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MARCO TEORICO 

Si bien 

decir piel dura 

mente a Ja piel 

el termino escJerodennüJ l jterdlmente quiertJ 

esta enfermedrJd no esta limitlJdtt. exclusiva­

y consstituye una alteración difusa del te-

jido conectivo.cdracterizlJda por el deposito excesivo de co­

JageniJ. que puede comprometer ademas de piel. al trl!lcto gas­

trointestinll.1, corazón. pulmones. riilones y tejido sinovial. 

Dependiendo del compromiso de órgrJ.nos internos Jo enferm­

dlJd se h(J cllJsificrldO en Esclerosis Sistemica Progresiva 

(ESPJ. cuando ademlls de Ja CJ.fección cutttnea hll.Y participación 

de órgtJ.nos internos con complicaciones potencialmente flJtaJes 

y Esclerodermia locrlliZddo o focal cuando ld <llteración estt:r 

JimittJdo a piel. tejido celular subcutaneo y musculo. Se han 

reconocido tres vtJridntes morfológicds de esclerodermi4 foca­

liz1Jd1J. conocidds como morfelJ. morfea gener4Jizddd y esclero­

dermid linet:JJ. (1) AdemlJs de lds Vdridntes anteriores. se h1Jn 

descrito cw1dros el inicos similares lJ esclerodermia; inducido 

por dgentes externos conocidos como Enfermeddde simildres a 

esclerodermitJ inducidos quimicamente. Por Ultimo existen pa­

decimientos que curslJn con piel edemdtoslJ e indurtJda d Jos 

que se les denomina pseudoesclerodermia. 

EPIDEMIOLOGIA 

LIJ esclerodermi1J no tiene predilección racial; observan-



dose una distribución mundial y una incidencilJ anual de 4.5 a 

12 casos nuevos por millón de habitantes. Es miis frecuente 

en el sexo femenino encontrandose en l.J edad pediatrica una 

relación 3: 1, la cual se incrementa a 5: l en Ja edad repro­

ductivtt. (2) Ld enfermedll.d es rara en personas Jovenes y so­

)dDJente J.5% de todos los casos se producen en niffos menores 

de 10 anos con un 7.2% ll.dicional entre Jos 10 y los 19 a!fos 

de edad. 

PATOGENIA 

Aunque la esclerosis es un dato caracter1stico de la en­

fennediSd, la colagenlJ misma no es éJnormal. Los fibroblastos 

del paciente con esclerodermia sintetizan el doble de colage­

na que los fibroblttstos normttles y dtJdo que -'ª degradación 

de 145 fibras co14egas por la colegen.asa es ncrmal. se pre­

senta un incremento en Jos depositas de colagena r,ormal. des­

conoc1endose el factor que motiva a los !1.broblastos a inVlJ­

dir de col.:Jgena a los tejidos (3). Sinembargo existen hi1-"10te­

sis que involucran alteraaciones metabolicas. vascul.sres e 

inmunológictJs en llJ etiopatogenj.s de et1ta entidad (4). La 

hipótesis metabolica se basa en que anormalidades en Ja 

gl jcosi lación e hidroxi !ación dB l~ molt!cula de coJ,jgtma pu_ . 

dierlJ evitar que actuen los mecanismos de retroalimentación 

negativos que normalmente controlan la s1ntesia de colagen.J. 



permitjendo un 4cUmuJo excesivo de estd en Jos tejidos. Por 

otro J.,do se htJ implicado un f11ctor sérico no identificddo 

que produciría untJ 4normal función del fibroblasto, estimu­

l1tndo 1~ s:fntesis de coJogeno (5). La h1pótesis VtJSCUÍtJr es-

ta t'undtJ.mentddlJ en 14 dltd frecuencid de presentdción del 

ten/Jmeno de RtJynaud en 14 esclerosis sistemicd progresiva y 

en Ja presenciCJ de clJ.mbios histop.:J.tológicos en Vil.sos sangui­

neos. De dcuerdo a est~ el dano de ltJ céluld endotelidl por 

un mec~nismo dependiente deproteas4s pero independiente de 

complemento e inmunoglobulin12s es el evento pe1togénico prin­

cipol que precede d los ClJmbios fibróticos. El ddfFO de la c6-

JuJ4 endotelial produce un "umento en let permeobilidtJd vascu­

Jor respons1Jble de 14 fase edem~tostJ ~ lo cual conduce a la 

acti~ción del fibrobl4sto. incrementandose la producción de 

colagena y resultando fin4lmente en la fibrosis carocteris­

ticct. de 111 entid.,d. Por otro lado Fries (8J sugiere que el 

evento inicilll es una tal ltt en Jos mecanismos vasorreguJado­

res. mediado por anormalidc!des en Ja Jibert!.ción de péptidos 

w1so4ctivos y serotonind. que permiten 11' transmisión del in­

cremento de presión tJrterial " vasos SlJ.nguineos muy fr~giles. 

Jo cuttl produce exudación de liquides y proteinas. d4ndo como 

consecuencia el dumento de prasión 4 nivel tisuJlJr. colapso 

Jinf4tico, hemorr<Jgi.:ts ctJpilct.res y teJ4ngi~ctt1.sios. de 12cuer­

do o esto hipatesis el dano en Ja microvasct.wculct.tur4 causa 

fibrosis de 14 cap4 intima tJrterioU1r y estrechamiento dtJ ll.I 

luz resultttndo en dc!fto isquemico. La hipotesis inmunológic.J 
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sugiere la existencia de mecanismo de autoinmunidad mediado 

por linfocitos T contra las fibras collJ.genas y algunos otros 

CJ.ntfgenos que resultan en la liberación de linfoquinas y mo­

noquinas que estimulan al fibroblCJ.sto a la producción exage­

nJdet de coldgenc. e induce el daffo endotelietl que permite untJ 

hiperpermeabilidetd vascular y proliferación de células mioin­

timas . Probablemente sea la interr!Jcción de estos tres meca­

nismos esbozados. la responsable de ltJ patogemesis de la en­

fermedad y no un sólo mecc.nismo individutJJ, 

MANIFESTACIONES CLINICAS 

ESCLERODERMIA FOCAL: Se refiere lJ las lesiones asimetricas de 

indu1-tJción y engrosamiento 1 imitlJdos a ltJ piel • sin compro 

miso de órganos internos. Es la varieddd mds frecuente en Ja 

edi!d pediatrica. y aunque de buen pronóstico pdra li! vidi!. 

puede llegar iJ producir secuelas graves por las deformidades 

e invlJlidez de los segmentos comprometidos. LlJ edlJd promedio 

de inicio es alrrededor de los 5 a 7 lJ!fos con unlJ margen de 

presentación entre Jos 9 meses y los 16 t?J.ftos de edad • La 

Vi!riedad morfea coracterizada por un" o mas ploct1.s circuns_ 

critas de induración de la piel con grlJdos voriables de clJm_ 

bios en l" pigmentación que consisten e hiper o hipo pigmen­

ttJción y en oclJsiones coexistir amb11s t:m un mismo pdciente. 

