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INTRODUCCION.

La esclerodermia, cuyo nombre deriva del griego (sklérédermos “piel endurecida”),
es una enfermedad de la piel de origen autoinmune que se caracteriza, como su
nombre indica, por un progresivo endurecimiento de la piel. La esclerodermia es una
enfermedad relativamente rara, que afecta a cerca de 200 a 300 personas de cada 1
millon de habitantes. Su origen es autoinmune, es decir, es una enfermedad en la

cual nuestro sistema inmunoldgico ataca inadecuadamente nuestras propias células

La esclerodermia es una enfermedad crénica de causa desconocida, caracterizada
por fibrosis de la piel, vasos sanguineos y Organos viscerales tales como tracto

gastrointestinal, pulmones, corazén y rifiones. Puede ser localizada o sistémica.

La esclerodermia lineal se caracteriza por areas esclerosas Unicas o multiples,
redondeadas o lineales, mas o menos bien limitadas, asintomaticas y de evolucion
cronica, se localizan mas frecuentemente en las extremidades y en la cara,
involucrando principalmente la piel y tejido subcutaneo, pero ademas musculo y
hueso. Ocurre a cualquier edad, pero mas tempranamente desde las dos primeras
décadas de la vida, en los nifios se llega a presentar hasta en el 15%,
presentandose antes de los 10 afios de edad, afecta ambos sexos con predominio
en mujeres de 20 a 40 afos de edad, con una relacion de 2:1, las lesiones por lo
general siguen el trayecto de una extremidad y dificultan su crecimiento. La etiologia
es desconocida. Se han involucrado agentes infecciosos (virus Epstein-Barr, Borrelia
burgdorferi), vacunacibn con bacilo de Calmette-Guérin, traumatismos,
administracion de radioterapia. Se han sefialado como posibles factores
desencadenantes a las infecciones faringeas y farmacos. La esclerodermia es
caracterizada por una alteracion en la sintesis de colageno responsable de la

esclerosis.

Se clasifica en dos grandes grupos, uno con afectacién limitada a la piel y a tejidos
subyacentes (esclerodermia localizada o morfea) y otro con afectacién sistémica

(esclerodermia sistémica).
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Dentro de la esclerodermia localizada, una forma especial es la morfea lineal, que
cuando afecta a la region frontoparietal recibe el nombre de morfea en coup de
sabre o en sablazo. Suele aparecer en las primeras décadas de la vida y en la
mayoria de los casos se trata de una banda lineal unilateral, de color nacarado, con
telangiectasias superficiales y bordes activos de color violaceo, que progresivamente
daran lugar a una atrofia cutdnea y en ocasiones a un hundimiento del hueso
subyacente, produciendo una hemiatrofia de la zona afectada. Una forma especial
de morfea lineal es el cuadro conocido como morfea en coup de sabre (golpe de
sable) en el que la esclerosis afecta a la regidn frontoparietal. Las lesiones se inician
con un endurecimiento de la piel de la frente y del cuero cabelludo en la zona
frontoparietal. Posteriormente, se forma una placa nacarada alopécica, con
telangiectasias superficiales y bordes hiperpigmentadas que progresivamente daran
lugar a una depresion con atrofia cutdnea. Puede acompafiarse de una depresion
del hueso adyacente, con disminucion de la tasa de crecimiento. Las lesiones de
este tipo pueden asociarse a calcificacion cerebral y convulsiones. En casos graves,
las lesiones pueden extenderse hasta mejillas provocando a si la perdida de érganos
dentales y pudiendo provocar una hemiatrofia por lo que habra que hacer el

diagnéstico diferencial con la hemiatrofia facial o sindrome de Parry-Romberg.

Histoldgicamente a nivel de la dermis hay edema, y engrosamiento de los haces de
coldgeno, con infiltrado linfocitario perivascular, atrofia de anexos y vasos con
paredes engrosadas y luz estrecha. La variedad lineal y la morfea profunda difieren
s6lo por la presencia de esclerosis mas profundas, con involucramiento de fascia y

musculo.

En cuanto al tratamiento, no existe uno que sea eficaz, conviene aplicar un
lubricante local. Puede usarse colchicina 1 a 2 mg/dia durante varios meses,
diaminodifenil sulfona 100 a 200 mg/dia. Hay controversias respecto al uso de D-

penicilamina por sus importantes efectos adversos.
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CAPITULO UNO.
ESCLERODERMIA.,
1.1 ANTECEDENTES HISTORICOS DE LA ESCLERODERMIA.

Desde la antigledad, se encuentran descripciones de pacientes con alteraciones
cutaneas que produjeron haber sido casos de esclerodermia (.

Hipocrates (460-370) podria ser quien primera vez habia reconocido esta entidad en
un hombre que tenia engrosamiento de la piel y purito y que fallecié por

hidropesia®.

Galeno (131-210 d.C) pudo haber reconocido esta enfermedad: “en cuanto el
paciente se desviste, la palidez, frialdad, engrosamiento y dureza de los tegumentos”

y la llamo” enfermedad por contraccion de los poros”. @

Oribasius (325-403 d.C), Aetius de Amida (sexta centuria d.C), Paulus Aegineta
(625-690 d.C) y Avicena (980-1036) también descubrieron pacientes con

enfermedades cutaneas “compatibles” con esclerodermia.

Seis siglos después, Lusitanus en 1634 y Diemerbroeck en 1660 hicieron

descripciones que podrian corresponder a esta enfermedad. @

En 1753 en Napoles, el italiano Curzio describié en su monografia a una paciente
con una dermatosis que podria haber sido el primer caso de esclerodermia. Patrizie
Galiera, tenia 17 afios, presentaba endurecimiento de la piel, especialmente del

cuelloy cara. @

En 1817, Alibert en su trabajo de clasificacion de las enfermedades humanas, pudo
ser el primero en reconocer la morfea, referida como scleremia circumscripta y la
dividié en dos tipos: una forma parcial, que ocurre en adultos y otra universal, que
afecta principalmente a nifios. Describid dos casos que pudieron corresponder a

esclerodermia lineal. @
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En 1818 el dermatdlogo francés Alibert en su texto pionero llamo a la esclerodermia

“ictiosis cornea”. W

En 1836, Fantonetti de Pavia (1791-1861) en Milan, fue el primero en usar el
término skleroderma, al comunicar un paciente con induracién de la piel en quien el

diagnostico de esclerodermia era dudoso. @
En 1845 Thirial se refiri6 a la enfermedad y la denomino scléréma des adultes. ()

En 1847 en Francia fue descrita por Grisolle y Forget quienes la denominaron

chorionitis o sclérosténose cutanée. @

En 1847 Guintrac (1791-1877), de Bordeaux, revisé cuatro casos de induracion de la
piel pertenecientes a Fantonetti de Pavia, Curzio, Diemerbroeck y Zacutus
Lusitanus, denominando la enfermedad sclérodermie y mencionando que hasta ese
momento era conocida como chorionitis 0 esclérosténose cutanée por Forget y

scléréma des adultes por Thirial. @

En 1847 Forget descubridé sintomas iniciales como dolor e hinchazén de varias

articulaciones.

En 1854, Addison el describio las formas localizadas de compromiso cutaneo bajo el

nombre true keloid, que corresponde a la esclerodermia lineal de la actualidad. @

En 1862, Gintrac que utiliza la palabra esclerodermia por primera vez para designar

esta enfermedad. @

En 1862 Raynaud, en su trabajo Asfixia local y gangrena simétrica de las
extremidades, refiere endurecimiento de la piel en varios enfermos, que

posiblemente tenian esclerodermia. ()

En 1868, Fagge se refirio al queloide de Addison basandose en la literatura francesa

y germana bajo el nombre de scleredema, sclerema o scleriasis. ()
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En 1868, Wilson fue quien describio por primera vez como morphea alba atrophica la
esclerodermia “en coup de sable de nuestros dias, creyéndola relacionada con la

lepra. @

En 1871, Ball observdé cambios cutaneos en las extremidades de un paciente que
tenia fendbmeno de Raynaud y lo llamo esclerodactilia. En 1874 presenté un caso

sugiriendo que podia es el comienzo de la esclerodermia. M

En 1874 y 1891, Kaposi reconocié esta entidad y descubrié la condensacion del
tejido conectivo de la piel con multiplicacion de fibras elasticas, tejido conectivo
homogéneo y denso, abundante pigmento de la mucosa y del corion. @

En 1874, Lagrenge en su tesis describié la histologia de la piel, dedos,
articulaciones, hueso, y musculo subyacente en la esclerodermia considerando que
se trataba de una enfermedad originariamente cutanea que podia extenderse y

alterar secundariamente las estructuras vecinas.

En 1880, las lesiones de morfea fueron examinadas microscopicamente por primera
vez por Crocker quien creyé que los cambios en el corion eran resultado de una
inflamacion muy crénica u otro cambio atréfico de la pared vascular, probablemente

de origen nervioso. @

En 1890, Duhring fue uno de los primeros en aseverar que la morfea y la
esclerodermia eran dignas de ser distinguidas y consideradas separadamente. Y

enfatizo los numerosos puntos de diferencias entre ambas condiciones. @)
En 1892, Hutchinson (128-1913) también reconocié la morfea de la esclerodermia. @

1892, Wolters escribi6 “La esclerodermia no parece ser una enfermedad que

directamente amenace la vida.”®

1892, W. Osler en su libro Principles and practice of medicine, escribié que la
enfermedad es cronica, dura muchos meses o afios, los pacientes pueden sucumbir

por problemas pulmonares o por nefritis, molestias reumaéticas y endocarditis. ()
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En 1895, alrededor de 500 casos fueron reportados cuando Lewin y Heller

publicaron una extensa revision de esta enfermedad. 9

En 1896 Dercum obtuvo radiografias de las manos de un paciente con
esclerodermia y noto estrechamiento de los espacios interfalangicos proximales y

distales. @

En 1896, Unna describe hipertrofia de las bandas colagenas, atrofia epidérmica y

estrechamiento de los vasos, pero no cree que la arteritis sea lo esencial. @

En 1898 Steven estudia la necropsia de un enfermo con esclerodermia y encuentra
lesiones en varios Organos y una nefritis intersticial en los rifiones. A partir de
entonces son varios y extensos los estudios sobre esclerodermia, con varios intentos
sobre la clasificacion de las distintas formas, aunque todavia en el momento actual

no exista una definitiva. @

En 1898 A. von Notthafft, en Manich, publico la histologia del pulmén esclerodérmico
con alteraciones vasculares de la arteria pulmonar y aumento del tejido conectivo
intersticial, también se observdé neumonia y tuberculosis, un aumento de tejido
conectivo, se encontrd6 que los vasos pulmonares estaban envueltos en capas

concéntricas de tejido conectivo. @

Desde fines del siglo XIX sus reconocimientos se hicieron certeros. En el siglo
pasado el conocimiento sobre su patogenia y la clasificacion en subgrupos
clinicoserologico han permitido establecer prondsticos y tratamientos mas precisos)
En 1900 en Berlin, Buschke defini6 el término escleredema. “una peculiar rigidez” del
cuello que gradualmente se extendio a la piel de la cara, el torax y las extremidades
superiores. Veinte afios mas tarde refirio y sefialo que el esclerema diferia de la
esclerodermia clinica y patolégicamente, especialmente por tener un mejor

prondstico .
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En 1901 Blaschko presentdé un diagrama de patrones de distribucion de lesiones
cutaneas lineales que adoptan una disposicion caracteristica a lo largo del cuerpo,
deteniendose casi siempre de forma abrupta en la linea media corporal y que
representarian un patron de desarrollo embrionario de la piel. Segun Blaschko, esta
linea adopta una disposicién en espiral a nivel del cuero cabelludo, mientras que en

la regién frontal siguen un trayecto lineal a ambos lados de la linea media.

En 1910 y 1911, Thibierge y Weissembach analizan la asociacion entre calcinosis y
la esclerodermia, y a partir de entonces la presencia de ambos cuadros clinicos es

conocida como sindrome de Thieberge-Weissembach. @

En 1920 Adrian y Roederer revisaron el compromiso articular de la esclerodermia y
quienes mencionaron también que todas las anteriores observaciones de autores

concluyeron que habia una alteracion que se originaba en la membrana sinovial. @

En 1924 es probable que el primero en reconocer la naturaleza de la esclerodermia
sistémica fuera Matsui quien descubrié en detalle la fibrosis pulmonar y el

compromiso gastrointestinal y renal.

