Ttr,, a la dt:.!;luoi6n ee 

verif'ic6 rel. ·::uci6n adccu:.l.dn ae eatl.' .-efinter y lua contrac­

ciones primarias medidas fuervn n·.•n:ll\l.es, fu1: valo1·uda uar el 

servicio d& ortouedia quien onin6 que el. manejo parn este ca­

so, dü(UlB las cu.r •• cterícticas cl.íuicas, era. 'OOCO cftictivo. 

Tambi6n f'uu vul.or.::.dJ. por el servicio de cardiología quien a 

l.a ecocardiograf'!a enc>Jntr6 w1 derrw::ie pericú.rdicG de 5 cru, -

dejW'ldvse sin mn;.ejo, por Cúnsidtire.rstt inec1;1so.rio, l.o. r~dio-­

Rrai'!u. de torax ein mostrar ú.ltt:racior.es su electr:.c:1rdio,_;ra-

40 



ma ~cunbién dentro de l.i~ites n~rmal.eo. La p~ciente se manej6-

dc mu.:1ero. inicia.l. con ~iaroino Di fenil Sulfona u 2 me/ ..::g/día 

l.o cual se mantuvo durante :'\ días, poateriiJrmentc ae inici6 -

manejo con U-Pl!r.icil.ar.:iina n )UO/m2SC i11ic11ndeose tu.mbiln mane­

jo por p •• rte del. servicio de rahab1.litaci6n, posteriorm~ute -

l.u doeis du ú-,;eüicilwr.inu f>e a.J1.stl· a 5 mT,/k~ ma.nteniendose­

con m;..nitoreo de [t,;.ncionumicnto renal., sv. eatunciu. en el ser­

vicio f'ue Ots j meses er,reaand..ise en me jures condiciones gene­

ral.es y t..r! contirlu6 su c-.introl. por ctedio de l.a. c:..incul. tu ex.ter 

na. 
Dentro de eus exámenes de laboratorio ouc se real.12.u.ron 

durunte ou t::atai;cia. oe encuctrun los sit.."lliontes' 

Pecha Hb HTO Leuc. Linf. 

2-III-88 12 39 5800 30 
11.-III-88 12.9 39 6400 28 

25-IV- 88 12.9 37 6400 46 
9- V-88 12.s 38 6000 25 

~~I.C.A_~AHGUINEAI 

Fecha Urea craat. Gl.uc. F.A. 

2-03-88 51 ,74 83 123. 

11-03-88 65 1.6 69 
25-04-88 66 2 62 358 

9-05-88 46 : ·.6 

27-05-BP 45 1.6 60 

eegm. Ba.s. eoe. mon. 

55 1 

49 
47 
63 2 

DD DI - Tot 

.1 : .• 3 .4 

.1 .6 :;7 

.1 .4 . '~5 
·.1 .3 .4 
.1 .4 .5 

8 

10 

2 

5 

A· 

4.1 
·4 

4 

3.7 

G 

6 

12 

4 
5 

3.1 

T 

1.2 
3~3 7.3 

3 7 

3 6.7 
3.9 3.7 7.6 



Pecha TGP TGO !la. K "11 l' C:?K DHL aldolaEa Ca. 

2-03-88 33 l.2 1364,5 2. l. 3,4 8. 84. 9.5 8.9 
8-03-88 - .9 5; l. 8 

l.l.-03-88 4l. l.8 2.7 4,2 l.l. 

25-03-88 33 l.4 l.4l. ·4.5 -
9 -05-88 3ó 34 l.39 4,7 

l.0-05-88 l.39 4,5 

27-05-68 l.4 l.2 

Pecha plt 'Densidad eritrocitos leucoc1toe 

2 -03-88 7 l.020 eeco.sos 3/campo 

4 -04-88 7 l.022 a'bundHntoe 

l.l.-04-88 5 l.018 eacaeos 

19-04-88 5 l.020 e e caeos 

25-04-88 6 1015 eecnaoe 

2 -05-88 7 l.021 

7 -05-88 5 l.029 ·; 400/lllJl)3 

i'ecba 04 PR lgG TP TPT 

2-0J-88 21.5 Ueg l.020 58.5 ¡l. 120·• 

i'echa Ca urine.rio ÁCo anti BNA .Hemooul.tivo 

7-03-88 7.30 + liB 

27-03-8P ·· .. negativo 

!'echa Urocul.tivo cr en oriria. na· orina .. K·orina FeNa 

29-03-88 Hegativo 

10-05-SS 73 62 l.l.5 ,36 
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L.S.A. 1'emenino de ó a.1.os 9 meses de eciud, ccn sintomato­

lo4Ía de 5 años 8 mesee de evoluci6n, fue catalo3ada como por­

tadora de Esclerodermia .lineal.¡ este dingnóaticc, fue basw:io -

en los hal.lazgos clínicos princiublmefite como lo, son la ap~ri­

ci6n temprana. de 1aW'lchae en piel con bordetJ l:!:ri tematoaoo que -

evolucionaron posteriormente a mtt.nchaa hipercr6micns, localiz~ 

das en ambos miembros inferiores, las cuales rruS.s tarde se aco.m 

paño.ron de ehdureoimiento de la pieli presentando rigidez y 

contracturas de li.!B 1:1.rticvluciones de laa rodi·llae con genu 

valgo e inc~oacid~d ~ara la marcha. 

La aCectaoi6n a nivel sist~mico se descart6 en forma clí­

nica, por laboratorio y ~ubinete. 

Loe hallazgos de laboratorio que apoyaron el dingn6stico 

de to .. scleroderm!a fueron1 autict.drpos anti:.uoleares poai ti vos, 

elevación sárica ue IgG; y por medio de rayos X se corrobor6-­

la presencia de calcinoaia, sobre todo a nivel de las articu~ 

cianea ñe 1as rodillas. 

Al ino1uento cie su ingreao, l.ii enfermedad se consider6 como 

inactiva, ya que uo h1:1.b!an l.esiones cutáneas nuevas, y las le­

siones ruitiguas tenían más de 6 meses de eva1uoi6n. 

Recibió trHtamiento con D-psnicilu.111ina a doE>is adecua.das 

y su evolución fue aatisfactoria y Jurante c~te período, no-­

tuvo manif"~et~ciones de aft:ctaci6u renal. 

Aunado a lo anterior, se le rehubi1it6, 1ogra..~do la d~am­

bulaci6n en un lapso rie ~rea me~~e. 

Actual.mtinte se lleva a. c~bo' u:1 seguir.Jiento de la Da.ciente 

por IJ!edio J.e la c~r.sult:~ 1.::~t•:nH; • 
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