En lesiones antigutJs un fondo de color tJm<Jrillo puede est<Jr 



presente. Esta variedad se presenta mds frecuentemente en el 

tronco que en las extremidades. La. denominación morfea ge­

nerlllizada se refiere " lfl confluencút de placlls que afecta.n 

una gran extensión de lll superficie cutanea. En la variedad 

lineal. las lesiones toman una distribución en bandas que 

compromete md.s frecuentemente llls extremidades. pudiendo coe­

xistir con lesiones tipo morfea para constituir Ja forma 

mixta. La forma localizada es una enfermedad de espesor com-

pleto que puede llegar ocasionar atrofia de estructuras 

profundas. como teiido célular subcutaneo. grtJsd. musculas. 

y huesos. En amba.s. lineal o morfea las tJlteréJ.ciontJs pueden 

iniciéJ.rse con ctJmbios de coloración como aparición de erite­

ma o color violaceo con elevttción o depresión. La piel pro­

gresivamente presenta una consistencia dura y adquiere tJspec­

to brillante con pérdidtts de fdneras y finalmente tJplJrición 

de cambios en la pigmentación y atrofia. En algunas ocasiones 

en un reducido numero de pacientes. 25% de los pacientes re­

portados por He/en Kass (9); las manifest4ciones cutanet1s 

pueden asocillrse con sintomt1s constitucionr!lles. articulares y 

estos preceder adn en dtfos " ld aparición de esclerodermia. 

Existe una varieda.d l inetJl que se presenta en cara y cuero ca 

belludo como una depresión asociada a hemiatrofia de estructu 

ras faciales que se ha denominado lesión en golpe de sable. 

ESCLERODERMIA SISTEMICA (ESPJ' Est/J V1>ried1>d "" un1> enft117H 

dad sistemica que cursa con esclerosis simetrica de la 

piel. en cOllJbinación con fibrosis y c41Dbios degeneratjvos en 



membrl:!nds sinovidles, ltrteri4S digitales y ciertos órganos 

internos como son: trdcto gastrointestindl; corazón. pulmo-

nes y rif!ones Lll ESP generétlmente tiene un inicio insidioso y 

un curso prolongddo aJternél.ndo perlados de inltctividdd con 

perlodos de gr4n compromiso sistemico que pueden conducir " 

ld muerte del pdciente. Las mdnifestdciones clínicas dependen 

del órgdno comprometido • siembargo existen sintomas y signos 

comunes como féJ.tigdbi 1.ido!td. ftJlta de gananc1'a de peso. disfa-

gid. disned de esfuerzos. c<llcificac1ones cut1JnetJ.s, fenómeno 

de Rdynaud. drtrtJJgids o drtritis, contr.:Jctur.Js inexpliclJ.bles 

y Cdmbios escleromdtosos en Ja piel. Hanifestdciones Cutane-

CJ.S: El compromiso en la piel puede ser dividido en und rase 

inicial edemi!ltosa C4Yélcterizada por hinchttzón. con piel tensa 

y engroselda que lJ.fectd principalmente manos y pies. pero que 

puede comprometer antebrCJzos. miembros p!Jlvicos y car12. Un" 

fase de esclerosis en }d que Ja piel toma un aspecto cereo. 

engrosada. duri!l y adherJdéJ. a las estructuréis subcutane"s. Es-

tos cdmbios son fundiJmenti!llmente observtJ.dos en Jos dedos 

tesclerodClctjJia.J y en la car4, Ja cual se torniJ inexpresi-

Ve.!, con perdidr:J de Jos pliegues circunor1.'1es y con disminu­

cjón de léJ aperturtt de Ja bocll.. Lll. esclerosis generdlemente 

es secuenci12J en su forma de aparición~ iniciandose con 

acrosesclerosis. seguido por el compromiso dtJ Ja carl! y fi 

nttlmente cambios en 14 piel de tronco y extremid4des. En ltt 

féJse final de dtrofib, Ja cual es consecuencJ4 del edema y la 
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esclerosis prolongada Ja piel adquiere un aspecto brillCJ.nte. 

con areas de hipo e hiperpigmentación y con frecuencia deposi 

tos de ClJlcio en el tejido subclltl!lneo. En estlJ fase se pueden 

observar teldngiectasias en las c.treds de piel comprometidas y 

en zonas periunguei!tles. El fenomeno de R4ynlJud ocurre aproxi­

madamente en el 90% de los casos de ESP y con fecuenci.l es 

la primera miJnifest.lción de la enfermedad. llegando a prece­

der aun en a!1os CJ.l resto de las manifestiJciones clínicas. 

aunque Ja mayoria de pacientes que desltrrollan una enferme­

dad del teJ-ido conectivo Jo hacen en los dos primeros affos 

de ICJ. evolución (6) . Este es un fenomeno vasoespdstico gene­

rttlemente bilateral desencttdenado por frio o tensión emocio­

nal. que compromete dedos de manos y pie s y que se caracte­

riza por una fase de palidez debida a la vasoconstricción. 

cú1nosis producida por la desatunJción de la stJngre tttrapttda 

en Jos capi ldres sanguineos y eritema secundario a 

vasodi latación. Estos cambios de colortlción pueden ir lJCOm­

paf(ados de parestesias. sensación de entumecimiento y do_ 

lor. El fenomeno vasoespastico puede ser ttJn intenso htista el 

grado de desa1·rol lar gangrena de Jos dedos comprometidos. El 

mecanismo fisio¡uJtologico impl iclldo en la producción del fe­

nómeno de Rr!tyn.Jud incluye estrechamiento de Id luz de lds 

i!rterii!s digitales secundario ll: J. Vllsoespasmo. mismo que se 

hll explicll.do por un aumtJnto anormlll de la actividi!d simpll_ 

tica o por una hiperdctividlld vasculll.r local a estímulos sim­

pa tico mimdticos. Por otro lado lll liberll.Ción de lllgunos me-



diadores quimicos de la respuesta infl4/Dlltoria a nivel local 

(dism1nución de /tJ.s prostlJciclintJ.s o tJ.umento de tromboxtJnosJ* 

pueden originlJr VlJSoesplJsmo. Uno de estos mediadores. la se­

rotonina • que se sabe es liberado por la activación plaque­

taz-id hd sido investigado demostrtJndose in vitro que el mus­

culo 1 iso v12.scultJr de pacientes con esclerodermúJ muestrtJ un 

aumento de Ja respuesta contractil a Ja serotonina. compa­

rlldo con controles normllles (JOJ. 2. Estrechamiento de la luz 

vascullJr secunddrio a oclusión por aumento de Ja viscosiddd 

sanguiena. Ja cual es deriwJdd de el actlmulo de componentes 

celultJres (globulos rojos. leucocitos y pltJquetasJ y el de­

posito de proteinds circulttntes como fibrinógeno • inmuno­

globul inds e incluso compleios inmunes (6) Probablemente Jos 

cambios VlJSCUldres de tJrterioltJS digitales de pacientes con 

ESP sean expJ icados por una combinación de fenómenos que in­

cluyen la hjperdctividad vascular a Jds ctJtecoltJminas. hiper­

sensibilidad a J4 serotonind y una codgulacjón intravascular 

local con JibertJción de mediadores de JtJ respuestd inflamato­

ria. Manifestaciones MtlscuJoesqueletictJs: Los s1ntomas mdscu­

lo esqueleticos son frecuentes en la ESP. cerca de 30 a 40~ 

de pacientes en edad pedidtrica presentan frtJncas poliartri­

tis o artralgias c!ll inicio de Ja entermeddd que pueden lleg4r 

a confundir inici41mente el diagnóstico por semejtJr a una Ar­

trjtis Reumatoidea iuvenil fllJ. Ld sintomatologia IMS frtJ­

cuente cJl inicio de Ja enfermedad es rigidtJZ 1Mtutina y 4r-
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tralgias de peq uefftJS tJrticultJciones de las manos. rodillas y 