En 1930 O’Leary y Nom distinguen una forma difusa en contraposicion de la morfea
localizada, con la conclusion de que la esclerodermia generalizada es una
manifestacion cutanea de una enfermedad sistémica en la que destacan las

alteraciones vasculares. @

En 1931 Ehrmann y S. Briinauer , en Viena, reconocieron que la esclerodermia es
un sindrome que no solo afecta a la piel, sino que puede atacar a todo el sistema del
tejido conectivo, inclusive estructuras mas profundas como la fascia, tendones,

vainas tendinosas, musculos, articulaciones y hueso. @
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En 1940 O’Leary y Nom distingue la esclerodermia como enfermedad generalizada y
la esclerodermia como enfermedad dermatoldgica, y sefiala las dificultades de la

nomenclatura y de los limites para clasificar ciertos tipos de la enfermedad. ()

En 1943 O’Leary y Weisman definen la acroesclerosis como un sindrome en el que
se combinan el fendmeno de Raynaud con la esclerodermia de la parte distal de las
extremidades, cara y cuello, y asimismo sefialan que sus enfermos tienen calcinosis,
telangiectasias y alteraciones esofagicas. Winbeauer llama la atencion de nuevo
sobre esta asociacion y sugiere que la presencia de calcinosis, fenédmeno de
Raynaud, esclerodactilia, y telangiectasias, a veces con afectacion esofagica. @

En 1947 en la edicion 16 del libro de William Osler, Christian enfatizo sobre la
naturaleza sistémica de la enfermedad y noto el compromiso del es6fago, corazon,

pulmon vy rifion. 1)

En 1950 se separa definitivamente un cuadro dermatolégico y otro asociado a
alteraciones en otros organos, distinguiéndose en este ultimo caso una forma difusa

y otra que afecta a las partes distales y que designa acroesclerosis. @

En 1954 Goetz demuestra que las lesiones pueden invadir aparato digestivo y
sugiere la designacion de esclerodermia sistémica progresiva; sucesivamente se
publican muchos trabajos de afectacién de la esclerodermia a varios 6érganos y

sistemas. @

En 1995 Peterson et al. tras realizar una revision de la literatura médica
propusieron una clasificacion de esclerodermia localizada que ha sido adaptada con
leves modificaciones en la mayoria de los articulos de revisién posteriores. En ella
los autores utilizan el término de morfea de manera uniforme para cada uno de los

tipos clinicos. @
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En 2004 un grupo de trabajo de la sociedad Europea de Reumatologia Pediatrica dio
a conocer una nueva propuesta de clasificacion para la esclerodermia localizada

con el fin de corregir algunas diferencias de lo propuesto por Peterson et al. @

1.2. DEFINICION DE ESCLERODERMIA.

La esclerodermia es una enfermedad cutanea @ que consiste en la acumulacion de
colageno en la piel @2 3.5 6.10) provocando un endurecimiento e induracion (1-% 567,
11,12, 14, 16) por lo tanto citando a varios investigadores, esta enfermedad es de
etiologia desconocida 4 5 6. 9. 10, 12, 15) a5i como también es una enfermedad
autoinmune @ teniendo como consecuencia cierta conectivopatia (3 5 6 8. 10, 11, 12, 15)
y alteraciones en los vasos sanguineos 4 6.8.10,15.17) 3] tener estas alteraciones en
los vasos sanguineos se presentan telangiectasias ( 3 9 Esta enfermedad o
patologia presenta una fibrosis de la piel, vasos sanguineos y érganos viscerales
tales como tracto gastrointestinal, pulmones, corazon y rifiones * 6 10. 15 16, 17)
provocando manchas en la piel en forma de banda lineal unilateral con bordes bien
definidos @ 7 2 11.13) de color marrén o café como se muestra en la figural; esta
patologia en ocasiones suele provocar en cierto grado una atrofia cutanea y en
ocasiones a un hundimiento del hueso subyacente, produciendo una hemiatrofia de
la zona afectada & 5 1) es muy comUn que esta se localice frecuentemente en las
extremidades y en la cara, involucrando principalmente la piel y tejidos subcutaneos,
pero ademas musculo y hueso ¢ 13.14.16): es importante recalcar que esta patologia
tiene ciertos nombres dependiendo de los érganos y partes del cuerpo en que se
encuentre como por ejemplo una de estas subdivisiones de la esclerodermia es la de
region frontoparietal que recibe el nombre de morfea en coup de sabre o en
sablazo® © 7 9) que tiene por localizacion cara y cuello afectando miusculos y

hueso(Figura 1).
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El término de esclerodermia proviene de un vocablo griego que significa “piel dura”;
aunque no solo afecta a la piel, sino a todo el tejido conectivo. La esclerodermia es
una enfermedad cronica del tejido conectivo y de etiologia desconocida. Se
caracteriza por la inflamacion, fibrosis y cambios degenerativos. Clinicamente se

evidencia un engrosamiento cutaneo (esclerodermia).

-/

Figura 1.Ejemplo de esclerodermia: se observa una lesion lineal que ocupa la mayor parte de la

extremidad superior junto a lesiones de esclerodermia en placa en el abdomen.
http://www.sciencedirect.com/science/article/pii/S0001731012004772

- _______________________________________________]
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Figura 2. Se muestra esclerodermia lineal en coup de sable en nifio y adulto. http:/piel-l.org/blog/7155

Figura 2. Se muestra esclerodermia lineal en coup de sable en nifio y adulto. http:/piel-l.org/blog/7155

- _______________________________________________]
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Debido a la acumulacion excesiva de tejido conjuntivo. Si bien el
compromiso mas visible es el cutaneo, también afecta el aparato musculo
esquelético y ciertos organos internos como el pulmén, corazon, rifidon y el

tracto gastrointestinal. 2%

1.3. MANIFESTACIONES CLINICAS DE LA ESCLERODERMIA.

La esclerodermia es una enfermedad multisistémica caracterizada por cambios
inflamatorios, vasculares y escleréticos de la piel y de los 6érganos internos,
particularmente pulmones, corazon y tracto gastrointestinal (17, 6). La manifestacion
mas evidente de autoinmunidad en los estudios de laboratorio es la presencia de
anticuerpos circulares contra una variedad de antigenos nucleares como la
topoisomerasa I, el centromero, la fibrilarina, la fibrilina y las ARN polimerasas, que
tienen correlaciéon con los subtipos de la enfermedad y los patrones de afeccién a los

6rganos. 7

Ciertas manifestaciones indican trastornos en la piel, y a veces, en tejidos mas
profundos. Los efectos mas visibles son las lesiones en la piel o morfea; las lesiones
en la piel extendias en todo el cuerpo, las cicatrices y el engrosamiento de la piel se
extiende no solo en la piel sino también en la grasa, musculo y, en raras ocasiones,
hueso. (1) Se localizan mas frecuentemente en las extremidades y en la cara,

involucrando piel, musculo, hueso y tejido subyacente. ¥

Las manifestaciones clinicas mas mencionadas por los distintos especialistas
descritos en articulos son (Figuras 3, 4, 5,6 y 7):
e Engrosamiento e induracion de la piel &2 4.5.7,12).
eBanda lineal unilateral de color nacarado con telangiectasias
superficiales @5 7.13),
eBordes activos de color violaceo, que dan progresivamente una atrofia

cutdnea 3. 12),
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¢ Hundimiento del musculo y hueso subyacente produciendo una hemiatrofia en
la zona afectada @ 5 12 13),

e Aéreas esclerosas multiples o Unicas, redondeadas o lineales, mas o menos
bien delimitadas, asintomaticas y de evolucién crénica * 5 12),

e Contracturas en la flexion de la cadera y rodilla con escoliosis y articulaciones
anquilosadas * 7).

e Cuando compromete el are afronto-parietal (coup de sabre) es una lesion
deprimida, unilateral, con alopecia, cefaleas, alteraciones de la visidn,
hemiparesia y convulsiones ¢ 13),

e No hay un crecimiento correcto de la extremidad (13,

e Piel lisa, brillante y marfilienta 3).

e Hundimiento de mejilla, la nariz o el labio superior y hay una leve
pigmentacion, deformidades del macizo facial @),

e Asimetria, alteraciones en la implantacion de dientes, mal oclusién dental,
deformacion de los maxilares, atrofia de las raices de los dientes y retraso en
la aparicion de los dientes (9),

e Pardlisis de la musculatura ocular y endoftalmos (3.

e Complicaciones neurolégicas como epilepsia, migrafia, neuralgia Yy/o

parestesias de diversos pares craneales.

- _______________________________________________]
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Figura 3.Esclerodermia en banda anchay lineal. http://esclerodermia.blogspot.mx/

Figura 4. Esclerodermia en extremidad inferior. https://www.pediatriaintegral.es/numeros-anteriores/publicacion-2013-

01/conectivopatias/

- _______________________________________________]
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Figura 5. Esclerodermia deformante presenta asimetria facial, paralisis muscular del lado afectado.

http://esclerodermia-adec.net/adec/que-es-esclerodermia/tipos-de-esclerodermia/esclerodermia-

localizada/besclerodermia-lineal/

Figura 6. Esclerodermia donde se observa un incorrecto crecimiento del musculo.

http://www.reumatologiaclinica.org/es/caracteristicas-clinicas-ninos-con-esclerodermia/articulo/S1699258X09000631/

- _______________________________________________]
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»

Figura 7: radiografia de paciente femenina con esclerodermia lineal donde se observa un crecimiento normal de su

mano izquierda a comparacién de su mano derecha. https://www.yumpu.com/es/document/view/13435958/valoracion-

de-la-radiografia-de-la-mano/33

1.4. METODOS DE DIAGNOSTICO.

El diagndstico se realiza mediante correlacion clinica con el estudio histolégico de la

piel comprometida, los exadmenes hematoldgicos y de auto anticuerpos (8).

Caracteristicas clinicas: el aspecto clinico de las lesiones es bastante caracteristico.
La morfea en gotas presenta lesiones pequeiias, superficiales, con muy poca
induracion y bordes bien definidos. La morfea en placas comienza como lesiones
induradas de extension diversa, de color violaceo, que luego pierden su color

central y dejan elementos mas tipicos con un anillo eritemato-violaceo. (18

Estas lesiones pueden medir hasta 20 cm de diametro. La morfea
generalizada compromete zonas mas extensas del tegumento y constituye la forma
severa de la enfermedad tipo placa. Se necesitan cuatro o mas lesiones de tres

regiones corporales. (18
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En la esclerodermialineal se observan bandas de piel induradas con brillo
caracteristico, rodeadas de un halo violdceo y en muchas ocasiones, ausencia de
vello. Se localizan sobre todo en los miembros o en la cara, donde se aprecia una
induracion firme asociada a depresion de los tejidos. La distribucion caracteristica
suele ser Unica y unilateral, siguen en general, las lineas de Blaschko. Si afectan
miembro superior e inferior al mismo tiempo el compromiso es homolateral. Muchas
veces estas comprometen la piel sobre articulaciones, pudiendo provocar
disminucién de movilidad. La forma "golpe de sable" se presenta en forma de una
banda esclerdtica y alopécica, localizada en la porcion fronto-parietal del cuero
cabelludo, que se puede extender a la cara y al cuello. La hemiatrofia facial puede

ser el resultado de la hipoplasia de los tejidos subyacentes. (18)

El sindrome de Parry-Romberg (atrofia hemifacial progresiva) es un trastorno
caracterizado por atrofia progresiva sin esclerosis cutanea, por lo que se debate si
esta entidad debe ser incluida o no, dentro de la variante lineal de esclerodermia
localizada. Todas las formas descriptas al evolucionar pueden mostrar hiper e
hipopigmentacion y luego de cierto tiempo, se resuelven dejando lesiones atroficas.
En estas Ultimas se pueden observar telangiectasias. 18

La llamada morfea profunda se refiere al compromiso subcutaneo, que involucra
primariamente la grasa subcutdnea y estructuras subyacentes como la fascia

muscular @8,

Es importante destacar que no existe un examen diagnéstico para la esclerodermia,
por lo cual es indispensable la interdisciplinariedad entre la clinica y los diversos
métodos de estudio existentes ©®) en la tabla 1 se puede observar algunos de los

antecedentes de laboratorio que arrojan datos del estudio de gabinete.

El diagndstico puede ser muy complejo, sobre todo en las primeras etapas. Muchos
de sus sintomas son comunes o pueden coincidir con los de otras enfermedades,

especialmente las del tejido conectivo, como artritis reumatica y lupus. ¢85
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Los distintos sintomas pueden desarrollarse en la etapa inicial y proliferativa de la
enfermedad a través de un largo periodo de tiempo, y pocas personas con

esclerodermia experimentan exactamente los mismos sintomas y efectos. ()

Tabla 1. Andlisis de laboratorio al diagnostico 25 14.16)

DETERMINACION VALOR NORMAL
Hematocrito HOMBRES: 43,5 a 48,7%
Hemoglobina Hombres: 14,1 a 18,1 grs%
Leucocitos 4.000 a 10.000/mm?3
Plaquetas 150.000 a 450.000/mm3
Urea 0,15-0, 50 gr/l - 3,5 a 6 mg/|
Alfa feto proteina Negativo

CEA: antigeno carcino embrionario Creatinina 0,40-1,30 mg/d|I
Proteina C reactiva <0,50

Factor reumatoide <30 Ul/ml

Anti IgG CCP3: anticitrulina Negativo < 20U

Anti IgG anti SCL70

(Negativo <20 U) <20, <20

Anti IgG anticentrémero

Negativo £20U, positivo

Débil: 20-39, positivo fuerte > 80 U

Anti IgG anti RNP

Negativo <20 U

Anti IgG anti DNA

Negativo

Anti IgG anti SS-A(RO)

(Negativo <20 U)

Anti IgG SS-B

(Negativo <20 U) <20, <20

Anti IgG antiSm (Negativo <20 U) <20, <20
TSH tirotrofica 0,50 a 5,00uUl/ml - 3,25 no se repite
T4 libre Normal: 0,60 a 1,80 ng/I- 1,00 no se repite

Antigeno prostatico especifico: PSA

0,54 (<60 afios hasta 3, = 60 hasta 4 ng/ml)

Eritrosedimentacion

Hombres hasta 10 mm — 118-120

Proteinas totales

6a8g/dl—8,0-10,09

Albtiimina negativo
CA-A19,9 Negativo
VIH- ELISA 4ta generacion Negativo
VHB (VIRUS HEPATITIS B) Negativo
VHC (VIRUS HEPATITIS C) Negativo
CMYV (CITOMEGALOVIRUS) Negativo
EBV (ESPTEIN BARR VIRUS) Negativo

http://www.sah.org.ar/revista/numeros/vol16-n3-154-161.pdf

ESCLERODERMIA LINEAL, COUP DE SABLE. PRESENTACION DE UN CASO.

