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“CARACTERISTICAS CLINICAS DE ESCLLERODERMIA
EN PACIENTES DE LA CONSULTA EXTERNA DE
REUMATOLOGIA PEDIATRICA DEL HG CMN LA
RAZA”



RESUMEN

Antecedentes: 1a esclerodermia es una enfermedad autoinmune rara, de  origen
desconocido. La manifestacion principal es el ataque de la piel. pero puede ocurnr
afeccion de vasos y organos internos. Las teorias sobre la patogenia toman en
consideracion las tres caracteristicas principales de la esclerodermia: 1) ataque de los
vasos, 2) anormalidades inmunes y 3) fibrosis de la piel y 6rganos internos.

Aunque puede aparecer en cualquier etapa de la vida, los patrones de presentacion
clinica son distintos y hay diferencias sustanciales entre la que comienza en la infancia y
la del adulto. En esta ultima etapa la esclerodermia casi siempre ¢s generalizada y por
esta razon la presentacion mas comun se denomina esclerosis sistémica progresiva. En
nifios lo tipico es que la enfermedad se encuentre localizada a la piel y también puede
afectar ¢l tejido celular subcutdneo, musculo v hueso. En las formas localizadas los
subtipos son: Morfea, Morfea Generalizada, Morfea profunda, Lineal, Panesclerotica y
Sistémica-Localizada.

Objetivo: Conocer el comportamiento clinico de la Esclerodermia en nifios mexicanos
que acuden a la Consulta Externa de Reumatologia Pediatrica del Hospital General
CMN La Raza.

Material y Métodos: Realizamos un estudio transversal, descriptivo y retrospectivo, en
un periodo comprendido entre Agosto de 1998 a Julio del 2003, con la recoleccion de
datos de los expedientes clinicos, incluyendo a todos los pacientes mayores de 16 afios
de edad portadores de esclerodermia, v excluyendo a los pacientes con expediente
clinico incompleto o ausente.

Resultados: Durante el periodo estudiado se encontraron 25 pacientes portadores de
Esclerodermia, de los cuales se excluyeron 7 por no haber localizado el expediente
clinico. Se encontroé que el sexo femenino ¢s el mas afectado con un 77.7% (n=14),
masculino 22.2% (n=4) con una relacion 3.5:1. En cuanio a la edad de ingreso al
servicio; el porcentaje mas alto fue en adolescentes 55.6% (n=10), seguidos de escolares
38.9% (n=7) y preescolares 5.6% (n=1) con un promedio de 10.5 afios (rango de 4 a 15
anos). En relacion a las caracteristicas clinicas la forma Lineal fue la mas frecuente con
un 50% (n=9), seguida de la Morfea Profunda 22.2% (n=4), Morfea Generalizada
11.1% (n=2), Sistémica-Limitada 11.2% (n=2), Morfea 5.6% (n=1), no observamos de
la forma Panesclerdtica. En cuanto al tiempo de evolucion al ingreso el 28% (n=5) tenia
mas de 3 afios de evolucion, el 38% (n=7) de 2 a 3 afios, ¢l 22% (n=4) de | a 2 afios y
solamente el 11.1% (n=2) menos de 1 afio de evolucion. El 50% de los paciente habia
recibido tratamiento previo instituido por otro medico. Actualmente el 100% de
nuestros pacientes esta recibiendo tratamiento con Ciclosporina-A.
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INTRODUCCION

La esclerodermia (cuvas raices gricgas sigmfican “piel dura™, es una cnfermedad
autommune rara. de origen desconocido. La manifestacion prineipal es el ataque de la
piel. pero pueden ocurrir afeecion de vasos v organos intermos: factores determinantes
de la morbilidad v mortalidad en esta patologia. =

La ctiologia v la patogenesis de la esclerodermia son desconocidas. autoinmunidad,
lactores ambientales, infeccion, trauma vy la exposicion a quimicos se consideran
factores precipitantes de la enfermedad en individuos genéticamente susceptibles.