tobil Jos. Pueden apdrecer calcificaciones de lds VtJinas ten­

dinosas y algunos péJcientes nottm la presencia de frotes cau-

sados por depositos fibrinosos. que se escuchéJn con mt.'!yor 

frecuencia en mufTecéJs . codos. rodillas y tobi J los. Las evi­

dencids obJetivds de infldmtJción intrdarticult.'!r estan tJusen­

tes o son minimas. pudiendo llegdr a presentdrse pequelf" s 

cantidrJdes de liquido sinovial. el cuéJl t.'Jl ser "nalizado mu 

estrtJ éJlto contenido de proteJnds y gran cantidéJds de leuco_ 

citos polimorfonucle.:Jres con inclusiones semeJt.'!ntes éJ las ob­

servadas en drtritis reumatoidea (4). El ex men histológico 

es similar al visto en ld artritis reumlJtoide" en sus esttJ­

dios iniciéJles. excepto por un abundéJnte deposito de fibriniJ 

y la g riJn fibrosis resul ti!nte. Los cambios rtJdiológicos in­

cluyen uniJ osteopen1a periarticuldr • disminución de los te­

Jidos blandos de los dedos y resorción de los extremos de 

léJS f"langes distales (lJcro osteoJ is is J. Jo cut.'Jl es mds no­

torio en pllcientes con grave fenómeno de Raynaud ( 12). El 

compromiso muscular se presenta en 20 a 40% de los nilfos con 

ESP. tiene un" expresión el inic" variable. pudiendo m"nife 

starse como una miopdtJ" inflam"tor1a~ pero mas frecuentemen_ 

te como un" debi 1 id"d muscular próxim.,J. la que sn octJsiones 

hace difici 1 1" d1stinción entre est" enfermedad y dtJrmato­

miositis . L"s enzimtJs musculares pueden encontrarse eJev,,,das 

en menos de 1" mit"d de los casos y ltJ tJlectromiografia mos­

trar un aumento de potenciales polifdsicos con amplitud y 
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durt1ción normt1Jes o descendidt1s. LtJ biopsid muscuJ4r en ESP 

es 12norm12l en "-Proxim12d,,.mente el 50 %' de los Ctlsos. HtJy un 

4Uinento de depositos de fibrlJS col12gends con infiltrdción 

grlJsrl periviJscul1Jr e infiltrddo inflt1mt1torio predomint1nte­

mente l infocitico. Los V1Jsos st1n.guineos estdn engrosados y 

lll luz estrechd. Lds tecnicas histoquimicas muestran dismi­

nución de lds fibrlJs tipo II. y Jos estudios de inmunofluo­

rescencit1 no hdn revelt1do dnormaJid1Jdes (3.4). Htlnifestilcio­

nes G1Jstr0Jntestindles: El trdcto gdstrointestint1l se en­

cuentrd comprometido en mr:J.s del 80%' de los ptlcientes. por Jo 

CUdl es necest1rio prdcticar und Vdlort1ción cuidtldosd de es­

te. Lt1s lesiones en ld boctl incluyen teldngiecttlsilJs de ltJ 

mucoslJ. disminución en 11J dperturtJ buclJl y perdidd de Jos 

dientes por Cdmbios en ÍCJ membrtJnlJ periodontf!l. El esófago es 

el sitio rnJs frecuentemente comprometido. tJunque tJproximtJdtJ­

mente 50% de los ptJcientes son Ctsintom12ticos fintJlmente Jd 

mayoría dest1rrolllln t1Jglin grCJdo de disfunción esofd.giclJ. Los 

slntomcls y signos mds observddos en orden descendente de 

frecuencid incluyen: pirosis. djsfdgi1J. regurgitlJción. rettJr­

do del Vdcif!miento g1Jstrico. t1spirt1ción nocturnt1 y tos con 

sibilt1ncit1s. El reflujo gdstroesoftJgico de estos pt1cientes 

conduce " JtJ dparición de esoftJgitis erosiva.. cuya. prestJncia. 

se t1socit1 a dismotilidtJd esofdgicd. disminución en llJ pre_ 

sión del esfínter esofagico inferior e incremento en Ja. fre­

cuernc id de t1ptJrición y durt1ción de ~pisodios de r~f Jujo gtJ6-
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troesofagico (14). 

En ocdsiones liJ pérdidiJ de peso puede observorse. como conse_ 

cuencid de uniJ disminución voluntariiJ de liJ ingestiJ de "'Ji­

mentos . la dilat4CJón gastrrica y duodeniJJ ocurre menos fre­

cuentemente. El intestino delgiJdo se 1Jfecta en un 50* de Jos 

p4cientes y generalemente asociado IJ enfermed1Jd de esofago o 

colon. Distensión y dolor abdominal. n1JuSeiJs y vómitos se 

producen por hipotonill intestinCJJ lll cu1Jl puede en ocasiones 

ser tan gr!JVe que produzca unll pseudo obstrrucción intesti­

nal. El compromiso de colon esta dado por constip1Jción cróni­

ca. s1Jngrt1do por telangiect1JsiiJs del colon. las CUlJ.les pueden 

evidencilJ.rse por endoscopio. La di1JrreiJ por mala iJbsorción es 

el resulta do de ld proliferación biJcteriana por hipomoti 1 idad 

y generalmente refleja enfermediJd de largll evolución (7.4). 

Otr1Js complicaciones menos frecuentes incluyen volvulos. di­

verticulos de intestino delgtJdo o grueso fgenerlJ.lmente trCJns­

verso y descendente). neumiJtosis .intestinal y perforación es­

pontaneiJ. El estudio radiológico del trt:tcto gCJstrointestin1Jl 

puede mostrllr dnormalidades 1Jón en ausencia de sintom4s . El 

esof4gograma revellJ. disminución o lJ.Usencia de peristlJ.lsis en 

el tercio inferior del esoflJ.go con di llltlJ.ción disttJl del mis­

mo y frecuentemente estenosis y acortamiento. LtJ esofagosco­

pia puede mostrtJr esofdgitis erosiVtJ h1Jsta en el. 60• de Jos 

pacientes fl4J Por Ultimo la mlJ.nometrid y 14 ph metritJ del 

contenido distal son indicadores mds sensitivos de ltJ dismi­

nución dttl tono del esfinter esoftJgico inferior. Los cambios 
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radiológicos mtJ.s frecuentes en el 

latdción de la segunda y tercera 

intestino delgado son di­

porción del duodeno y del 

yeyuno próximal. los cambios en colon son carl!lcterizados por 

perdidas de lds dustraciones y por Ja presencia de diverticu­

Jos de boca ampli.:t en el borde antimesenterico. 

Hanifestaciones Cl!lrdiovcJscultJres: La enfermedad crdiaca esta 

dl!ldf!I por pericdrditis (hasta un 40% de cJdultos con ESPJ. y de 

rrame per1cardico que generalemnte son asintomaticos y de po_ 

c" repercusión funcionc2l. sólo se expresan como fiebre y do­

lor retroesterndsl en Ja presentación aguda y con ctJmbios 

hemodinl!lmicos en Jos estados crónicos evidencic2dos por pre­

sencil!I de edema. ingurgitación yugular. hepatomeg"Jia y dis­

munución de tonos cardiacos. El miocardio puede estar com­

prometido. con zonas de necrosis y fibrosis no relacionadas 

con enfermedl!ld coron.srid. Se sugiere que esto puede ser el 

resultado de un fenómeno de Raynaud visceral. y que el dano 

miocardico tlJmbien puede estar inf JuencitJdo por Ja hiperten­

sión pulmon.:tr y sistémica. Electrocl!lrdiograficamente se pue­

den demostrtJr un lJmpJio espectro de l!lrritmias. probablemente 

secundarias a fibrosis del sistema nodal y de conducción. 

asl como miocardicas. Ecocardiograficamente se ha observado 

hipertrofid ventricular izquierda disminución sn Ja compl ian­

ce del ventriculo izquierdo. La gamagrdfia con gtJlio demues­

tra anormalidades en Ja perfusión miocardica. en Jos movi­

mientos de Ja pared ventricular y en la tracción de eyección 
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del ventriculo izquierdo. 