NORMA SANCHEZ TAPIA



http://www.sah.org.ar/revista/numeros/vol16-n3-154-161.pdf

Es indispensable hacer otros tipos de estudios para la complementacion del

diagnéstico de la esclerodermia como son (-2 3.4,5.6,7, 11, 14, 16).

e Estudios por imagen: pueden ser utilizados en la delimitacién de las lesiones.

e Las radiografias simple del sector afectado para descartar compromiso 0seo.

e Ultrasonografia (US) de partes blandas, con transductores de alta resolucion
permite precisar las caracteristicas anatdmicas de la lesion.

e Tomografia computarizada (TC):

e Resonancia magnética (RNM)

e Biopsia de piel y de tejido celular subcutaneo utilizando colorantes de
hematoxilina-eosina (HE). Figura 8.

e Cuadro hematico y de sedimentacion globular por el método de Wintrobe y el
zetacrito.

e Lateral de craneo y ortopantomografia para cara y cuello.

e Radiografias especificas como la de pelvis, huesos largos y craneo por citar
ejemplos.

e Hemograma: leucocitos, Neutrofilos, linfocitos, monocitos y eosinofilos.

e Biometria: glucemia, uremia, creatinina, iones de calcio, proteinas totales,
colesterol, triglicéridos y transaminasa.

e Examen oftalmico.

e Examen neurologico: pueden presentar neuralgias, cefaleas, migrafas y
trastornos picosiquiatricos.

e Examen de serologia. Para determinar si  hay enfermedades
infectocontagiosas.

e Exploracion fisica e historia clinica.

e Radiografia de torax.

e Electrocardiograma (ECG)
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FIGURA: 8. Biopsia cutanea que muestra engrosamiento dérmico a expensas de fibras de colageno que se
extienden hacia el subcutis. Biopsia del retinaculo de los flexores del carpo derecho que muestra tejido fibroso

aponeuroético y muscular estriado englobado en un estroma fibroso colageno acompafiado de un infiltrado
inflamatorio mononuclear. http://www.scielo.org.ar/scielo.php?script=sci_arttext&pid=S1851-300X2011000300002

HISTOLOGIA

Se recomienda efectuar una biopsia que incluya tejido adiposo. En caso de
sospecha de esclerodermia profunda, la misma debera abarcar fascia y musculo.
Los hallazgos histolégicos en esclerodermia localizada, representan un proceso de

engrosamiento y homogenizacién de los haces de colageno.
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El compromiso profundo es importante para definir los subtipos de enfermedad. La
afectacion de la forma en placa esta centrada en dermis reticular baja, mientras que
otras variantes presentan reemplazo de la grasa y tejidos subyacentes por colageno.
La epidermis suele ser normal. En los primeros estadios inflamatorios, se observa en
dermis reticular y/o estructuras subcutaneas infiltrados intersticiales de linfocitos y

ocasionalmente eosinofilos y plasmocitos.

Las paredes de los vasos muestran edema endotelial, engrosamiento de haces
colagenos preexistentes y depdsito de fibras de colageno recientemente formado.
En el estadio tardio esclerético, el infiltrado inflamatorio desaparece. Los haces de
colageno en dermis reticular y profunda aparecen mas engrosados, estrechamente
juntos y de apariencia eosinofilica. Se observa menor cantidad de vasos sanguineos

y las estructuras anéxales se van perdiendo progresivamente 8. Figuras 9 y 10.

En morfea generalizada y morfea profunda, la esclerosis afecta la porcion septal de
la grasa subcutanea y capa profunda de la dermis. Luego de la fase inflamatoria, la
esclerosis e hialinizacién se extienden a la fascia subyacente. Durante el curso de la
enfermedad los musculos, tendones, sinovia y hueso podrian ser comprometidos

por el proceso @8),

- _______________________________________________]
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Figura 9. La histologia corresponde a una esclerodermia, donde se ve desde la zona subepidérmica la presencia de
haces de colageno gruesos, toscos, sin espacio interfascicular.
http://www.scielo.org.ar/scielo.php?script=sci_arttext&pid=S1851-300X2011000300002

Figura 10. Area en mayor aumento, con presencia de infiltrado linfomonocitario.
http://www.scielo.org.ar/scielo.php?script=sci_arttext&pid=S1851-300X2011000300002
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Estudio hematoldgico: los test de laboratorio hematolégico que presentan cierta
relevancia son 18):

« Eosinofilia periférica se presenta frecuentemente en formas profundas de
esclerodermia, sin embargo, también se puede observar en lesiones en
placas de reciente aparicion o en morfea en actividad, en cualquiera de sus
variantes.

« Eritrosedimentacién elevada puede detectarse en pacientes con morfea
extensa y en actividad.

« Aumento policlonal de inmunoglobulinas, se asocian a las morfeas linear y
profunda. Estos hallazgos tienen correlacion con la actividad de la

enfermedad y el desarrollo de contracturas musculares.

Autoanticuerpos: la relacion entre la actividad y severidad de la enfermedad y la
presencia de anticuerpos antinucleares, no esta dilucidada aun. Algunos autores han
observado que estos anticuerpos tienden a asociarse a lesiones extendidas y
comprometen planos profundos. La presencia de autoanticuerpos en suero de
pacientes con esclerodermia localizada, se registra de 20 a 80%. Los anticuerpos
antinucleares muestran en general patron homogéneo, los anti-histona se han
detectado asociados, sobre todo a morfea generalizada y linear. Recientemente, se
puede determinar la presencia de anticuerpos antimetaloproteasa 1 de la matriz -
(MMP)1 - en pacientes con esclerodermia localizada. Existen porcentajes de

positividad en morfea en placas (60%), linear (47%) y generalizada (25%) (19
Diagndstico por imagenes.

Los estudios por imagenes como radiografias, resonancia magnética, electro

miografia o ultrasonido se reservan para el compromiso profundo o subcutaneo.

La imagenes de resonancia magnética pueden medir mejor la infiltracién, en casos

de morfea profunda, subcutanea y panesclerética. (18
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1.5. TIPOS Y SUBTIPOS DE ESCLERODERMIA.
Algunos tipos de esclerodermia pueden causar que la piel se ponga dura y tensa.
Otros tipos de esclerodermia afectan los vasos sanguineos y los érganos principales

tales como el corazon, los pulmones y los rifiones. 24,5 6,12, 13, 15, 16, 17).

En 1989 O, se describen los diferentes tipos de esclerodermia; utilizando el término
de morfeas que es sindnimo de esclerodermia; las cuales son las siguientes:

e Morfea localizada.

e Morfea generalizada.

e Esclerodermia lineal.

e Esclerema.

e Fasciitis eosinofilica.

e Colagenoma cutaneo familiar.

e Nevus de tejido conectivo y los queloides.

En 1995 13 (Peterson et al. Tras realizar una revision de la literatura médica
propusieron una clasificacion de esclerodermia que ha sido aceptada con leves
modificaciones en la mayoria de los articulos posteriores:
e Morfea en placa.
1. Morfea en placa.
2. Morfea guttata.
3. Atrofodermia de Pasini y Perini.
4. Morfea queloidea (morfea nodular) (liquen escleroso y atroéfico)
e Morfea generalizada.
e Morfea ampollosa.
e Morfea lineal.
1. Morfea lineal (esclerodermia lineal)
2. En coup de sable.

3. Hemiatrofia facial progresiva.
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e Morfea profunda.
1. Morfea profunda.
2. Morfea subcutanea.
3. Fascistis eosinofilica.
4. Morfea panescleroética de la infancia.

En 1998 @ la esclerodermia incluye dos procesos bien diferenciados. En esta
clasificacion los autores utilizan el término de morfea de manera uniforme para cada
uno de los tipos clinicos.
e Esclerodermia localizada o morfea.
1. En placas
2. Engotas
3. Lineal
3.1.Golpe de sable
4. Generalizada subcutanea
5. Fascitis eosinofilica
e Esclerosis sistémica progresiva.
1. Difusa
2. Limitada.
e Sindromes esclerodermiformes.
1. Sindrome téxico por aceite de colza con anilinas.
2. Profesionales (trabajadores con plasticos)
3. latrogenos (Bleomicina, L- triptdfano)
4

Asociados a otras enfermedades.

En 2003 @ se cita dos tipos de esclerodermia:
e Localizada
1. Morfea.
2. Morfea generalizada.

3. Morfea en gotas.
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4. Morfea nodular.
5. Morfea profunda.
6. Esclerodermia lineal.

e Sistémica.

En 2004 ® se clasifica la esclerodermia en:
e Lineal.
e En placa.
e Generalizada.

e Formas combinadas.

En 2004 3 un grupo de trabajo de la sociedad europea de reumatologia pediatrica
hace una nueva propuesta de clasificacion de la esclerodermia con el fin de corregir
algunas diferencias de la anterior propuesta por Peterson et al.
e Morfea circunscrita.
1. Superficial
2. Profunda.
e Esclerodermia lineal.
1. Tronco/extremidades.
2. Cabeza.
e Morfea generalizada.
¢ Morfea panesclerética.

e Morfea mixta.

En 2005 © la esclerodermia es clasificada:
e Esclerodermia en placas.
1. Morfea en placas.
2. Morfea en gotas.

3. Atrofodermia de Pasini- Pierini.
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4. Morfea queloidea.
e Morfea generalizada.
e Morfea ampollosa.
e Morfea lineal.
1. Morfea lineal.
2. Morfea en golpe de sabre.
3. Atrofia hemifacial progresiva.
e Morfeas profundas.
1. Morfea subcutanea.
2. Fascitis eosinofilica o de Schulman.

3. Morfea panesclerotica.

En 2010 @2 Ja morfea se clasifica seguin la forma y extension de las lesiones:
e En placas.
e Engotas.
e Lineal.
e Generalizada.

e Profunda.

En 2012 (9 |as dos categorias principales son:
e La esclerodermia localizada.

e La esclerodermia sistémica.

1.6. ESCLERODERMIA LOCALIZADA.

Esclerodermia localizada: término utilizado en Europa, se usa para todo el espectro
de subtipos y se utiliza "'morfea” para la variante en placas. Se caracteriza por
fibrosis de la piel y tejidos subyacentes, su patogénesis no esta del todo aclarada y
las opciones de tratamiento basadas en la evidencia son limitadas debido a su

infrecuencia.
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Se clasifica en tipo limitada (morfea, morfea gutata), tipo generalizada
(esclerodermia localizada generalizada y morfea panesclerotica), tipo linear
(esclerodermia localizada linear de las extremidades y esclerodermia localizada
linear en golpe de sable) y morfea profunda. ®)12)(13)(16)18)(23)

Se caracteriza por una atrofia epidérmica y engrosamiento e induracién de la dermis,
dando como resultado un depdsito excesivo de colageno. La dermis se encuentra
edematosa. En estados unidos hay 27 nuevos casos por cada 1, 000,000 habitantes
por afio. Su frecuencia en ese pais se estima en 3:1 entre mujeres y hombres. ® Es
una enfermedad benigna y de curso cronico, se caracteriza por la presencia de
aéreas de piel induradas. ©®

La lesion caracteristica consiste en una mancha eritematosa bien delimitada que
segun progresa se va construyendo en una placa de centro blanquecina y de borde
violaceo (anillo liliaceo), de consistencia aumentada y con pérdida de anexos en sus

interior. Las lesiones rara vez ocasionan molestia. 12

El termino de morfea es sindnimo de esclerodermia localizada y ambos términos
hacen referencia a una enfermedad inflamatoria distintiva que afecta de forma
primaria a la piel y a los tejidos subyacentes. Se diferencia de la esclerodermia
sistémica por la ausencia de esclerodactilia, fendbmeno de Raynaud, entre otras. Es
mas frecuente en mujeres de origen caucasico con un predominio respecto al varon
de 2,4 a 4,2:1 y su prevalencia es similar en nifios y adultos. 13

La enfermedad afecta generalmente a personas de entre 30 y 50 afios de edad, y en
las mujeres a menudo se ven afectadas mas que los hombres. 2

Los factores de riesgo son la exposicion ocupacional al polvo de silice y policloruro
de vinilo. 8 Contribuye a un desorden autoinmune, que compromete sobre todo a la

piel. 12
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Clasificacion de esclerodermia localizada de la Clinica Mayo Peterson et

al.(13 /

Esclerodermia lineal En coup de sabre

Hemiatrofia facial progresiva

Esclerodermia en placas Liguen escleroso y atroéfico.