Las teorias sobre la patogenia toman en consideracion las tres caractleristicas principales
de la esclerodermia; ataque de los vasos, anormalidades inmunes vy fibrosis de la piely
organos internos. Se considera la posibilidad de activacion del sistema inmune a traves
de un antigeno (extermo o propio), con la consecuente activacion de monocitos v
linfocitos  que liberan mediadores quimicos llamados citocinas, lo que explicarian el
componente vascular de la enfermedad v la proliferacion de fibroblastos, asi como la
sintesis de matriz extracelular, en particular de colagena, ™"

El cuadro histopatologico indica una fase vascular con vacuolizacion v destruccion de
células endotehales v duplicacion de la lamina basal. en la fase ibrotica existe un
mnfiltrado inflamatorio a base de linfocitos, maerétagos, células cebadas, plasmocitos v
cosinofilos, en etapas ulteriores hay proliferacion de fibroblastos con mayor depdsito de
colagena. La fibrosis puede extenderse desde la dermis hasta planos mas profundos: en
ocasiones hay deposito subcutaneo de calcio.™ La afeccion vascular condiciona
isquemia local que limita la cicatrizacion v favorece la presencia de infecciones.

Se clasifica en varios subtipos, de acuerdo a la existencia de afeccion a otros organos

ademas de la piel, asi como de acuerdo a la causa, %1

CLASIFICACION

1. Esclerodermia Sistémica

a. Difusa: fibrosis cutanza sistémica y generalizada que incluye porcion proximal de extremidades tronco
v cara. Hay ataque temprano de organos intemos.

b. Limitada: (CREST “calcinosis, enfermedad de Raynaud, dismotilidad esofdgica. esclerodactilia v
telangicctasia™ ataque sistémico de la piel distal, y a menudo de la cara, con ataque tardio de los organos

internos.

¢. Sindromes de “sobreposicion” : cambios propios de la esclerodermia (en la piel) con caracteristicas de
otros trastornos de tejido conectivo.

2.  Esclerodermia Localizada

a. Morfea
b. Morfea generalizada



¢. Morfea profunda

d. Lincal : En cara “golpe de sable™ y extremidades
c. Panesclerotica

f. Sistémica-Limitada

3.  Fascitis eosinofilica

4. Formas secundarias
a. Inducida por [irmacos (Bleomicina, Pentozocina)
b. Por sustancias quimicas (Clorhidrato de polivinilo, Sindrome de aceite toxico, Enfermedad
humano por adyuvante “implante de silicon™)

5. Psecudoesclerodermia

a. Ienilectonuria

b. Sindrome de envejecimiento prematuro
¢. Fibrosis ideopatica localizada

d. Escleredema

¢. Porfina cutanea

. Queiropatia diabética

La esclerodermia ¢s una enfermedad rara de distribucion mundial. puede aparecer en
cualquier etapa de la vida, sin embargo hay diferencias importantes en los patrones de
presentacion clinica en la edad pediatrica y del adulio.

La incidencia anual de la esclerosis sisténica, se ha estimado de 045 a 1.9% por cada
100 000 habitantes. la edad maxima de inicio es de 30 a 50 afos. con predominio en
mujeres, con una proporeion 3:1 en relacion a los varones, mientras que la incidencia de
la esclerodermia localizada es de 2.7% por cada 100 000 habitantes, con relacion mujer:
varon 1:1 en la presentacion lineal. **'

La esclerodermia localizada es mucho méas comin que la esclerosis sistémica en los
nifios, atn asi es una enfermedad rara, no existen datos de la prevalencia en esta edad.
¢s probable el subregistro, ya que muchos menores con morfea leve v lesiones de
esclerodermia lineal pueden pasar inadvertidos.