HrlnifesttJciones RentJles: L"- tJfectrJción rentJJ constituye un 

signo de mtJJ pronóstico de J4 ESP. Hedsger y cols. encontrrJ­

ron que dproximddomente 50% de Jos ptJcientes con compromiso 

rentJJ mor1an en Jos primeros "nos de )tJ enfermedtJd f4J. El 

problemrl fundamenttJJ del compromiso renil} es que gener'2Jmente 

no htJy ev1dencitJ cJinica de J" tJfecttJción tJJ riffon sino h'2strJ 

etdptJs ttJrdifJs de }tJ enfermedrld. como Jo demostró HeJen KéJ.ss 

y cols (9). r!J} no encontrtJr dlterrlciones en exrJmenes gene­

roles de orinrl duronte eJ curso de l.:t enfermedtJd, siembrlrgo. 

en estudios postmorten de sus p.Jcientes mostrdbd grrln com­

promiso rendl con extensos crJmbios VrJscultJres y fibrosis. Lrl 

1:1fección renrll VrlritJ desde proteinuritJ. ;.,, curJJ frecuente 

mente es leve. y hemtJturitJ hrlstrJ insuficiencitJ renal gr4ve. 

Ld hipertensión drter1aJ. m~s frecuente en tJdultos. genertJl_ 

mente se 13socia ,, proteinuria y solo eJ 25* de los enfermos 

con ESP desdrroJJdn hipertensión mtJJigntJ. }tJ que se htJ re}tJ­

cion rJdo con ¡,, presencia de niveles de reninrl pltJsmtJticd 

eJev4dos En Jd ptJtogenitJ de )rl dfección rentJJ se hfJ impJi­

CddO a Jd presencitJ de un fenomeno de RtJyn4'ud renovascuJ4r~ 

Yrl que se htJ demostrrJdo disminución del f Jujo pJ4smatico 

cortic4J inducido por inmersión de lrJs mtJnos en "gu" frirJ. 

L" tJrteriogr4fitJ rentJl despu6s de un episodio revelrl con8-

tricción y tortuosida d de l"s tJrterir2s interlobulc1res y rlr­

teriolrJs 4ferentes.Los Crlmbios histológicos de Jrl vc1scuJ4turrl 

reniJ.l muestr4n un engrosamiento concentrico do 14 intima de 
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.srterids interlobd res con necrosis fibrinoide de peque/fas 

drterids y drteriolds dferentes e infdrtos corticdles. Los 

gJomerulos muestrtJn und dmplit1. vtJrieddd de tJlterdciones que 

Vdn desde necrosis isquemico dgudd hdstt1. engrosdmiento y es­

clerosis de Íd membrdnd bdsdl. 

HanifestdcJones Pulmondres: En Jos niffos con ESP id 4fección 

cdrdiopulmondr es ld principdl CdUSd de muerte. contribuyendo 

en formd importante 12 Ja morbiliddd de ld enfermeddd. A un­

que Jos stntomds respirtJtorios inJcio.Jmente pueden ser a_ 

tribuidos d restricciones de ld pdred tordcJcd. l!!ctudlmente 

se sabe que existe un compromiso pulmondr que compromete tan­

to d /d vasculariddd como al pdrenquiml!!. Aunque Jos sJntom~s 

pulmondres rtJramente son )d mdnifestdción de presentdción de 

Jd enfermedad pues sólo ocurre en el J!t; de Jos pdcientes. /d 

mayorfd de ellos findlemente desarrolldn t.Jles sJntomtJs. Ld 

disnetJ el síntoma mds frecuente. se presentd en el 60* de pa­

cientes con ESP y puede ser leve o moderddd y en dlgunos pd­

cientes só Jo presenttJ.rse con el ejercicio. y muy pocos tie­

nen disneiJ de reposo. El 75% cursdn con dolor pleurítico y 

10% tós crónicr:t gener4Jmente seca y entrecortt1dd. Al exdmen 

del tórdX es comón encontrdr estertores bdséJles biltJteréJJes 

y frotes pleurales. Ld radiogriJfid de tórdx de estos p1Jcien­

tes puede mostriJr fibrosis bt1saJ biJtJteral Jo cuéJl constitu­

ye un criterio menor pdrd estdblecer el diiJgnostico de ESP 

segón Jo estableció l<'J ARA en 1980 (16). LéJ función pulmont1r 
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se encuentr" comprometidlll en forma importante en Jos pac~·en­

tes con ESP. observandose con mayor frecuencia una disminu­

ción en Ja C.:Jpacidad de difusión del monoxido de ClJrbono. lJSJ 

como enfermedtJd restrictiv" pulmontJr.· Con menor frecuenci" 

se observtJ. enfermed"d obstrructiv" evidencitJ.da por untJ rela­

ción FEVl/FVC menor de 70. LtJs CtJracterJstictJs histológicas 

consisten en fibrosis intersticial y tJlveolar difustJ.. con 

distorsión de las pequef[as vJas "ere"'s y bronquiectétsias. Las 

tJnomalJtJs arteritJleS identifiCéJ déJs htJn sido éJtribuidas" in­

vasión del tej1do conectivo a las estructurtJs vascullJres. sin 

emblJrgo se h"- documentlJdo que puede ocurrir "'lter.,,ción VlJS­

culdr en dusencilJ de enfermedtJd pulmonar interstici,,1. Young 

y MlJrk (17) no encontrlJron rel,,.ción entre fibrosis pulmonar 

y enfermedad VlJscular en sus pacientes con ESP. y observaron 

que los sJntomas respirlJtorios fueron mds comunes en los pa­

cientes con enfermedltd vtJscular que en lJquel los con fibrosis 

intersticial. lJdemas el cor pulmonar fue unlJ compliclJción ClJ­

si exclusivlJ de p4Cientes con enfermedtJd vascular grlJve y no 

en p4cientes con fibrosis pulmonlJr extensa. Finalmente me-

, diante lavétdo broncolJlveollJr 56 ha demostrado llJ. presencia de 

c~lullJs infllJmlJtorias con elevtJ.ción en llJ. proporción de neu­

trófilos y eosinófilos. Jo que ha sugerido que estlJs c6Julas 

efectorc'Js }ueg"n un papel prim.Jrio en l.J "nf,,rmed.Jd pulmon.Jr 

118). 

Manifestaciones del Sfstem.J Nervioso: Est"s 1D1Jnif11stacione11 

suelen ser tardJ"s y poco frecuentes~ gtJneralmente reflejan 1 



Jos dlterdciones renlJ/es y pulmonr!J.res. Lds manifestdciones 

mds comiunes son de tipo sensorial. con compromiso de pdres 

crr'JneaJes • especidlemente el trJgemino. y disminución en ld 

p"rcfJpción de v1brtJcJones que prob<3blemente reflejen )r'J 1n­

Eluencit.1 de Jos Cdmbios cutt.1neos en )d trtJnsmisión de estlJS. 