ESCLERODERMIA
LOCALIZADA Morfea en placas.

Morfea en gutta.
Atrofodermia de pasini y pierini.
Morfea queloidea (nodular).
Morfea generalizada.
Morfea ampollar.

Morfea profunda.

WOrfea subcutanea. Profunda.

Panesclerotica discapacitante.

ESCLERODERMIA Esclerosis sistémica progresiva. Difusa
LOCALIZADA

Limitada

Mapa conceptual, clasificacién de esclerodermia. http://www.scielo.org.ar/scielo.php?script=sci_arttext&pid=S1851-
300X20110003000022

Son multiples los factores etioldgicos relacionados con la esclerodermia localizada.
Se la ha relacionado con la infeccidon por Borrelia Burgdorferi, asociacion que solo se

ha constatado en algunos paises donde esta infeccion es prevalente y no del todo

claramente.
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También se relaciondé con el virus Epstein Barr, de la varicela, sarampion, con
algunos farmacos como la vitamina K, penicilamina, bromocriptina, valproato,

radioterapia, vacunacion con BCG (Tuberculosis) y antecedente de traumatismo.

Los trabajos de investigacion encuentran poca asociacion intra-familiar que repitan

esta entidad, por lo que la etiologia genética tiene poco sustento.(®)(12)(18)
Antecedentes (8 predisponentes:

Traumatismos previos.

Radioterapia.

Implantes de siliconas.

Consumo de aceite de colza y L- triptéfano.

Exposicion 1 a Drogas:

Pentazocaina.
Isoniacida.

Acido valproico.
Carbidopa.
Cocaina.
Fitofenadiona.
Nitrofurantoina.
Fosinopril.
Bromocriptina.
Quimioterapéuticos:
Bleomicina.
Capecitabina.
Docetaxel.
Enfuvirtide.
Gemcitabine.
Infliximab.
Paclitaxel.

El diagndstico para la esclerodermia localiza es importante destacar que aun no

YVVVVYVYYVYYVY

existe, por lo cual es indispensable la correlacién entre la clinica y los diversos

métodos de estudio existentes, entre los examenes:

e Laboratorio general.
e Hemograma.
e Estudios inmunoldgicos - Factor reumatoide
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e Estudios de imagenes como resonancia magnética, radiografias,
fluorescencias, tomografia axial computarizada y ultrasonido.
e Biopsia. ®

La esclerodermia localizada debe ser diferenciada ® de otras lesiones que pueden

semejarse tales como:

e Eritema anular.
e Eritema migrans.

Las lesiones induradas deben distinguirse de:

e Facceitis eosinofilica.
e Liquen escleroso.
e Liquen atrdfico.

Las areas despigmentadas pueden confundirse con:

e Vitiligo.
e Nevo acromatico.
e Atrofodema de pasini y pierini.

Todavia no existe un tratamiento © (13 adecuado pero hay medicamentos de primera

eleccion para su control:

Corticoides: triamcinolona, clobetasol, prednisona metilprednisolon

Anélogos de la vitamina D: calcitrolo, y calcipotrieno.

Glucocorticoides sistémicos.

Antireumaticos: D- penicilona, metotrexato.

Ciclosporina.

Bajas dosis de fototerapia uva.

Fotoferesis extracorporea.

En el estudio histolégico se aprecia engrosamiento dérmico, debido al exceso

depdsito de colageno e infiltrado inflamatorio perivascular. @3 Figura 9.
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Figura 9. Corte histoldgico. Lo caracteristico de este tipo de lesiones es una atrofia epidérmica y un engrosamiento e induraciéon
de la dermis, con una homogenizacion de las fibras de colageno y un infiltrado perivascular de tipo linfohistiocitico.
https://www.google.com.mx/search?rlz=1C2AFAB_enMX602MX602&dcr=0&biw=1280&bih=709&tbm=isch&sa=1&g=escleroder
miatlineal+biopsia&og=esclerodermiatlineal+biopsia&gs I=psy-
ab.3...4076618.4080012.0.4081031.8.8.0.0.0.0.138.793.6j2.8.0....0...1.1.64.psy-
ab..0.1.135...0j0i30k1j0i8i30k1j0i24k1.0.[Ek580zIgME#imgrc=_KkL8ywvarD6kbM
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de la dermis, con una homogenizacion de las fibras de colageno y un infiltrado perivascular de tipo linfohistiocitico.
https://www.google.com.mx/search?rlz=1C2AFAB_enMX602MX602&dcr=0&biw=1280&bih=709&tbm=isch&sa=1&g=escleroder

mia+lineal+biopsia&og=esclerodermia+lineal+biopsia&gs |=psy-
ab.3...4076618.4080012.0.4081031.8.8.0.0.0.0.138.793.6j2.8.0....0...1.1.64.psy-
ab..0.1.135...0j0i30k1j0i8i30k1j0i24k1.0.JEK580zIgME#imgrc=_kL8ywvarD6kbM

Existe poca informacién en relacion a la epidemiologia de la esclerodermia
localizada. Uno de los estudios epidemioldgicos més extensos y sin dudas el mas
importante en relacion al tiempo de estudio fue el realizado en Olmest County donde
se detectaron a 82 pacientes con EL durante 33 afios. La relacion era 59 mujeres y

23 hombres.

El promedio de edad al momento del diagnéstico 33 afios. La informacion de la
incidencia de esta entidad surge del mismo trabajo y habla de 2.7 cada 100.000

habitantes. (13)(18)

Afecta a todas las edades siendo su pico de incidencia entre los 20 a 40 afios.
Afecta a ambos sexos aunque es de 2 a 3 veces mas frecuente en mujeres.

ESCLERODERMIA LINEAL, COUP DE SABLE. PRESENTACION DE UN CASO.
NORMA SANCHEZ TAPIA Pégina 38


https://www.google.com.mx/search?rlz=1C2AFAB_enMX602MX602&dcr=0&biw=1280&bih=709&tbm=isch&sa=1&q=esclerodermia+lineal+biopsia&oq=esclerodermia+lineal+biopsia&gs_l=psy-ab.3...4076618.4080012.0.4081031.8.8.0.0.0.0.138.793.6j2.8.0....0...1.1.64.psy-ab..0.1.135...0j0i30k1j0i8i30k1j0i24k1.0.jEk58OzlgME%23imgrc=_kL8ywvarD6kbM
https://www.google.com.mx/search?rlz=1C2AFAB_enMX602MX602&dcr=0&biw=1280&bih=709&tbm=isch&sa=1&q=esclerodermia+lineal+biopsia&oq=esclerodermia+lineal+biopsia&gs_l=psy-ab.3...4076618.4080012.0.4081031.8.8.0.0.0.0.138.793.6j2.8.0....0...1.1.64.psy-ab..0.1.135...0j0i30k1j0i8i30k1j0i24k1.0.jEk58OzlgME%23imgrc=_kL8ywvarD6kbM
https://www.google.com.mx/search?rlz=1C2AFAB_enMX602MX602&dcr=0&biw=1280&bih=709&tbm=isch&sa=1&q=esclerodermia+lineal+biopsia&oq=esclerodermia+lineal+biopsia&gs_l=psy-ab.3...4076618.4080012.0.4081031.8.8.0.0.0.0.138.793.6j2.8.0....0...1.1.64.psy-ab..0.1.135...0j0i30k1j0i8i30k1j0i24k1.0.jEk58OzlgME%23imgrc=_kL8ywvarD6kbM
https://www.google.com.mx/search?rlz=1C2AFAB_enMX602MX602&dcr=0&biw=1280&bih=709&tbm=isch&sa=1&q=esclerodermia+lineal+biopsia&oq=esclerodermia+lineal+biopsia&gs_l=psy-ab.3...4076618.4080012.0.4081031.8.8.0.0.0.0.138.793.6j2.8.0....0...1.1.64.psy-ab..0.1.135...0j0i30k1j0i8i30k1j0i24k1.0.jEk58OzlgME%23imgrc=_kL8ywvarD6kbM

Es mas frecuente en raza blanca que en raza negra. (1¥18) A partir del afio 2005 se
cuenta con informacidon muy importante en el grupo de esclerodermia localizada
juvenil a partir del estudio multicéntrico de cohorte, de Zulian et al que incluyé 70
centros del mundo (incluyendo dos centro Argentinos) y recolecté 750 pacientes

(menores a 18 afios). 13)(18)

La distribucion de las distintas variedades fue morfea lineal 65%, morfea placa 25%,
morfea generalizada 7%, morfea profunda 2%. (13(18)

El estudio retrospectivo del 2003 Marzano et al. Analizé 113 pacientes adultos con
esclerodermia localizada en donde se encontr6 una distribucion de las variantes:
morfea lineal apenas 10% y para la variedad en placa 65%. Este mismo estudio
evaluo 126 nifios donde la variedad clinica mas frecuente resulté ser en placa 48% y

la lineal 28.5% a la inversa que Zulian et al. @3
1.7. ESCLERODERMIA LOCALIZADA LINEAL.

La esclerodermia lineal forma parte de la esclerodermia localizada y se caracteriza
por una lesion lineal indurada y pigmentada en diferentes partes del cuerpo, mas
frecuente en miembros inferiores, pero también observada en region frontoparietal,
brazos y otras localizaciones ). Es la forma mas comun en los nifios. Puede tener
una progresion rapida y se presenta como lesiones solitarias, unilaterales, lineales,

hiperpigmentadas. Mas frecuente en extremidades. ©

La esclerodermia lineal se caracteriza por aéreas esclerosas Unicas o multiples,
redondeadas o lineales, mas o menos bien delimitadas, asintomaticas y de evolucion
cronica, se localizan mas frecuentemente en las extremidades y en la cara,
involucrando principalmente la piel y el tejido subcutaneo, pero ademas mauasculo y
hueso. 4 (13)
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Ocurre a cualquier edad, pero mas tempranamente desde las dos primeras décadas
de la vida, en los nifios se llega a presentar hasta en un 15 %, presentandose antes
de los 10 afios de edad, afecta ambos sexos con predominio en mujeres de 20 a 40
afios de edad, con una relacion de 2:1, las lesiones por lo general siguen el trayecto

de una extremidad y dificultan su crecimiento. ) (13)

El cuadro clinico se caracteriza por el compromiso de diversos planos tisulares a lo
largo de las extremidades, el ronco, la cara o el cuero cabelludo. Las lesiones estan
organizadas en bandas de esclerosis con depresion del tejido comprometido; se
distribuye de manera lineal y se asocia en algunos casos con alteracion de

pigmentacion )

Las complicaciones mas frecuentes son las artralgias y, en el caso de que las

lesiones asienten en el polo cefélico las manifestaciones 3 son:

e Neuroldgicas.

e Oculares.
En casi todos los pacientes o por lo menos la mayoria con esclerodermia lineal el
diagnostico se basa en la biopsia de piel y de tejido celular subcutaneo. Basados en
la historia clinica y en la histopatologia se descartan otros diagnésticos que
incluyeron paniculitis atréfica del tejido conectivo, lipoatrofia, lipodistrofia secundaria
a enfermedades autoinmunes, Atrofodermia de pasini y pierini, acondermatitis

cronica etc. -

La etiologia y patogénesis de la esclerodermia lineal es desconocida. La mayoria de
los casos informados de esclerodermia lineal carecen de compromiso sistémico y
pese a que se han descrito con artralgias, no existe informes de compromiso visceral

o fendmeno de Raynaud. ¥ (13)
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La historia natural de la esclerodermia lineal es extremadamente variable: en
algunos pacientes permanecen activa por muchos afios o0 puede progresar
lentamente comprometiendo nuevas aéreas de piel y tejido celular subcutaneo; de
otra parte es posible que parezca apagada después de varios afnos,

comprometiendo el tejido celular.

Se han escrito diagndsticos diferenciales ) de la esclerodermia lineal con otras

enfermedades tales como:

Esclerosis con y sin neuromiopatias.
Lupus disciode.

Lupus eritematoso generalizado.
Pioquilodermia congénita.
Enfermedad de Thomson-Rothmund.
Deficiencia hereditaria de Co.

Liguen escleroso.

Sindrome de Schonlein-Henoch.
Hemoglobuniria paroxistica nocturna.
Fascitis difusa.

Las lesiones cutaneas de la esclerodermia lineal son variables. Generalmente se
trata de aéreas de induracion adheridas a los planos cutaneos profundos. Estas

induraciones por lo general provocan contracturas en flexion de las rodillas. (")
Se han sefialado como posibles factores ) desencadenantes:

Infecciones faringeas.
Traumatismos.

Farmacos

Relacién con Borrelia Burgdorferi.

Todavia no existe un tratamiento ® (13 adecuado pero hay medicamentos de primera

eleccion para su control:

Corticoides: triamcinolona, clobetasol, prednisona metilprednisolon.
Analogos de la vitamina D: calcitrolo, y calcipotrieno.
Glucocorticoides sistémicos.