En el Hospital for Sick Children de Toronto se observo, la siguiente distribucion de
pacientes con Esclerodermia localizada: 87% presenta afeccion lineal, 10% morfea v
solo el 3 % morfea generalizada, la proporcion mujeres/varones varia entre 1.5: 1, con
edad media de inicio de 6-8 afios de edad. *'®

ESCLERODFRMIA LOCALIZADA

* Morfea. Comienza con una placa circunscrita de induracion cutanea,
tipicamente en el tronco, varia de 0.5 a 20cm de diametro.

e Morfea generalizada. Hay multiples placas confluentes v afectan mas de 2
sitios anatomicos. Desde el inicio de la enfermedad . la piel esta edematosa v
caliente, muestra un borde violaceo caracteristico, con un centro color marfil, en
el lapso de uno a varios anos, la lesion adquiere firmeza e hiperpigmentacion o
hipopigmentacion

e Morfea profunda. Presenta paniculitis, placas hiperpigmentadas simétnicas, con
inflamacion mas profunda e involucra el torax alto.



e Lincal. Se caracleriza por una o vanas bandas [ibrosas de piel, localizadas en
alguna extremidad, las lesiones frecuentemente siguen la distribucion del
dermatoma v son unilaterales en el 85% de los casos.

= La lesion que involucra la cara o el cuero cabelludo se denomina en “Golpe de
sable™, es frecuente la hemiatrofia facial. asi como la asociacion con uveitis,
perdida de cejas v pestaiias, disfuncion ocular v anomalias dentales. Saant

= Ln nifos con esclerodermia hineal, puede haber retraso del crecimiento en la
extremidad afectada ., asi como contracturas v limitacion de la movilidad
articular a medida que la piel se endurece sobre la articulacion.

» Panesclerotica. Afecta a menores de 14 anos, hay un engrosamiento
generalizado de la piel, con afeccion de tronco, extremidades, cara, piel
cabelluda de forma progresiva,

Las lesiones de esclerodermia localizada muestran una evolucion caracteristica que va
desde los cambios inflamatorios tempranos. hasta la fibrosis progresiva, con alcctacion
del tejido subcutaneo, misculo e incluso hueso. lo cual puede condicionar atrofia local.
Rara vez evoluciona la esclerodermia localizada a la variedad sistémica, Christianson v
cols. reportan 2 casos de una serie de 235 pacientes, '+

ESCLEROSIS SISTEMICA

En la nifiez la esclerosis sistémica es mucho menos frecuente que la esclerodermia
localizada. El Colegio Americano de Reumatologia (CAR) ha sentado alguno criterios
de clasificacion para hacer el diagnostico. Para cumplir con los criterios de la
clasificacion, basta la presencia de un eriterio mayor, que seria un cambio cuténco
escleromatoso tipico en sentido proximal a las articulaciones metacarpofalangicas. o dos
de tres criterios menores (Esclerodactilia, cicatrices deprimidas u hoyuelos digitales o la
deteccion de fibrosis intersticial en ambas bases pulmonares).

La Esclerosis Sistémica se divide en tres subgrupos que difieren no sélo en su cuadro
inicial v evelucion: sino también en sus caracieristicas coexistentes, progresion de la
enfermedad v anormalidades de laboratorio.

= Difusa. Cuando el ataque de la picl mciuy e la poreion proximal de extremidades
e incluso el tronco. Su evolucion es rapida v afecta de forma temprana organos
internos.

* Limitada. Por lo comun su curso es benigno, afecta la piel y la cara en sus
porciones mas distales; la afeccion de érganos internos se produce después de
muchos afios de evolucion. Anteriormente denominado Sindrome de CREST
(calcinosis, fenomeno de Raynaud, dismotilidad esofagica, esclerodactilia v
telangiectasias)

= Sindrome de Sobreposicion. Se define como la aparicion de caracteristicas de
algunas enfermedades del (egjido  conectivo  como la  polimiositis,
dermatomiositis, lupus eritematoso generalizado, artritis reumatoide y
esclerodermia.