FJnlJJmente menciondremos como unr!J. Vdriedr!J.d clinictJ de 

ESP tJ el síndrome de CREST (cdlcinosis cutdnelJ .. Rdyn<J.ud. dis­

motiliddcl esof6gictJ. esclerodactiliiJ y telangiectllsidsJ. por 

present4r und. afección cutlJnea limitadlJ rdeclos y mdnos) y um~ 

evolución prolongddr!J. 11ntes que se deslJrroJJen )lJs C'5.rtJcterls­

tjciJS miJnifestacion9S viscerales. El diagnóstico diferencilll 

de los dos varir!J.ntes es dificil. sinembtJrgo 14 presenciit de 

esclerosis próxima} sugiere una esclerodermia. m~s que un 

aindrom~ de CREST. Este síndrome se h4 observtJdo mds frecuen­

temente en muJeres ( 4:1 en ddultos). y sus ct:tractertstict:ts 

cltnicos son identictJs " ]lJs descrita.s en ESP . .aunque en este 

Jd clJJcinosis generalemente es mds grdve y el fenómeno de 

Rdynaud con mJs frecuenci" se compl icd con uleriJclones digi­

tdls y g4ngrent1, 

ES1VOIOS OE LABORATORIO: 

El dio.gnóstico de lll escJerodermid 6n cudlquierlJ de sus Vi!_ 

ritJnte!I os fund4mentrJlmttnttt cltnico~ sineml»rgo Jos estudios 

de J4bor1Jtorio son importtJntes ptJrd evdlui'.r Jd actividdd y 

las compJ iCdCiones de Jd enfermed12d y JdS derivtJ.d<!l.s del tra-
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tamittnto farmacológico de Jll misma. Todo Jos pfJCittntes debtt­

ran tener una valoración generlll que incluye. ¡,, biometrifJ 

hemdtictJ. en Jll cual podemos encontllr anemia. que esta pre­

sente en el 25% de los ~cientes con ESP. y puede tener ca­

ractttrJstic12s de anemia por procesos inf Jamatorios crónicos o 

bien reflejar un11 deficJencid de 812 o acido tolico secundiJ­

rios a un s1ndrome de mala absorción. La vigiidnciiJ de Ja ve­

Jocid11d de sediment11ción globular y l"- presencid de eosJnoti-

1 i" es importante y11 que retleJlln actividrld de id enfermeddd 

(l. 7). El ext..men generdl de orintJ. pard detectdr hemdturia 

y/o protcinuri" que nos permite Ja vigi.Jancia del compromiso 

r~nal. el cual deberll complement1Jrse con las pruebt1s funcio-

na les. la determ1ntJ.ción de inmunoglobulinll.s puede mostrt1r 

elevaciones poi iclont1Jes dtl lgG e IgH en (tproximt1d(Jmente 50• 

de Jos pacientes con extenso compromiso cutaneo; En gttneral 

se puede demostrar hipergt1nm4.globulinemia en un tercio de pa­

cientes con esclerodermia. Se hiJ descrito el cliso dtt un pd­

ciente en liJ edad pedi,,trica con ESP y deficiencia de IgA 

(2). Los niveles de complemento serico en esc/erodermi,,_ gentt­

r.,,Jmente son normales (15). Und de las .'JJ4s signific.,,tivrJs 

cJnormaJ idlldes de illboratorio es la presencif.!. de ANAs. Jos 

cuales se pueden encontr"'r en 37 a 67* dt1 f){Jciente!I con )lJB 

formiJs JocalizrJdcJs (4) y hcJsta en el 90* de pacientes con lll 

formt1 sistemicll. El patron inmunofluorescente m~s coml.ln t1s t1I 

moteado. fJIJnque t~ten se h~n visto t1I homogeneo y t1l nucJe­

olar. Recientemente se han dt1scrito dos ANAa I imitados a ESP. 
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uno el /ldmado lJnti-SCJ 70 que ocurre mds frecuentemente en 

/d esclerodermid difusd que evoluciond en forma rapidamente 

progres1vd y complicaciones viscerales temprdnas; El otro un 

dnticuerpo t1nticentromero ocurre CdSJ exclusivdmente en pd-

cientes con sindrome de CREST. el cual es una f ormlJ de es-

clerodermid sistemicd relativamente restr1ngidd, en el que el 

compromiso de órganos internos es lento (3,19). Se hd demos­

trlJdo unt1 J 1gerlJ correl<Jc1ón entre HLA-DRl y Id posi tividdd a 

dnt1cuerpos tJnticentromero. iJsi como HLA DR5 y tJnti SCJ 70 

positivo. Finlllmente dentro del estudio del ptJc1ente con es­

clerodermia uno de Jos procedimientos de mayor CJyudlJ es Ja 

biopsilJ de piel }lJ cuCJl puede mostrCJr ctJ.mbios tdles como 

dumentos importtJntes de lds fibrtJs col"genas. CJtrofio epider­

mictJ. perdidtJ de fCJnertJs e inf1 Jtrddos perivCJsculores. cdm­

bios histológicos que son independientes del tipo de escle­

rodermilJ. 

TRATAMIENTO 

UnlJ pllrte funddmentdl en el mdne.io del nitro y en especidl a_ 

que/Jos con pddecimientos crónicos. es el estdblecimiento de 

untJ rel,,.ción tJ.fectuostJ que imprimlJ confiCJnZtJ. en Jos pddres y 

el niffo. La ~xpl icación completd sobre Ja n.!lturale=. evolu­

ción . cCJrdcter indoloro y ltt posibilidad de remisiones es­

ponttJneas en lCJs esclerodermiiJs JoctJliztJdds pueden mitigtJ.r 

Ja angustia y el pesimismo despertddo en torno de ld enfer­

medCJd. El trtJbaJo multidisciplinllrio que incluye tJl PeditJtriJ. 
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Reum.:1tologo Pediatra. Psicologo. RehéJbilittJdores. CirujtJnos y 

TrdbdJtJdortJs socidles es necestJrio y justifictJdo. Lds reco­

menddcJones sobre cuidddos genertJles como evitdr exposiciones 

excesivtJs tJl sol. traumtJtismos en ld piel sobre todo en zontJs 

de poc" voscuJlJrJ.ztJción y la protección contra el frfo son 

rJtiles. En esclerodermias locaJiztJdtJs y sfstemicas se han 

utilizddos mllltiples medictJmentos que incluyen esteroides 

ttJnto tópicos como sistemicos. dJdminodifenilsuJfontJs. dife­

nilhidtJntoinds~ colchicind. dcido pdrlJlJminobenzoico. tJgentes 

queldntes (EDTAJ. D-penicilamintJ. cicJofeniL bloquetJdores de 

Cdn.lles del C.:Jlc1 o y flgentes inmunosupresores como.:Jzatriop1-

nd y ciclofosfomida sin que se haya podido tJceptar un esquemtJ 

en fonnd universtJJ .problJblemente por llJ ftJltlJ de estudios 

controltJdos que demuestren su eficdcia. SinembtJrgo Id utili­

zación de D peniciltJmin lJ sJstemica tiene un efecto favorable 

sobre Ja induración y 1 as contrtJcturtJs de ld piel tJ.tribuyen­

dosele dctividtJd inmunosu presortJ y ClJplJcid11d pdr<l interferir 

con Jos enlaces cruz11dos de ld coldgend. Su administrtJción 

debe htJcerse con incrementos lentos pdrlJ disminuir los ries­

gos de efectos lJdversos yd que un 25* de Jos pacientes que 

Ja reciben deberdn suspenderld d CdUsd de los mismos. En los 

nitros se recomiendd ddministrar 3 mgrs/Kg dJa durdnte tres 

meses e incrementdr dos d tres miligr.:Jrnos por kilo dJtJ una 

vez lJl més hastd alclJnZéJr unlJ dosis mdxima de 10 a 15 mgrs/kg 

diéJ (dosis mdxima 1500 mgrs/dJaJ. LlJ lJSOCidción de esteroides 

sJstemicos es un adyuvante importttnte debido lJ qu" disminuye 
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14 f4se inf/4Jll4torj4 de 14 entermed4d. fl.2.20.21.22). L4 te­