Antireumaticos: D- penicilona, metotrexato.
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Ciclosporina.

Bajas dosis de fototerapia uva.
Fotoferesis extracorporea.
Colchicina por dia.
Dimetilsulfoxido topico.

Aines para el dolor.

1.8 ESCLERODERMIA LOCALIZADA LINEAL EN COUP DE SABRE (GOLPE
DE SABLE) (ELCS).

La esclerodermia localizada lineal es una enfermedad inflamatoria esclerosante.
Bajo el término de esclerodermia localizada se clasifican desde placas localizadas
de morfea de importancia cosmética, muscular y de hueso. Con menos de 300 casos
descritos en la literatura, que pueden afectar a extremidades, cuero cabelludo y
cara. El origen es autoinmune @- Suele aparecer en las primeras dos décadas de la
vida. Se han involucrado agentes infecciosos como virus de Ebstein-Barr, Borrelia

Burgdorferi, vacunacién con bacilo de Calmette-Guérin, traumatismos @

Una forma especial de morfea o esclerodermia lineal es el cuadro conocido como
morfea en coup de sabre (golpe de sable) en el que la esclerosis afecta la region
frontoparietal y en ocasiones cuello ® es considerada como una variante de las
formas localizada lineales de poca frecuencia ©- Las lesiones se inician con un
endurecimiento de la piel de la frente y del cuero cabelludo en la zona frontoparietal.
Posteriormente, se forma una placa nacarada alopécica, con telangiectasias
superficiales y bordes hiperpigmentoso que progresivamente daran lugar a una
depresion con atrofia cutanea. Puede acompafarse de una depresion del hueso

adyacente, con disminucion de la tasa de crecimiento @

La esclerodermia en coup de sabre se puede definir como una forma rara de
esclerodermia localizada, que afecta cara y el craneo, la primera descripcion fue
dada por Addison en 1854. Predomina en sexo femenino en una proporcion de 3:1,

durante la menarquia, embarazo y menopausia. @
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A pesar de que causa es desconocida, se le han atribuido factores desencadenantes

como traumatismos, cirugias, infecciones y estrés psicoldgico. ©

En se han comunicado lesiones oculares e intracerebrales y la epilepsia es la

manifestacion principal. 22

Yoshinao et al, realizaron una revision de pacientes con esclerodermia lineal en
coup de sabre y encontraron que en la mayoria de los casos (69,4%) la lesion se
disponia de forma paralela y adyacente a la linea media desde la parte frontal del
cuero cabelludo hasta la cara lateral de la nariz. En un 5% la lesion se extendia
desde la parte superior de la cabeza, cruzando la cara lateral de la frente hasta

alcanzar la parte externa de la ceja. ©®

En casos graves, las lesiones pueden extenderse hasta las mejillas, nariz y labio
superior con afeccién a encias y lengua, pudiendo provocar una hemiatrofia por lo
gue en ocasiones hay que hacer diagnésticos diferenciales con la hemiatrofia facial
o sindrome de Parry-Romber. ¢ 22)

El mecanismo patogénico de ELCS se desconoce, aunque existe evidencia de un
proceso inflamatorio dada la produccion intratecal de inmunoglobulinas y hallazgos

neuropatolégicos en los casos realizados hasta la fecha (22

Esta patologia se confirma con el estudio histologico de una biopsia de la lesion. En
fases iniciales, el examen anatomopatologico demostrara un infiltrado inflamatorio
perivascular en dermis e hipodermis acompafiado de una minima fibrosis. En las

formas mas avanzadas de esta patologia predomina la esclerosis hialina. (?2

Otro estudio para su deteccion es el factor reumatoide (FR) suele ser positivo. Los
anticuerpos nucleares (ANA) también suelen ser positivos entre un 60 a 75% de los

casos investigados. ?
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Las lesiones llegan a medir entre 10cm por 4cm de diametro © otros autores
comenta que miden estas placas 1cm de ancho que se extiende en linea recta
desde el ala de la nariz hasta 4cm por encima de la implantacion del cuero cabelludo
@), de 2-3cm de ancho ?? son placas escleréticas con piel lisa, brillante, sin

presencia de pigmentacion y telangiectasias asociado a alopecia. ©)
Las principales manifestaciones neurolégicas de ELCS son:

1. Cefaleas.
2. Epilepsia esporadica.
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CAPITULO DOS.
CAUSAS DE LA ESCLERODERMIA.

2.1. FACTORES BIOLOGICOS.

* Acumulacion de colageno en la dermis y en el tejido celular subcutaneo, y que
expresan clinicamente por engrosamiento e induracion de la piel. ()

e Es una enfermedad de etiologia desconocida caracterizada por un excesivo
depdsito de ciertos componentes de tejido conectivo y por alteraciones
estructurales de los vasos sanguineos. ? 516)

e Se han involucrado agentes infecciosos como virus Ebstein-Barr, Barrelia
burgdorferi, vacunacion con bacilo de Calmette-Guérin (BCG), varicela, triple
verica, traumatismos, administracion de radioterapia. ¢4 512

e Es una conectividad de etiologia autoinmune caracterizada por una alteracion
en la sintesis de colageno responsable de la esclerosis final que condiciona
el cuadro clinico. @)

e Se sugiere una predisposicibn genética que ante un estimulo ambiental
desencadena una respuesta inmune y dafio vascular. Se ha sefialado como
posibles factores desencadenantes a las infecciones faringeas, traumatismos,
farmacos. ©)

e Dado por un infiltrado perivascular de tipo linfohistiocitico. Existe
desregulacion en la produccion de colageno por los fibroblastos, seguida a
diversos factores desencadenantes inmunoldgico: debido a reacciones
autoinmunes localizadas. El reconocimiento de antigenos propios por los
linfocitos B y T produciria una inflamacién incentivando la proliferacién de
fibroblastos y la produccion de colageno de manera excesiva. ©

e Esta enfermedad se caracteriza clinicamente por depdésito y obliteracion de
vasos sanguineos de la piel, pulmones, tracto gastrointestinal, rifiones y
corazoén; se le atribuye cirugias, y estrés psicoldgico. ©
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Se ha propuesto la hipétesis de que radicales libres de oxigeno de fuentes
exogenas y enddgenas son la causa de la esclerodermia produciendo dafio a
las células endoteliales. Las fuentes exdgenas pueden ser: silicon, alcohol,
nicotina, radiacion y luz ultravioleta. ®

La teoria autoinmune sugiere que el propio sistema inmunitario es
parcialmente responsable. Habitualmente, el sistema inmune del cuerpo
produce unas sustancias quimicas en la sangre llamadas citoquinas que,
actuando como sefales, coordinan la defensa del cuerpo contra las bacterias,
contra los virus y contra otros invasores extrafios. Hay numerosas teorias que
hablan de una activacion inapropiada del sistema inmunitario, causando
niveles anormales de citoquinas. Estos, a su vez, preparan un ataque no
contra invasores extrafios, sino contra los tejidos sanos del propio cuerpo,
estimulando la sobreproduccion de colageno (6

2.2. FACTORES AMBIENTALES.

Desde hace afios se conocen factores ambientales, por ejemplo la enfermedad se

desarrolla mas frecuentemente en:

Trabajadores de minas, con exposicion al silice. ©)

También se ha asociado su aparicion a la exposicion a determinados
productos quimicos. ©)

En ninguno de los casos todas las personas expuestas al toxico desarrollan
la enfermedad, por lo que probablemente los factores genéticos tienen un
papel muy importante. ©®

Al parecer, ciertas exposiciones ambientales incrementan el riesgo de

esclerodermia, incluyen: ©

Las minas de carbon
Las minas de oro

Exponerse a:

Cloruro de polivinilo (usado en la industria de plasticos)
Resina epdxica

Benceno

Tolueno
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Tricloroetileno

Pentazocine

Bleomicina

Aceite contaminado con anilina (usado para cocinar).

2.3. FACTORES SOCIALES.
La esclerodermia es una enfermedad crénica, dificil:

Dificil de vivir

Dificil diagnosticar

Dificil de tratar

Cambio o perdida de estatus social

Cambio de trabajo

Se convierte en una persona pensionista por invalidez total
Es dificil de obtener una prestacion de salud
Se siente el paciente marginado
Depresiones

Limitaciones funcional

Costos altos para su diagnostico

Cambios de humor

2.4. FACTORES INDIVIDUALES Y PSICOLOGICOS.

Discapacidad

Movilidad

Conflictos personales y familiares
Depresion

Ansiedad

Resignaciéon

Problema estético

Estrés

Manifestaciones sistémicas
Dolor en algunos casos
Manifestaciones neuroldgicas
Deformidad

Alopecia

Epilepsia

Migrafa

Neuralgia

Parestesia.
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CAPITULO 3.
POSIBLES TRATAMIENTOS DE LA ESCLERODERMIA.

La esclerodermia es una enfermedad te tejido conectivo de etiologia desconocida.
Es asintomatica y de curso variable, generalmente autolimitante, puede dejar
secuelas funcionales y estéticas. Se caracteriza por una atrofia epidérmica y un
engrosamiento e induracion de la dermis, dado por excesivo deposito de colageno.
La epidermis se encuentra edematosa, en una etapa mas tardia el tejido se inflama 'y
desaparece por lo tanto las bandas de colageno se vuelven mas gruesas y densas.
Los foliculos pilosos, glandulas sudoriparas y tejido graso subcutaneo se pierden y

el colageno se acumula. @)

Las actuales estrategias terapéuticas para valorar la afeccidn cutanea de la
esclerodermia se enfocan principalmente en dos aspectos de su patogénesis: la
inflamacion vy la fibrosis. Distinguir los mecanismos inmunolégicos o antiinflamatorios
de los tratamientos antimicrobianos resulta complicado debido a la compleja

interrelacion entre estos procesos. 17)

Para fines didacticos podemos clasificar los tratamientos en cuatro grandes rubros:
an

Inmunomoduladores de amplio espectro.
Inmunodepresion dirigida.

Terapias antifibroticas.

Terapia fotobioldgicas.

INMUNOMODULADORES DE AMPLIO ESPECTRO. @7

e Mofetilmicofenolato: inmunosupresor antiprofilactico metabolizado a acido
micofenolico que inhibe que inhibe la deshidrogenasa inosin-5 monofosfato y
la sintesis de las purinas, con lo que suprime la proliferacion de los linfocitos T
y B.
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Este medicamento ha sido bien tolerado y los pocos efectos colaterales no
comprometen la vida, lo que es seguro en su uso inicial de la enfermedad. En
dosis de 2g cada 24hr.

e Ciclofosfamida: es un medicamento citotoxico. Actualmente es el més
utilizado para tratarlas complicaciones mas severas de la esclerodermia. Con
la combinacion de metilprednisolana intravenosa se mostrdé una mejoria de un
35%. En dosis de 15mg/kg cada 24 hrs. Con la combinacion es 15 mg/kg / 10
mg/kg en intervalos de tres semanas los primeros tres bolos, después cuatro
semanas los siguientes tres bolos.

e Metotrexato: es un anélogo del folato que se une a la enzima deshidrofolato
reductasa e inhibe la sintesis de las purinas y la sintesis del ADN. Se utiliza
para la esclerodermia / artritis inflamatoria. En dosis de 15 mg.

e Rapamicina: es un macrolido con propiedades antimicoticas y antitumorales,
inhibidor de la IL2, con actividad inmunodepresora de linfocitos T.

e Inmunoglobulina intravenosa: contiene una mezcla de inmunoglobulinas IgG
humanas policlonales. Estos anticuerpos actdan contra los patdgenos y

autoantigenos que producen un efecto inmunorreguladores.

INMUNODEPRESION DIRIGIDA. @7

e GLOBULINA ANTITIMOCITO: es una inmunoglobulina 1gG policlonales
derivada de animales inmunizados con timoncitos humanos.

Su administracién produce depleciéon de linfocitos T, con afeccién en la
adhesién molecular, en la expresion de los receptores para quimiocinas, en
los linfocitos B y en las células natural Killer.

e INDUCCION DE TOLERANCIA AL COLAGENO TIPO 1 HUMANO @7: se ha
reportado que los pacientes con esclerodermia tienen inmunidad de colageno
tipi 1. Se utiliza colageno bovino oral para inducir tolerancia inmunolégica a la
forma humana. El efecto se ha observado solo en faces tardias de la
esclerodermia (principalmente en La actividad que tiene las células T en esta
etapa).
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e INHIBIDORES DE LA TIROSINCINASA®: el mesilato de imatinib actia
inhibiendo el receptor del factor de crecimiento derivado de plaguetas y la via
del TGBp, sitios principalmente implicados en la via de senalizacion para la
activacion del fibroblasto con la consiguiente sintesis de colageno. No solo
previene la progresion de la fibrosis en pacientes con esclerodermia, sino que

es efectivo en la fibrosis ya establecida. Son pocos los efectos colaterales.

e FARMACOS BIOLOGICOS ®7): su papel en el tratamiento de la esclerodermia
aun no esta claro y se requieren mas estudios prospectivos para comprobar
su eficacia. E| ETANERCEP es un receptor soluble que inhibe la respuesta
inmunolégica mediada por el factor de necrosis tumoral (TNF) al unirse
especificamente al TNFa y al TNFB. Su dosis en pacientes con esclerodermia
es de 50 mg semanales esta dosis ha presentado mejoria en la inflamacion

articular y en el dolor.