La principal herramienta para el diagnostico es la clinica, ya que no existen datos
especilicos de laboratorio en la esclerodermia localizada; sin embargo, se han detectado
anticuerpos antinucleares en el 23 a 73% de los pacientes, principalmente aquellos con
mortea generalizada seguida de la forma lineal. La presencia de anticuerpos anti DNA
de cadena simple se ha correlacionado con una dermopatia extensa, activa vy de mayor
duracion. No se han identificado anticuerpos contra Scl-70 a diferencia de la variedad
sistémica. Se han encontrado incrementos séricos de IgG e IgM ¢ incluso un 60% suele
tener factor reumatoide positivo, sin embargo ninguno de estos elementos son
especificos de la enferemedad >*'¢

La decision de inicio de tratamiento depende de la variedad de presentacion, asi como
de la actividad de la enfermedad, en general se recomienda el uso de lubricantes. Hasta
¢l momento no se cuenta con estudios aleatorizados para evaluar la eficacia de los
medicamentos empleados (metrotexate, colchicina, D-penicilamina, ciclosporina A v
esteroides), solo existen reportes anecdoticos y experiencias personales.

La lisioterapia es parte esencial del tratamiento para conservar los arcos de movilidad
articular, sin embargo, en ocasiones es necesario la cirugia ortopédica para correccion
de deformidades graves, sin dejar de considerar los posibles problemas con la
cicatrizacion de las heridas, otro punto importante es el apovo psicologico
principalmente en aquellos pacientes con alteraciones estéticas. ™"
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MATERIAL Y METODOS

A través de la revision de las libretas de programacion de citas de la Consulta lixterna
de Reumatologia Pediatrica, se identificaron los nifios v nifias, portadores de
Fsclerodermia que fueron atendidos durante el periodo comprendido entre Agosto de
1998 a Julio del 2003.

Se realizo un estudio transversal descriptivo retrolectivo, durante el periodo comentado;
con la obtencion de la informacion de los expedientes a través de la aplicacion de una
hoja de recoleccion de datos, tomando en cuenta los siguicnte:

¢ Cntenos de Inclusion
[Hombre o mujer menor 16 afos con diagnostico de Esclerodermia

e Criterios de Exclusion
Yacientes con expediente clinico incompleto o ausente

Una vez obtemda la informacion, el analisis de resultados se realizo por medio de
estadistica deseriptiva, con la determinacion de promedios, frecuencias y poreentajes,
asi como la representacion grafica de los mismos.



RESULTADOS

Durante el periodo comprendido entre agosto de 1998 a Julio del 2003 se identificaron
25 pacientes portadores de Esclerodermia de acuerdo a los criterios del Colegio
Americano de Reumatologia, de los cuales se excluyeron 7 por no haber localizado el
expediente.

El sexo femenino fue el mas afectado en 77.7% (n=14), ¢l sexo masculino en 22.2%
(n=4) , con una relacion mujer : hombre = 3.5: 1. Grdfica 1

Edad de ingreso al servicio: Grdfica 2

Adolescentes 55.6% (n=10)

Escolares 38..9% (n=7)

Preescolares 5.6% (n=1)

Edad promedio de 10.5 afios (rango 4 a 15 afios).

. & @ @

De acuerdo a las caracteristicas clinicas encontradas: Grdfica 3

Morfea: 5.6% ( 1 paciente femenino).

Morfea Generalizada: 11.1% (1 paciente femenino y 1 masculino).
Morfea Profunda: 22.2% ( 4 pacientes femeninos).

Lineal: 50% (6 pacientes femeninos v 3 masculinos).
Panesclerotica: No hubo pacientes con este tipo de afeccion.
Sistemica-Limitada: 1.1% (2 pacientes femeninos).

O L L

El tiempo de evolucion desde el inicio de los sintomas al ingreso al servicio de
Reumatologia Pediatrica es de mas de 3 afios en el 28% (n=5), de 2 a 3 afios en el
38.9% (n=7), de 1 a 2 afios en el 22% (n=4) y en ¢l 11.1% (n=2), antes del ano de
evolucion de la enfermedad ( Rango 1 a 8 afios de evolucion). Grdfica 4

El 50% (n=9) recibié tratamientos multiples previos instituidos por otro médico sin
respuesta aparente, por lo que se enviaron a Reumatologia Pediatrica. Grdfica 5.