rapia fJsiclJ y ocupacional es primordial para precerbar los 

tJrcos de movimientos y J4 fuerzo m/Jscular del paciente. la 

apl icCJción de férulas y Jos cambios de CJctivid,,des del nitro 

con J.s v12lorac1ón de llJ march4 son todas octividlJdes impor _ 

tl!ntes. Algunos pacientes con lesiones de formantes e invaJ i­

dantes pue den requerir cirugitJ reconstruct1va y/u ortopedica 

en 14 rehabilittJción del nitro. En conttJdos casos puede reque­

rise la t1mputtJción de extremidades gravemente contraidas o 

bien en caso de infecciones o Ulceras intrtJtables y recurren­

tes. 

PRONOSTICO: 

En esclerodermio info.nti 1 Bl pronóstico esta en relación con 

Ja localización de las lesiones. el grado de afectación cuta_ 

nea. el compromiso visceral. las deformidades producidas. 

grad o de deterioro funcional y las complicaciones locales 

como atrapamientos vasculares o nerviosos. La evolución de 

Ja ESP es muy dJfjcil dtJ predecir en etapas iniciales. La 

supervivencia de estos pacientes depende del grado de afec­

tación renal. pulmonar y cardiaca. 
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OBJETIVOS: 

1) Estdblecer JtJ edt!Jd~ el sexo y el tiempo de evolución 

de mdyor frecuencilJ en esclerodermid. 

2) Determindr Jos Principdles Manifestaciones en Piel 

y los segmentos corpordles mds afectddos. 

3) CorrreltJciontJr ld VtJriedad de EsclerodermitJ con el grado 

de afc~ción d diferentes organos y sistemas. 

HIPOTESIS 

Ld Esclerodermia es mds frecuente en muJeres y tJfecta mds 

d Jos prescoltJres. 

La vtJriedad mds frecuente en /d edad peditJtrictJ es Ja Focal. 

HATERIAL Y NETODOS : 

Se recabarón ltJs princip41es manifestaciones cllnicas de 

Jos ptJcientes con düJgnóstico de Esclerodermi4 en cudlquiera 

de sus variedtJdes. que lJCudierón a Ja consulta externa del 

Hospital Infantil de Mexico " federico Gomez " de la Clinica 

de EnfermedtJdes con dtJffo inmunologico (CEDIJ en el periodo 

comprendido de Octubr~ de 1982 4 Enero de 1990 

Obteniendose )12 ed12d. el sexo. el tiempo de evolución. 

los segmentos ~fect12dos y los iJp4ratos y sistem~:t con compro­

miso. 

RESULTADOS: 

Se obtuvieron 11 p4cientes con di12gnó:rtico de E6cJero-
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dermia. 8 (72.7*) del sexo femenino y 3 (27.3%) m4sculino.Los 

cuales 8 estuvierón entre O y 6 anos. 2 entre 7 y 13 anos y 

l m4yor de 14 lJnos. con un promedio de edad de 6.4 anos. con 

un tiempo de evolución de 12 meses d 5 affos con una media de 

l. 6 aflos. 

De acuerdo a los sitios lJfectados se clasificarón en : 

Esclerodermi4 Sistémica 2 (18.lJllJ, Foc41 4 (36.3JllJ. Mixta 4 

(36.31. Lineal 1 (9JllJ y Morfea 1 (9Jll), 

Las mlJnifestaciones generales tuerón 

(1/111. perdida de peso 9Jll (l/lll y debilidad muscular 18.ZJll 

(2/11). 

Los segmentos corporales mds afectados fueron el tron­

co en 9 (81.%) y la extremidiJd inferior izquierdlJ con el mis­

mo porcenttJje. Tllbla No 1, 2, s 

lJ nivel de piel el endurecimiento estuvo presente en el 

90.9% de los ctJsos (10/llJ con CtJmbios en la pigmenttJción en 

todos los p4cientes • tJlgunos de los cuales tenitJn en un 

mismo sefgmento 4fect4do hipo e hiperpigmentación y 14 4tro­

fia en el 72.7* (8/11Jde Jos casos.Ll4IIJtJndo la atención que 

en la Esclerodermia mixtd y en Ja lineal hubo mayor compromi­

so de estas tres principales maniftJstaciones de piel. tabla 

No 4 

En el sistemiJ Musculo Esquelético ltJs tJrtralgias tuerón 

3 (7.2%J~la disminución de la movilidtJd articular estuvierón 

en 8 f72*J y atrofitJ muscultJr t1n 9 f81.BJ pacientes.Con mayor 
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compromiso de este sistem4 partJ ltJ EsclerodermitJ Sistemict1 

Tdb/d No 5 

A nivel Pulmonor clinicamente se expreso tos seca sin 

horario en uno de nuestros ptJcientes cuytJ espirometritJ mos 

tró patron restrictivo. lltJmando ltJ atención que solamente 

dos pllcientes tuvierón este patron.que se investigó intensio­

nadtJmente en 5 de los 11 ptJ.cientes. Tabla No. 7 

Los hollazgos ctJ.rdiovtJscultJres correspondierón tJl fenóme 

no de Raynoud presente en manos y pies en un pttciente de escv 

lerosis sistt!mictJ. quien ttJmbien presento orritmia sinustJl. 

Desde el punto de vista rentJ.1 unictJmente un paciente 

con esclerosis sistemiclJ presentó hemtJturitJ microscopjclJ sjn 

evidencjtJ de tJ.ltertJciones en llJs prueb4s de función renal. 

En Jos estudios generales de laboratori~ llamó 14 aten­

ción el incremento en la VSG en tre pacientes y la eosinofi-

1 ia en 1 paciente son Esclerosis foctJl. Toota Na. s.s 

En los exdmenes Inmunológicos el factor Reumatofde fue 

positjvo en 3 de 5 (60*1 pacientes. de Jos cuales 2 pertene­

cían a Ja variedad focal lineal y uno a Ja focal mixta.Losan 

ticuerpos antinucle12res con patron homogen110 futJrón positivos 

en el 37.5* (3/8) de los casos perteneci11ndo 2 a la forma 1 i­

neal y uno a Ja mixta.Existió hipoc01Dplementemi12 en 2 de 5 

pacientes de la vtJriedad lineal y mixt.i. La Inmunoglobulina G 

estuvo elevada en el 75* (3/4) y Ja Nen un paciente de lo!!!I 4 · 

que se les determinó. Tablo Na. 11.12 



En los htd llJzgos rtJdiológicos unicamente un ptJciente de 

5 lJ los que se les retJlizo esofagogr~ma presentó trtJstornos 

de Ja motilidtJd esotd.gJcéJ .• siendo este de llJ variedlJd siste­

miclJ. En el 75* (3/4) de los casos la electromiogratia fué 

4normal. correspondiendo ld formCJ. sistémico con tJtrofia por 

desuso. miopdtid inflamtJtoritJ pdTd un paciente con variedttd 

foc1Jl mixta y uno d.e focal 1inea1 con debi 1 idad proximal. 