El RITUXIMAB @) es un anticuerpo monoclonal antiCD20 en la superficie de
los linfocitos B. hay poco cambio en pacientes con esclerodermia solo hasta

después de 18 meses es cuando se ve poca mejoria.

e FOTOFERESIS EXTRACORPOREA (7: es la irradiacion de los linfocitos
previamente tratados con METOXIPSORALENOS a luz Ultra Violeta (UVA), para

posteriormente ser reinfundidos al paciente.

TERAPIA ANTIFIBROTICA. 17

Se ha realizado diversos estudios en los que se utilizdé D-PENICILAMINA,
MINOCICLINA, INTERFERON a Y y, RELAXINA Y CAT -192 (un anticuerpo
antiTNF); se ha concluido que ninguno ha demostrado eficacia en el tratamiento de

la afeccidn cutanea de la esclerodermia.
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TERAPIA FOTOBIOLOGICA. @)

El tratamiento con luz Ultra Violeta (UVA) ha sido efectivo en lesiones escleréticas
acrales. Un estudio reciente no aleatorizado, que incluyo a 18 a 18 pacientes con
esclerodermia, registro en 16 pacientes importante disminucion en la rigidez y del
engrosamiento cutaneo, asi como en la elasticidad y en la actividad del colageno.
Sin embargo, la fototerapia con UVA para todo el cuerpo no ha sido descrita, aunque

el posible impacto sistémico puede ser inminente. @

Desde el momento en que no existe un tratamiento realmente eficaz y universal para
la esclerodermia localizada, este debe planearse en funcién de la extension y la
gravedad de la enfermedad, que viene determinada fundamentalmente por el riesgo
de deformidades y limitaciones de la movilidad. El tratamiento resulta ineficaz para
revertir tales complicaciones, por lo que este deberia iniciarse antes de
aparezcan.®) Sin embargo, en muchas ocasiones resulta dificil decidir en qué casos
y en qué momento debe iniciarse una terapia sistémica, ya que no es facil reconocer
en la clinica cuando las lesiones estan activas y van a progresar o si el proceso esta

estable y el dafio ya hecho se vera modificado por el tratamiento. @

Existen numeros aparatos mas o menos sofisticados que intentan medir de una
manera objetiva la evolucion de la esclerodermia: ®

e CUTOMETER.
e DUROMETER.

e ULTRASONIDOS.

e TERMAGRAFIA.

¢ IMAGENES COMPUTARIZADAS.

Ademas tampoco existe un sistema de puntuacion capaz de medir la Actividad y el
dafio de la enfermedad que haya sido validado de forma definitiva. En este sentido,
el recientemente publicado LoSCAT (del inglés Localized Scleroderma Cutaneous
Assessment Tool) puede constituir una herramienta de medida prometedora ya que
parece que es capaz de diferenciar entre actividad y dafo, es sensible a los cambios

Yy NO requiere un equipamiento complementario.
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Consiste en la calificacion del dafio cutaneo y extra cutaneo en un paciente con
esclerodermia localizada mediante la evaluacion de una serie de signos y sintomas
clinicos de actividad (endurecimiento de la piel, eritema) y dafio (atrofia y trastorno

de la pigmentacion). @

Los farmacos mas aceptados como utiles en el tratamiento de esta enfermedad son
los METOTREXATO y los GLUCOCORTICIODES SISTEMICOS, casi siempre
administrados en combinacion. Respaldan esta afirmacion varios estudios
prospectivos y retrospectivos, aunque ninguno de ellos es aleatorizado y a doble
ciego con placebo. @) Las dosis de METOTREXANO administrado oscilan entre 0.3

y 0.4 mg/kg por semana en los nifios, y entre 15 a 25 mg por semana en adultos 7).

Se refiere la administracién de los glucocorticoides en forma bolus de altas dosis de
METILPREDNISONA oral en pauta descendente. Existe el acuerdo general de que
la administracion de latas dosis de glucocorticoides en forma de bolus proporciona el
efecto antiinflamatorio e inmunomodulador deseado con menor riesgo de los efectos
secundarios que pueden aparecer cuando los glucocorticoides se administran

durante tiempo prolongado. 172

En los adultos la pauta de bolus mas empleada es de 1 g de metilprednisolana al
dia, durante 3 dias consecutivos al mes, hasta un maximo de 6 meses, y, en los
nifios, 30 mg/kg/dia, maximo 500 mg/dia, de metilprednisolana por via intravenosa
durante tres dias consecutivos, en 2 0 maximo 3 bolus de administracibn semanal o

mensual. @7:2)

La mejoria de este tratamiento es de un 80 % de los casos. @ La radiacion
ultravioleta en sus diferentes modalidades constituye también una opcién que se
debe considerar entre el arsenal terapéutico disponible en el tratamiento de la
esclerodermia. Incluye la luz ultravioleta (UVA) de banda ancha asociada o no a

psoraleno en bafio, crema u oral, el UVA y el ultravioleta B (UVB) de banda ancha.
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El mecanismo por el que la fototerapia puede resultar eficaz en la esclerodermia es

desconocido. @72

La mayor parte de los estudios que analizan este aspecto se centra en luz ultra
violeta (UVA). EI UVA es capaz de ocasionar la apoptosis de las células de
Langerhans y los linfocitos T, a la vez que disminuye la sintesis de colageno,
aumenta la produccion de colagenasas y altera la concentracion local de citocinas
que como IL-6, el factor transformador del crecimiento beta (transforming growth
factor-beta, TGFB) y el interferony , influyen en la produccién del colageno y los
glicosaminoglicanos, el crecimiento de los fibroblastos y la cantidad de
metaloproteinas de la matriz ?. Desde 1995 el uso del UVA ha tenido eficacia. Su
administracion precisa desde un aparataje especial no disponible en la mayoria de
los centros de fototerapia, a la vez que le tiempo de exposicidbn necesaria es
prolongado (entre 30 y 60 minutos, 3 veces por semana) por otro lado, no se han

establecido de forma clara las pautas de tratamiento mas eficaces. ")

Probablemente, las dosis altas de UVA (130J/cm? por sesién con una dosis total de
3.900 J/cm?) resultan mas eficaces que las dosis medias (70 J/cm? por sesion con
una dosis total de 2.100 J /cm?) o las bajas (20 J/cm? por sesién con una dosis total
de 600 J/cm?) , aunque la mayoria de los pacientes han sido tratados con estas
ultimas.los inmunodepresores en el tratamiento de la esclerodermia han sido en
pocos casos, este es caso de la D-penicilamina, farmaco poco recomendable por su
pobre perfil de seguridad al igual que la Ciclosporina. ElI micofenolato mofetilo es
bien tolerado y tiene un poco mas de eficacia en la esclerodermia localizada @.

A modo de resumen se propone en lafigura 10 un algoritmo terapéutico de la
esclerodermia localizada, inspirado en la experiencia personal y la de otros autores y
en las Gltimas revisiones al respecto @, Respecto al tratamiento topico, que debe
limitarse a las formas més superficiales y limitadas de esclerodermia como la morfea

en placas, se dispone de varias opciones.
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Es clasico recomendar la aplicacion topica de corticoides, en especial de alta
potencia, en las placas de morfea, sobre todo si se encuentran en la fase inicial méas
inflamatoria. Sin embargo, no existe ningun estudio que haya demostrado la eficacia
real de este tratamiento. En un uUnico estudio piloto, aleatorizado con placebo y a
doble ciego, realizado en 10 pacientes con morfea en placa, se demostro la eficacia
de tacrolimus en este proceso. La aplicacién de imiguimod, 3 veces por semana, se
ha demostrado eficaz en reducir el eritema y el endurecimiento de las placas de
morfea en 12 pacientes que de manera prospectiva se incluyeron en un unico
estudio. Mas tarde, se han descrito 2 casos aislados que mejoraron las placas de
morfea tras la aplicacion de imiquimod, 5 veces por semana, durante 16 semanas.
Calcipotriol en combinacién con betametasona también se ha demostrado eficaz en
un estudio prospectivo en el que se incluyeron 6 pacientes con morfea en placas.
Finalmente, se ha demostrado la total ineficacia de la terapia fotodinamica en el

tratamiento de la morfea @,

La fisioterapia puede tener interés recomendarla en aquellos pacientes que como
consecuencia de la morfea sufren limitaciones en la movilidad de las extremidades y
contracturas articulares, aunque tampoco existen estudios que demuestren su
utilidad real. En cualquier caso, parece que no exacerba la enfermedad y que, por

tanto, puede indicarse @,

TRATAMIENTO DENTAL.:
¢ Eliminacion de placa dentobacteriana.
e Control de placa.
e Operatoria dental.
e Protesis fija y removible.
e Implantes 6seos y de tejido conectivo.
e Cobertura de recesiones gingivales.
e Control periodontal asi como de endodoncias ya que presenta movilidad

dental.
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Figura 10. Algoritmo terapéutico de la esclerodermia localizada. http://www.actasdermo.org/es/actualizacion-
clasificacion-el-tratamiento-esclerodermia/articulo/S0001731012004772/
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La mayoria de los pacientes no requieren mas tratamiento que una buena
lubricacion y la resolucion sera espontanea. Se han diseflado algunos sistemas de
medicidn subjetivos, pero por ser esta una enfermedad de lenta progresion, resultan
ineficientes. 72 En general, se debiera tratar a aquellos pacientes que tienen
lesiones que lleven a pérdida de la funcién de alguna parte de su cuerpo, aquellas
gue comprometen la cara (por su importancia estética) y aquellas de evolucion
rapidamente progresivas, ya que mientras mas extensa es la lesion, menor es la

respuesta al tratamiento, quedando con una deformidad permanente.

Se sugiere que las lesiones de tipo “en Placa”, se traten con tratamiento topico o
intralesional, mientras que las demas requeririan de tratamiento sistémico y terapia
fisica segun corresponda. La cirugia puede ayudar a corregir deformidades

funcionales o estéticas. Entre las drogas mas utilizadas estan (- 13. 14. 25):

A) Corticoides: Reducen la inflamacion y suprimen la sintesis de colageno. La
Triamcinolona es de uso tdpico o intralesional, y disminuye la inflamacién
suprimiendo la migracion de polimorfonucleares y revirtiendo la permeabilidad

capilar.

La principal contraindicacion son las infecciones de la piel. El uso prolongado o la
aplicacién sobre grandes areas pueden provocar absorcidon sistémica y llevar al
desarrollo de un Sindrome de Cushing. El Propionato de Clobetasol es de aplicacion
topica, suprime la mitosis y aumenta la sintesis de proteinas que disminuyen la

inflamacion.

También esta contraindicado en infecciones de la piel. Su uso prolongado puede
suprimir la funcion adrenal. La Prednisona reduce la inflamacion y suaviza lesiones,

usandose preferentemente cuando existe compromiso inflamatorio reciente.
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Contraindicada en enfermedades virales, Ulcera péptica, disfuncion hepatica e
infecciones de piel, puede causar Sindrome de Cushing, hiperglucemia,

hipertension, Ulcera péptica, osteoporosis, cataratas, glaucoma.

En los niflos puede interferir con el crecimiento y desarrollo, por lo cual debe
usarse soOlo en casos severos. Otro esteroide es la Metilprednisolana, de
mecanismo de accion desconocido, pero se supone que suprimiria la reaccion
inmune mediada por células (hipersensibilidad retardada). Esta contraindicada
en infecciones sistémicas, pudiendo causar Ulcera péptica, Sindrome de

Cushing, debilidad muscular, arritmias y nauseas.

B) Anéalogos de Vitamina D: Inhiben la proliferacion de fibroblastos y tienen
efectos Inmunomoduladores. Entre ellos tenemos el Calcitriol, que suaviza la piel
y mejora la movilidad articular, ain en etapa fibrética. Esta contraindicado en
hipercalcemia y Sindrome de mal absorcién, pudiendo producir hipercalcemia y
nefrolitiasis. Otro analogo es el Calcipotrieno, usado en adultos, no esta

recomendado en nifios.

Antirreumaticos: Reducen la inflamacion. Entre ellos esta la D-Penicilamina,
producto de degradacién de la penicilina, el que disminuye la sintesis del
coldgeno y ademas tiene efecto inmunomodulador. Suaviza la piel y mejora la
movilidad articular. M&s efectiva en enfermedad reciente, esta contraindicado en
insuficiencia renal, anemia a plastica, y embarazo. Puede producir reacciones
hematolégicas (leucopenia, trombocitopenia, anemia aplastica) y renales
severas, colestasia intrahepatica y toxicidad hepéatica. También se han visto
casos de rash y fiebre por drogas.

C)EI Metotrexato es muy usado en reumatologia pediatrica, siendo bien tolerado,
disminuye los niveles de receptores IL-2 y niveles circulantes de IL-2, IL-6 e IL-8,

y actla principalmente en el componente inflamatorio cronico y fibrética.