EI 100% de los pacientes al terminar el estudio tenian tratamiento con Ciclosporina A.
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GRAFICAS

Grifica 1. Distribucion por sexo de los pacientes
con Esclerodermia Localizada.
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Grafica 2. Distribucion por Edad de los pacientes
con Esclerodermia Localizada.
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Griafica 3. Distribucion por tipo de presentacion.
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Grafica 4. Distribucion por el tiempo de evolucion al ingreso al
Servicio Reumatologia Pediatrica.
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Grifica 5. Pacientes portadores de Esclerodermia Localizada
con tratamiento previo al ingreso.
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DISCUSION

Istudiamos a 18 pacientes en edad pediatrica con diagnostico de esclerodermia, de
acuerdo a los criterios establecidos por el Colegio Americano de Reumatologia. siete
pacientes con diagnostico establecido se excluyeron del estudio por no haber localizado
¢l expediente en el archivo clinico.

La edad de inicio en las formas localizadas es 10 afios en promedio y de las formas
limitadas de 8.5 afios como lo reporta la literatura, asi mismo, en cuanto al sexo el
femenino es el mas afectado (77.7%) con una relacion mujer:hombre de 3.5:1 mayor
de acuerdo a los estudios realizados.

En cuanto a las caracteristicas clinicas; la esclerodermia lineal es la mas frecuente
(95%), con induracién de la piel v disminucién del crecimiento de la extremidad
afectada (11.1%) como se reporta en la literatura. La morfea profunda se encontro en
22.2% de la poblacion (4 pacientes) con presentacion de placas hiperpigmentadas,
afeccion mas profunda de la piel y torax alto. El 11.1% de los pacientes se caracteriza
por mortea generalizada con mas 2 sitios anatomicos involucrados y en placa.

Es importante mencionar que la literatura mundial reporta a la forma sistémica limitada
presente hasta en un 13%, nosotros solo la observamos en el 11.1% de nucstra
poblacién en el sexo femenino y de acuerdo al rango de edad conocido. cifra por debajo
de la reportada internacionalmente, creemos que se relaciona a los subregistros o
porque no se elabora el diagnostico.

No encontramos en esta poblacion datos clinicos para apoyar ¢l diagnostico de
enfermedad generalizada o sistémica, como son: calcinosis, Raynaud, telangiectasias,
ulceras en pulpejos, cambios esclerdticos de piel o afeccion a  organos, dato que no
correlaciona con los reportes por diferentes autores, pero creemos necesario captar mas
pacientes en un lapso mayor de tiempo para poder determinar la variedad clinica de esa
enfermedad.

En cuanto el tiempo para hacer el diagnostico de la enfermedad en el servicio de
Reumatclogia, tuvimos un rango de 1 a 8 afios ; esto es debido al desconocimiento para
el diagnostico clinico por el resto de la poblacion medica, ya que unicamernte el 11% se
diagnostico y recibio tratamienio antes del afio de evolucion de la enfennedad.

En cuanto a la institucién del tratamiento 50% recibié multiples tratamientos, como son
D-Penicilamina, colchicina, griseofulvina lo que habla de poca respuesta clinica, de ahi
la necesidad del envio con el Reumatdlogo Pediatra. En cuanto al tratamiento actual el
100% de la poblacion hasta el momento de la conclusion de este estudio tenian como
tratamiento CsA; esto obliga a continuar este estudio en un lapso de tiempo, para
evaluar la respuesta clinica de esta enfermedad.
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CONCLUSIONES

La esclerodermia localizada en su presentacion lineal, es la forma mas
frecuente en la poblacion infantil.

Inicia principalmente en la edad escolar, con franco predominio por el
sexo femenino.

La esclerodermia es un enfermedad rara, de causa desconocida, lo que
implica un reto para su diagnodstico oportuno.

Es necesario continuar estudiando a esta enfermedad en la edad pediatrica
para conocer el comportamiento clinico.
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ANEXO 1

HOJA DE RECOLECCION DE DATOS DE LOS EXPEDIENTES
CLINICOS DE PACIENTES CON DIAGNOSTICO DE
ESCLERODERMIA

Nombre

Cédula

Sexo

Edad

Manifestaciones clinicas

Tiempo de evolucion

Tratamientos Previos

Tipo de Esclerodermia

Tratamiento Actual
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