Se realizxo biopsid de p1el d 6 p13ciente siendo compati­

ble en el 100* de los casos. 

LéJs complic4ciones fuerón : contracturas en flexión en 8 

(72.7*). e infecciones en 4 (36.3*J pacientes En un pttcien_ 

te fue necesttrit1 Ja amputación por incapttcidttd funcional im­

portante. 

El mttneio de Jos pacientes incluyó rehabilitación • D 

penici lamina d 5 mg/k/d en 7 ptJcientes ( al inJ·cio J con in­

crelDBntos progresivos mensu4Jes hasta llegar a 15 mg/k/d sin 

evidencilJ de compJ iclJciones secundlJTilJs lJ estlJ droga. En 2 p4-

cientes t1e asocio prtJdnisona d b4Jas dosis por via oraJ.LlJ 

djtJJDinodi teni Jsul fona fue administrtJdlJ en 4 pacientes. 

ActudlmenttJ no se hlJ tenido ninguna defunción. 

DISCUSION: 

El 11exo predacinamte al iguttl que otrot1 estudiot1 l4J tu~ el 

ffll#tlnino con una relación de 2. 6:1 en compdración con el JDcts­

culino camo se ha reportado (2J. 
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Los prescolores fu~ el grupo m4s ofect1Jdo, correspon-

diendo lél. voriedrJ.d focrJ.1 lrJ. mtJyorio de4 los cosos. dlJtos se­

mejontes 121 trabtJjo de Goel K.M del Royal Hospital en Gasgow 

(11) .En ld v12riedlJd sistSmiclJ l ptJciente tus de 4 otros y uno 

de 10 él./1os concordlJndo con JlJffe y WinkelmlJn (4). 

De lJCUerdo lJ los segmentos comprometidos en piel y el 

copromiso de órgtJnos y sisteméJs la esclerodermia de la VlJrie­

dad focal tue Ja mds frecuente • como se describe en liJ edad 

pedid trie~ (2. 4. 9.11) 

Los segmentos mds rJ.fectados fuerón el tronco y JlJ extre­

midrJ.d inferior izquierdlJ. siendo el tronco plJrlJ la morfea y 

las extremidéJdes part1. llJ mixtrJ. Jos mds involucrados.SemejanttJ 

estos hal Jazgo a Jo mencion4do por Falang Vincent (1). 

Dento de liJs mrJ.nifesttJciones generales Ja perdida de pe­

so y la fatigrJ. tuvierón menor incidencia qu~ Jo reportrJ.do 

(4). 

Coincidiendo con la m1Jyoria de los trabajos publicados 

(1-4.11.12) el tJndurecimiento.los c411Jbioa en l/J pigmenta­

ción,. la brillantez • atrofia de la piel y la austJncia de la­

neras predominarón. 

L/J incaptJcidlJ~ funcional a nivel 11M.Jt1culoesqueletico ta.­

bien estuvo elevada como reporta Helen Kass (9) en la• toca­

lew, y la6 artralgiaw fueron una /8llnife6taci6n d• pr9••nt•­

ción inicial en nuestros pacientes (11). 

Como es bien sabido la Esclerodermia t1i11ttfmica afecta e· 

muJtiples organos y sistem.Js el 50* de nue11tro• pacisnt•• 
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con estd Vdrieddd {2/llJ presentó compromiso pulmonar. gds­

trointestind l. clJrdiovdscu ltJr y renol 1 f9.14. 17.18). 

Llf eosjnofi 1 id que represento. dctividdd se encontró en 

un bo.Jo porcentdje d diterencirl de lo publicrldo fl. 7J. 

LCJ presenciCJ del factor reWl'latoideo y de los anticuerpos 

dnt1nucledres nos sugieren un etioprltogeni.J autoinmune como 

se /Ja descrito f5.B.22J. 

FinCJ/mente podemos concluir que apesi!r de el tamaffo de 

la muestra. nuestros resulto.dos tuerón concorddntes rl lo que 

se ha publ icddO.Hdciendo enfasis que este tipo de prldecimien­

to es poco frecuente en la edrld pediatrica y la mayoría de 

los reportes tambien ha sido con un numero reducido de nitros 

por lo que conc1der.Jmos que nuestra experiencia es de utili­

do.d po.r.J los clínicos. 
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ESCLERODERMIA 
CLASFICACION: 11 CASOS 

NlHBO CASOS pQRCENTAJE 
SISTEMICO 
MIXTA 
LINEAL 
MORFEA 
CUADRO 1 ( Ver Flg. 4 ) 

2.0 18.1 
4.0 38.3 
4.0 38.3 
1.0 9.09 

ESCLERODERMIA 
SEGMENTOS CORPORALES: 11 PACIENTES 

SEGMENTOS 
CABEZA 
CUEU.O 
TRONCO 
EXTM. SUP. DER. 
EXTM. INF. DER. 
EXTRM. SUP. IZQ 
EXTRM. IN=. IZQ 
CUADRO 2 (Ver Fl9. 7 ) 

NUMERO PQRCENTAE 
6.0 54.5 
4.0 36.3 
9.0 81.2 
7.0 83.8 
4.0 38.3 
e.o 54.6 
9.0 81.2 

ESa..EAODEFMA 
MANFESTACIONES GENERALES: 11 PACIENTES 

MANFESTAQONES 
Fl\TIGA 
PERDIDA DE PE80 · 
DfNIW) 
CUADRO 3 ( Ver Fi9. 5 l 
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NUMEAO poecemJE 
1 9.0 
1 1.0 
1 18.1 



ESCLERODERMIA 
MANFESTACIONES EN PIEL: 11 PACIENTES 

MANIFESTACIONES 

PLACAS 
BANDAS LINEALES 
ESCLEROOACTILIA 
HIPERPIGMENTACION 
HPOPIGMENTACION 
ATROFIA 
BRILLANTEZ 
EDEMA 
AUSENCIA FANERAs 
ENDURECIMIENTO 
DIS. A. BUCAL 
TELANGIECTASIAS 
CUADRO 4 (Ver Figs. 8 o 11 ) 
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NUt.EBO 
2.0 
7.0 
3.0 
8.0 
8.0 
8.0 
8.0. 
2.0 
4.0 

10.0 
2.00 
o.o 

PQRCENJAJE 

18.2 
83.6 
27.2 
72.7 
64.6 
72.7 
72.7 
18.2 
38.3 
90.9 
18.2 
o.o 



ESCLERODERMIA 
MANIF. MUSC. ESQUELETICAS: 11 PACIENTES 

MANFESTACIQNES 

ARTRALGIAS 
ARTRITIS 
ATROFIA MUSCULAR 
OETC CRECIMIENTO 
ACORTAMIENTO OSEO 
HEMIATROFIA 
DISM MOV ART 
CUADRO 5 

NUMERO PoRCENJAJE 
3.0 27.2 
1.0 9.00 
9.0 81.8 
2.0 18.1 
2.0 18.1 
5.0 45.4 
8.0. 72.2 

ESCLERODERMIA 
MANIF. GASTROINTESTINALES: 11 PACIENTES 

MANEESTACIONES 

DISFAGIA 
PIROSIS 
DIARREA 
ESTRENIMIENTO 
REFLUJO G.E. 
CUADRO 6 

NUMERO f>ORCENIAJE 
3.0 27.2 
o.o o.o 
o.o o.o 
o.o o.o 
1.0 9.0 

ESCLERODERMIA 
MANIF. PULMONARES: 11 PACENTES 

MANIFESJACIQNES 

TOS 
DISNEA 
ESTERTORES 
FROTE PLEURAL 
HPERTENSION PULM 
CUADRO 7 
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HUMERO PQRCENIAJE 
1.0 9.0 
o.o o.o 
o.o o.o 
o.o o.o 
o.o o.o 