ESCLERODERMIA LINEAL, COUP DE SABLE. PRESENTACION DE UN CASO.
NORMA SANCHEZ TAPIA Péagina 57



Contraindicado en embarazo, varicela, herpes, disfuncion renal o hepatica,
puede producir leucopenia, trombocitopenia, anorexia, nauseas, ya que estos

aumentan su toxicidad.

D) Ciclosporina: esta droga inmunosupresora no ha tenido resultados
alentadores vomitos y fotosensibilidad. Se debe evitar el uso conjunto con
AINES vy salicilatos, y por el contrario produce numerosos efectos adversos
como hipertension arterial, disminucion de la funcion renal y nduseas. Existe

interaccién con AINES, ciertos antibiéticos y antifungicos.

E) Las bajas dosis de fototerapia UVA pueden ser efectivas en todas las etapas
de la morfea, incluso en placas escleroticas, pudiendo también combinarse su
uso con psolarenos que aumentan la sensibilidad de la piel a los rayos UVA. La
terapia es de bajo riesgo, sin embargo, puede producir quemaduras, prurito,

nauseas y dafo ocular si no se tienen las debidas precauciones.

F) Fotoferesis extracorpérea: Es una terapia inmunomodulador que permite la

irradiacion extracorpérea de leucocitos con UVA, de eficacia aun controversial.

G) Otros tratamientos incluyen los antimalaricos y la gammaglobulina

endovenosa, sin mejores resultados.

No existe tratamiento especifico. Se han utilizado penicilamina, antimalaricos,
corticoides orales y topicos, retinoides, Ciclosporina, Calcitriol y Calcipotriol,
UVA y PUVA, metotrexato y Tacrolimus entre otros. Con corticoides via oral a
altas dosis, para la estabilizacion de la enfermedad.

Como tratamiento de mantenimiento se puso hidroxicloroquina (previo estudio
de fondo de 0jo) con respuesta parcial, por lo que después recibié tratamiento

con PUVA y metoxaleno con mejores resultados 2.
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CAPITULO 4.
DIAGNOSTICOS DIFERENCIALES.

El dermatdlogo entrenado suele pensar en esclerodermia localizada, ante el
paciente con signos de esclerosis o atrofia. Sin embargo, cuanto mayor es el
conocimiento de estos cuadros, mas se extiende la lista de diagnésticos

diferenciales.

Lo primordial es el diagnéstico diferencial con la esclerodermia sistémica debido a su
prondstico. La afectacion de la piel de zonas acrales, la ausencia del fendmeno de
Raynaud y/o sintomas sistémicos y la preservacion de la microcirculacion cutanea a
nivel periungueal, indican en la mayoria de los casos que el cuadro es localizado.

El compromiso de la piel de las manos -bilateral y simétrica- es extremadamente
raro en la esclerodermia localizada. Sin embargo, las lesiones tempranas extensas
0 generalizadas plantean dudas; la propia evolucion del paciente y los examenes
complementarios son de gran utilidad en estos casos. En segunda instancia se
considera la presencia de esclerosis o atrofia predominante, en la entidad como

signo guia para el diagndstico diferencial (Tabla n° 2) (18),
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Predominio de esclerosis

Antecedentes
+ Traumatismo previo
+ Radioterapia
v Implant de siliconas

¢ Consumode aceite de colza
y L-triptofano

Exposiciona Drogas

¥ Pentazocing

¥ |soniacida

¥ Acido Valproico

* Carbidopa

¥ Cocaina

* Fitofenadiona

¥ Nitrofurantoina

* Fosinopril

* Bromocriptina

* Quimicterapicos:

o Bleomicina

Capecitabina
Docetagel
Enfuvirtide
Gemcitabine

Infliximab
Paclitaxel

O O o o O O

Predominio de atrofia

Acrodermatitizcronicaatrofiante Granulomaanular
Amiloidosis masular Liquen esdlerc-atrafico
Atrofodemia de Pierini- Pasini Atrofodermialinezrde Moulin
Anetodermia Necrobiosis lipoidica

TABLA N°2
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En tercer lugar, se selecciona algunos sindromes como se muestra en un cuadro

sinoptico (Tabla n° 3) (18),

Clinica | Histopatologia | Afeccion Evolucion
extracutanea
FEpUlEs, [epCsios 0e Mucha 3 | Ueniaad musclar | Gronca
cupulformes o | nivel de la demis, Trastornos del SHC
ligusnoides, ssocisdo s unmayor | Trastomos

CONSIStEncid | numeno de hibroblsstos | amicularss
firme y tamafo | conunincrementodel | Enfermedsd

ESCLEROMIXEDEMA | d=Z2mm. deposito de colsgent | pulmonsr
Estas papulss Atsrossclenosis
Mo 50N Disfagia
confluentes, Trastomos oculanes
pero estan
densamenis
agrupsdas

dando una
imagen "en

empedrado”
BEORELIDSIS O=p=nd=d= B | Los nall=Dgos CEraMs, MeEningms, | Reguers
fass: dependen delas radiculoneuropatia, | antibioticolzrapia
F 1:infeccion | diferentes fases. artralgia, mislgias,
localzada artnmis,
F 2: infacoion encefalomielits
diseminads
F 3 infeccion
persisteniz:
acrodermatits
CTOMICE
atrofica
LIPFODERMATOE SCLE-| nmouracon y FIDroSIs S=0id, VENSE WalCoEas CTonica
ROSIS esclerosiscon | siderdfagosy ulcaras
pigmentacon | Microguisies grasos
del terci CON presenciade
inferior de la materizl
PiSINE Con amarfo, sosingfib, PAS
aspecto de + revistiendo los
“botells de quistes
champahsa
Invertida”
FASCITIS [MICEIMenE | Fascle mIBcE | AfagEs- megiEs | Las esones == |
EQSINOFILICA dolor y un engrosada oon un AsDCICIon ocash autolimitanal
aspecto pstron de & 3nemia splasica, | c3bo de untiempo
SJeMalos0en | Col3genEacion. trombociopena y ienden
ZonaEs Infiltrado inflamatoric | v desordenes Sspontansamens
sfectadss, que | qus misloproliferaives 3 3 resolucion

evoluciona a sfects |z fascia

ls esclerosis | compussio por
profunda, linfocitos y una
palpandose cantidad vansble de
induradss, con | sosinofikos
sEnsacion de
piel adhernids 3
I35 estruciess
subysceniss.
LocalEs sobe
todo an
miembros

TABLA N°3
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Clinica Histopatologia Afeccion Evolucion
extracutanea
FEpUISE pEQUSnas y | EpIOErmis normal. EnlETorma ER el 15 08 o8

firmes, de color piel
normal o levemente
eritematosas  con

Granuloma en
empalzads con
histiccitos rodeando

generalzadala
incidencia de
dizbetes mellitus s

CE505 remite de
forma espontanes

DS eS8 305

GRANULOMA distribwcion anular. | wnazons conhaces | eldoblzgueenla ahos de evoluecian
ANULAR de colageno poblacion general
segmentados y
separados porla
presencis de
mucopolisacarnidos
MECUEs ¥ pepulas | Egemay ASCCISCIoN Con s Tormas
de color blanco homogenizacion del | morfea? infantiles
LIGUEN marfil, brillantes, colageno con 0 ambos procesos | experimentan

ESCLEROATROFICO

induradas, bien

delimitadas que

infilirado focal per-
vascular oen bands

son manifestaciones
deuna misma

MEJOTE O CUECion
2n |3 menarca;

pusden confluir de celulas enfermedad mientras gue las

hasta formar mononuckesrss v formas del adulto

grandes placas. celulas plasmatas tiznden z 13

Localzscion: subyacente 3l ares cronicidad, con

tronco, glands Mencionsds fases de

vulva exacerbacion y

remisian

FISCES OSpnmiEs | ALnotis osrmics ¥ o poses

de color marmon engrosamisnto de los Lenta

wiolaceo, de formas | haces de colageno e
ATROFODERMIA redondesdas u infiltrado inflamatorio

owales, cronico difuse enla

asintomaticos. No | zona profunds.

hay induracion o

esclerosis.

AIEE5 CICUNSCTDES | FEl0ns Toeal o LS Torma Taminar 5

de piel flacidaque | completadefibras | asociz condos Establz

forman depresionss | elasticas enla derms| sindromes
ANETODERMIA O protusionss &n papilar yiorsticulsr | hersditarios:

forma de sacos Displasiz metafisiass

depresibles altacto y atrofis optica

{5igno del hojal) Exostosis v

braguidactilia tipo E

FISCEs InQuradas, | Aleas 0e ESTrechameni= CUrSC enic ¥
NECROBIOSIS de coloracion degeneracion del asociada progresive, con los
LIPOIDICA amarillenta o colageno, rodesdas | con la disbetes afos las areas

anarajands, con un
centro ligerameants
deprimido o atrofioo.
Agizntan
prefarentzmentaan
Iz cars anterior de
lss piernas;

afeccion simétrica

de uns corona de
histiocitos dispusstos
en empslzada
slrededor de estos
haces de colageno
sherado y presencia
de celulas gigantes
multinucleadas

mellitus, 273 de esios
pacientes |3 padecen
el 173 restante
presenta una
tolerancis sherada a
Iz glucosa

afectadas muesian
intensa atrofiz y
esclerosis residusl.
En algunaos
pacientes tizns
lugar la regresion
e5pontanas de las
lzsiones

http://www.scielo.org.ar/scielo.php?script=sci_arttext&pid=S1851-300X2011000300002

La morfea debe ser diferenciada de otras lesiones que pueden semejarse como son
el eritema anular y el eritema migrans. El diagnostico diferencial incluye: sindrome de
Sharp, lupus eritematoso sistémico, sindrome antifosfolipido, poliarteritis nodosa,

polimiositis y artritis reumatoide.
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Las lesiones induradas deben distinguirse de la Fasceitis eosinofilica (Enfermedad
de Shulman) y del Liquen escleroso y atrofico, usando tinciones especiales. Las
areas despigmentadas pueden confundirse con Vitiligo o Nevo acromico, sin
embargo, estas no son lesiones induradas.

Las primeras placas pueden parecerse al eritema violaceo de la Poliarteritis Nodosa
cutdnea. Las lesiones antiguas y deprimidas e hiperpigmentadas pueden

confundirse con Atrofoderma de Pasini y Pierini (7:8),

Diagndsticos diferenciales Histoldgicos: (7-8:26),

e La enfermedad injerto versus huésped presentara esclerosis a nivel de la
dermis superficial en cambio la morfea la presenta en la unién
dermohipodérmica.

e Porfiria cutanea tarda esclerodermiforme Histolégicamente similar excepto por
la presencia de depdsitos PAS-positivos alrededor de los vasos sanguineos
dérmicos.

e Radiodermitis Cronica: Hiperqueratosis, acantosis y/o atrofia con fibroblastos

hipertroficos o células de “radiacion™.

Sindrome Winchester

Paquidermoperiostitis

Sindrome mialgia-eosinoflia triptofano

Sindrome aceite tdéxico epidérmico

Eritroplasia de Queyrat y el liquen plano erosivo Por su ubicacion genital

plantea diagnostico diferencial con el liquen escleroso y atréfico de dicha

Zona.

La esclerodermia localizada en su evolucion presenta dos etapas una de fibrosis a la
que le sigue otra de atrofia. (7: 826),

Los diagnosticos clinicos diferenciales pueden agruparse para su analisis en dos
grupos segun la etapa de la esclerodermia localizada con la cual los comparemos,
incluso, algunas de estas entidades también presentan idéntica evolucion y
apareceran en ambos grupos. (7-8:26),

El primer grupo (fibrosis) incluira entidades en que se presente el diagnostico a partir
del engrosamiento de la piel con lesiones lilas o eritematosas. (")

El segundo grupo (atrofia) entidades que presenten disminucion del espesor cutaneo
y/o hipopigmentacion.
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Fibrosis: (7-826)

¢ Inyeccion de vitamina K1
¢ Implantes de silicona

Se sospecha que el uso de silicona puede producir una inflamacién crénica que ocasione
esclerosis de tipo morfea en el lugar de la administracion.

e Insuficiencia venosa crénica

Se produce una esclerosis asociado a hipoxia crénica. (Sinénimo lipodermatoesclerosis o
hipodermitis esclerodermiforme)

e Porfiria cutanea tarda

Puede llevar a una esclerosis de tipo morfea en las areas fotoexpuestas. Histol6gicamente
similar excepto por la presencia de depdsitos PAS-positivos alrededor de los vasos
sanguineos dérmicos.

e Eritemas figurados: En relacion al halo lilaceo de la EL.
e Eritroplasia de Queyrat y el liquen plano erosivo: Por su ubicacion genital plantea
diagnostico diferencial con el liquen escleroso y atrofico de dicha zona.

Atrofia: (7:8.26)

e Insuficiencia venosa cronica

Enfermedad injerto contra huésped: La variedad crénica puede parecerse a la
morfea. En general aparece primero una forma liguenoide que con el tratamiento
inmunosupresor rota a la enfermedad injerto contra huésped de tipo
esclerodermiforme.