ESCLERODERMIA 
MANIF. CARDIOVASCULARES: 11 PACIENTES 

MANIFESTACIONES 

F. RAYNAUD 
CARDITIS 
INS CARDIACA 
ARRITMIAS 
CUADRO 8 

NUMERO pORCENTAJE 

·1.0 9.0 
o.o o.o 
o.o o.o 
1.0 9.0 

ESCLERODERMIA 
MANIF. RENALES: 11 PACIENTES 

MANIFESTACIONES NUMERO PORCENTAJE 

HEMATURIA 
PROTEINURIA 
HTA 
CUADRO 9 

i.O 
o.o 
o.o 

ESCLERODERMIA 

9.0 
o.o 
o.o 

EXAMENES DE LABORATORIO: 11 PACIENTES 

l:tALLAZGOS ~UMERO PORCE~JAJE 

ANEMIA o.o o.o 
LEUCOCITOSIS 1.0 9.0 
V. S. G. 3.0 27.2 
EOSINOFIUA 1.0 9.0 
PROTEINURIA o.o o.o 
CIUNDRURIA o.o o.o 
HEMATURIA MIC 1.0 9.0 
ELEV Cr o.o o.o 
PFH ANORMALES o.o o.o 
CUADRO 10 
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ESCLERODERMIA 
ESTUDIOS INMUNOLOGICOS: 11 PACIENTES 

HALLAZGOS 

F. R. POSITIVO 
ANA 
HPOCOMPLEMENTEMIA 
CEL L.E. 
CUADRO 11 

NVMEBO POBCENTA.JE 
3/5 60.0 
3/8 37.5 
2/5 40.0 
1/5 20.0 

ESCLERODERMIA 
DETERMINAOON DE lg: 11 PAOENTES 

lg BAJ.Q ALIQ 

lgG o.o 3/4 
lgM O.O 1/4 
lgA 1/4 O.O 

CUADRO 12 

ESCLERODERMIA 
ESTUDIO DE GABINETE: 11 PAOENTES 

ESTUDIQ ~ORMAL ANORMAL 

Rx TORAX 617 1/7 
ESOFAGOGRAMA 4/5 1/5 
MANOMETRIA 1/1 0/1 
ESPIROMETRIA 0/2 2/2 
E.M.G. 1/4 3/4 

BIOPSIA DE PIEL: 11 PAOENTES 

E;STUPIQ COMPATIBLE PQRCENTAJE 
B. PIEL 8/6 100 

CUADRO 13 
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PRINCIPALES MANIFESTACIONES 
ESCLERODERMIA 

EDAD EN ANOS 
20~------------~ 

10 

10 

6 e e e 10 11 

NUMERO DE PAOENTES 

11 PAOENTES 
Flg. 1 



PRINCIPALES MANIFESTACIONES 
EN ESCLERODERMIA 

MASCULINO 
27.3% 

DISTRIBUCION POR SEXO 

11 PAOENTES 
Fi g. 2 
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PRINCIPALES MANIFESTACIONES 
EN ESCLERODERMIA 

6 8 g 10 11 

NUMERO DE PAOENTES 

11 PAOENTES 
F i g. 3 
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PRINCIPALES MANIFESTACIONES 
EN ESCLERODERMIA 

LINEAL 
36.4% 

SISTEMIO\ 
18.2% 

MORFEA 
9.1% 

QASIFICACION 

11 PAOENTES 
Fi 9. 4 
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PRINCIPALES MANIFESTACIONES 
EN ESCLERODERMIA 

NUMERO DE PACIENTES 
2.6~--------------~ 

2.0 

FATIGA PEROi°'- De PESO OEBILICW) MUSCULAR 

MANIFESTAaONES GENERALES 

- 8\STEMICll 8 f.M\XTA c::J F.LINEA!. - MOOFEA 

11 PAOENTES 
Fi g. 5 
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ESCLERODERMIA 
SEGMENTOS CORPORALES AFECTADOS 

CARA PIEL CABELLUDA CUELLO TRONOO 

- SISTEMICA U F.MIXTA CJ F.LINEAL - MORFEA 

11 PAOENTES 
Fig. 6 



ESCLERODERMIA 
SEGMENTOS CORPORALES AFECTADOS 

EXT.SUP.DER. EXT.INF.OER. EXT.SUP.IZO EXT.INF.IZO 

- SISTEMICA mlllll F.MIXTA EJ F.LINEAL - MORFEA 

11 PAOENTES 
Fl9.7 



MANIFESTACIONES EN PIEL 
EN ESCLERODERMIA 

PLICAS B LINEAL ESQ.ERO~IUA 

MANIFESTACIONES GENERALES 

- SlSTEMIC'\ m'm F.MIXTA CJ F.LINEAL - hi40RFEA 

11 PAOENTES 
F 1 o. 8 

ESTA TESIS N\J f:Erf. 
SALIR DE LA BiBUOlf C.\ 
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MANIFESTACIONES DE PIEL 
EN ESCLl;RODERMIA 

HIPERPIGMENT.ADON HIPOPIQMENT.trCiCON ATROFIA 

- SISTEMIC'A - F.MIXTA CJ F.LINEAL - MORFEA 

11 PAOENTES 
F i g. 9 

~o 



MANIFESTACIONES DE PIEL 
EN ESCLERODERMIA 

NUMERO DE PACIENTES 
·~~~~~~~~~~~~~~~~ 

3 

SRtLLANTEZ EDEMA TELAHQIECTASIAS 

MANIFESTAOONES GENERALES 
- SlSTEMJC. 8 F.MIXTA CJ F.L!NEAL - MORFEA 

11 PAOENTES 
F 1 9. 10 
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MANIFESTACIONES DE PIEL 
EN ESCLERODERMIA 

A.FANER~ ENOUREOMIENTO O.A.BUCAi 

MANIFESTAOONES GENERALES 

- 8'STEMICA m F.MIXTA CJ F.LINEAL - MORFEA 

11 PAOENTES 
F i 9. 11 
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ESCLERODERMIA 
MANIFESTACIONES MUSCULOESQUELETIC'AS 

3 --·--···--····- ·····--· ---

2 - ~,---------_J 

o 
ARTRALGIAS ARTRITIS ATROFIA O.Cl'IECIMIENTO 

- SISTEMICA - F.MIXTA c::J F.LINEAL - MORFEA 

11 PAOENTES 
F i 9 .12 



ESCLERODERMIA 
MANIFESTACIONES MUSCULOESQUELETICAS 

3 ---- ---· -- .. 

A.OSEO HEMl,t.TAOFIA MANO EN GARRA 0.MOV.AAT. 

- SISTEMICA l!!lBJ F.MIXTA CJ F.UNEAL - MORFEA 

11 PAOENTES 
F lg. 13 
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