Hipopigmentacion postinflamatoria

Vitiligo

Pitiriasis alba

Cicatrices

Radiodermitis cronica

Las lesiones induradas deben distinguirse de la Fascitis eosinofilica y del liquen
escleroso y atréfico mediante tinciones especiales.

Cuando hay deformidad de extremidades se debe diferenciar del sindrome de piel
dura, que se presenta en muslos y nalgas causando contracturas y limitacion de
movimientos, es bilateral, no hay cambios en piel y la presentacién congénita e
histologia caracteristica con cambios en la fascia hacen la diferencia. (- 826)
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Los nevus congénitos gigantes pueden estar rodeados de placas
esclerodermiformes semejando una morfea y se trata de una reacciéon a las células
nevicas que involucionan al extirpar estas células en el centro de la lesion, pero la

morfologia, coloracion y patologia diferencian estos dos.(%)

Las areas despigmentadas se pueden confundir con vitiligo o nevo acrémico, pero
estas no son lesiones induradas. Las placas eritematosas iniciales pueden
parecerse al eritema violaceo de la poliarteritis nodosa cutanea, eritema anular o
eritema migrans. En la edad pediatrica, la morfea lineal en etapas iniciales se puede
confundir con manchas hiperpigmentadas como son las manchas café con leche y
con las eritematosas como malformaciones vasculares, pero con el tiempo se puede
hacer la diferencia. Cuando hay morfea en golpe de sable se debe diferenciar del
sindrome de Parry Romberg que tiene ademas atrofia hemifacial con cambios en
musculo y hueso. Cuando las lesiones son congénitas hay que diferenciarlas de la
aplasia cutis que se presenta con areas de piel ausente o atréfica. El diagnostico se
puede hacer por histologia encontrando alteraciones de las fibras de colageno,
anexos ausentes, fibras elasticas disminuidas y ausencia de colageno esclerosa.
Las dermatitis esclerodermiformes como la porfiria cutanea tarda puede tener
cambios esclerodermiformes pero las porfirinas pueden hacer el diagnéstico. La
morfea profunda debe diferenciarse mediante estudio histopatolégico con el lupus

profundo. (26)

La enfermedad de injerto contra huésped crénica tiene una variedad con cambios
esclerodermiformes que pueden ser localizados o generalizados, sin embargo el
antecedente de un trasplante de médula Osea deberda hacer sospechar el

diagndstico (6),
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DIAGNOSTICO DENTAL:

Es indispensable tener en consideracion que esta patologia presenta una serie de
trastornos en la piel asi como de tejido conectivo. En el caso de cavidad bucal aun
no se registran grandes cambios ya que los pocos estudios que se tienen en relacion
a la esclerodermia lineal y cavidad bucal solo presentan ciertas caracteristicas en su

diagndstico y tratamiento.

Cuando se habla de diagnéstico bucal para la esclerodermia lineal los siguientes

puntos se han observado en pacientes tanto jovenes como en adultos:

e Recesiones gingivales en el area afectada.
e Caries dental.

e Mal oclusién dental.

e Linea media desviada.

e Xerostomia (poca salivacion).

e Hiperglosia.

e Atrofia de musculos de caray cuello.

¢ Atrofia de hueso mandibular y maxilar.

Hay que tener presente que las manchas que se presentan en cavidad bucal son de
color blanco y que en la zona donde estan estas manchas se puede observar que la
encia de paladar duro se ve endurecida o acartonada y en mucosa se observan las

mismas manchas de color blanco y con un halo violaceo.
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CAPITULO 5.
ESCLERODERMIA LINEAL Y ESCLERODERMIA EN COUP DE

SABLE.

5.1. CARACTERISTICAS PATOLOGICAS DE LA ESCLERODERMIA
LINEAL.

Se caracteriza por areas esclerosas unicas o mdultiples, en banda, por lo general
solitarias y unilaterales. En orden decreciente afecta: miembros inferiores, miembros
superiores, cabeza y cuello y regién anterior de térax. ¢ 3 69 - En 5 - 25 % de los
casos pueden ser bilaterales, se puede asociar a contracturas y discrepancia e
tamafo; la morfea o esclerodermia lineal de extremidades pueden afectar a una o
mas de ellas como en los dedos o incluso, a un hemicuerpo. 2

Esta forma de esclerodermia puede comprometer el plano muscular e incluso
periostio, dejando secuelas importantes en la extremidad afectada. A diferencia de la
incidencia global de la esclerodermia localizada (que predomina en mujeres), en su
variante lineal la misma parece similar para ambos sexos. También tiene como
caracteristica que predomina en la infancia, mas del 60% de los casos se
diagnostican por debajo de los 18 afios. @®©)

En la mayoria de los casos compromete las extremidades. Es unilateral en el 95%
de los pacientes. Puede afectar s6lo dermis e hipodermis pero también fascia,
musculos y tejido dseo. Puede o no tener una distribuciéon por dermatomas. )

Puede producir trastornos del crecimiento, con diferencias entre el diametro de
extremidades significativas llegando hasta 7cm entre ambos miembros. En caso de
afectar articulaciones, puede dar lugar a contracciones y anquilosis articular llevando
a importantes deformidades con devastadoras consecuencias motoras, requiriendo
en casos extremos hasta la amputacioén. 14

La esclerodermia lineal se caracteriza por areas esclerosas uUnicas o multiples,
redondeadas o lineales, mas o menos bien limitadas, asintomaticas y de evolucion
cronica, se localizan mas frecuentemente en las extremidades y en la cara,
involucrando principalmente la piel y tejido subcutdneo, pero ademas musculo y

hueso. (2. 6.14)
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Ocurre a cualquier edad, pero mas tempranamente desde las dos primeras décadas
de la vida, en los nifios se llega a presentar hasta en el 15%, presentandose antes
de los 10 afios de edad, afecta ambos sexos con predominio en mujeres de 20 a 40
afos de edad, con una relacion de 2:1, las lesiones por lo general siguen el trayecto

de una extremidad y dificultan su crecimiento. 2:3.6.9)

Se sugiere una predisposicion genética que ante un estimulo ambiental
desencadena una respuesta inmune y dafio vascular. La activacion inmune y la
liberacion de mediadores resultan en 3 efectos simultaneos: dafio vascular,
proliferacion de fibroblastos y proliferacion de colagena. ® Se han sefialado como
posibles factores desencadenantes a las infecciones faringeas, traumatismos,
farmacos y en fecha mas reciente se ha demostrado la relacion con Borrelia
burgdorferi. 2)®)

La morfea o esclerodermia lineal con frecuencia se observa en la infancia o la
juventud y se trata probablemente de la variante de morfea mas comdn en este
grupo de la poblacion, afectando entre el 40 y el 70% de los nifios estudiados. En
general, es una lesion Unica, unilateral y de distribucién lineal, que con frecuencia

asienta en las extremidades (Figura 11), la cara o el cuero cabelludo. 2®)7)

Muchas veces, estas lesiones lineales siguen las lineas de Blaschko; las lineas de
Blaschko son lineas cutaneas invisibles en condiciones normales. Se manifiestan
cuando en presencia de algunas enfermedades cutaneas o de la mucosa.

Siguen una forma de "V" sobre la espalda y de espirales en forma de "S" sobre el
pecho, estbmago y laterales, y ondulaciones en la cabeza. Se cree que las lineas
son las huellas de la migracion de las células embrionarias. @) Las franjas son un
tipo de mosaicismo genético (lineas de Blaschko). No se corresponden a los
sistemas nervioso, muscular o linfatico. 23.6.9)

La primera demostracion de estas lineas en 1901 se atribuye al dermatélogo aleman
Alfred Blaschko (figuras 12 y 13), por lo que se ha propuesto que sea el factor
determinante de la distribucién lineal del proceso escleroso.
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A menudo, son lesiones profundas que interfieren en el crecimiento de la extremidad
y ocasionan deformidades por la atrofia del musculo y el hueso subyacente, asi
como contracturas articulares. En superficie aparecen como bandas de piel
deprimida, mal delimitadas, con trastornos de la pigmentacion.(?)

Figura 11. Banda de piel deprimida que se extiende desde la parte baja de la pantorrilla hasta el extremo distal
de los Ultimos dedos del pie junto con la desaparicion del tejido graso y atrofia de las estructuras mas profundas
como consecuencia de una esclerodermia lineal sufrida en la infancia.
http://www.dermis.net/dermisroot/en/53006/image.htm
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Figura 12 muestra rayas hipopigmentadas bilaterales en forma de “v”, lineas de Blaschko.
http://www.dermis.net/dermisroot/en/53006/image.htm

&

Figura 13. Muestra manchas en color café que siguen las lineas de Blaschko.

http://www.dermis.net/dermisroot/en/53006/image.htm
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Cuando se localizan en el cuero cabelludo originan una placa alopécica de
disposicion lineal, muchas veces atrofica y ligeramente deprimida, de piel lisa,
brillante, color marfil, endurecida y a veces pigmentada. El caracter unilateral de
estas lesiones, su preferencia por la region parietal y la tendencia a deformar el
hueso dando lugar a lesiones deprimidas, ha propiciado denominaciones tan
descriptivas como la de esclerodermia encoup de sabre. A veces, pueden
extenderse o afectar de forma exclusiva a la mejilla, la nariz o el labio superior. En
esta localizacion, a menudo, solo se observa en la superficie de la piel una leve
pigmentacion lineal, pero en profundidad puede ser responsable de deformidades

del macizo facial, asimetrias y alteraciones en la implantacion de los dientes.(2:3.6.9)

(figuras 14, 15).

Figura 14. Se muestra la esclerodermia en coup de sabre con alopecia. http:/esclerodermia-adec.net/adec/tipos-

de-esclerodermia/esclerodermia-localizada/besclerodermia-lineal/sindrome-de-parry-romberg
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Figura 15. Nifio que muestra en cuero cabelludo lesién de esclerodermia lineal en coup de sabre.
http://esclerodermia-adec.net/adec/tipos-de-esclerodermia/esclerodermia-localizada/besclerodermia-
lineal/sindrome-de-parry-romberg/

5.2. CARACTERISTICAS PATOLOGICAS DE LA ESCLERODERMIA EN
COUP DE SABLE.

La patogénesis de la esclerodermia se desconoce, sin embargo se piensa que el
curso temprano de la enfermedad presenta dafio a las células del endotelio, llevando
a un aumento de la actividad fibroblastica por medio de la adhesion y agregacion
plaguetaria, causando liberacién de mediadores estimulantes. El dafio a las células
del endotelio puede estimular la produccién de células endoteliales nuevas llevando
a isquemia a través de reduccion de la luz. El metabolismo de la colagena es
anormal en los pacientes con esclerodermia. Los glicosaminoglicanos se encuentran
aumentados hasta cinco veces en cultivos de fibroblastos de piel escleromatosa
comparados con los cultivos de piel normal. La piel afectada por esclerodermia
también tiene mas colagena tipo I, lll y IV. La presencia de anticuerpos autoinmunes
e infiltrados linfocitarios perivasculares sugiere que la esclerodermia lineal es una
reaccion inmune. Se ha relacionado que la esclerodermia aparece en areas que han

sufrido trauma previamente.
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Se ha propuesto la hipétesis de que radicales libres de oxigeno de fuentes
exogenas y endogenas es la causa de esclerodermia produciendo dafio a las
células endoteliales. Fuentes exdgenas incluyen silicon, alcohol, nicotina, radiacion

y luz ultravioleta. ®

Las lesiones de la esclerodermia en golpe de sable comienzan como contraccion y
firmeza de la piel afectada, un surco deprimido se observa en la region frontoparietal
y se extiende hacia la piel cabelluda, produciendo una zona alopécica. Se puede
extender a nariz, labio superior, y a veces a mejilla y encia. La lengua sobre el
mismo lado puede atrofiarse también asi como los espacios y la direccion de los
dientes. Se puede ver afeccion de la mandibula y los huesos del craneo. Puede
haber afeccibn del cerebro presentando calcificaciones, se han descrito
convulsiones. Se han descrito numerosas lesiones oculares como endoftalmos,
miopatia de los musculos externos de ojos y heterocromia del iris se pueden

asociar.®

En la esclerodermia lineal, sobre todo cuando las lesiones asientan en el polo
cefélico (tipo coup de sable y/o hemiatrofia facial progresiva), se ha destacado la
frecuencia con que subyacen las complicaciones neurolégicas, casi el 20%, y las
oftalmoldgicas (15%). Entre las anomalias neurologicas sobresalen la epilepsia, la
migrafa, la neuralgia y/o parestesias de diversos pares craneales y las anomalias
electroencefalografias y en diversas pruebas de imagen. Entre las oftalmoldgicas
predomina la esclerosis de las estructuras anexiales, seguida de la inflamacion del
segmento anterior y la uveitis anterior; estas 2 ultimas complicaciones son, en
muchas ocasiones, asintomaticas y unilaterales. También se ha demostrado un
mayor riesgo de asociacion de otras complicaciones extracutaneas, sobre todo las
neuroldgicas, cuando estan presentes las lesiones oculares.2369 (Figuras 16 y 17)
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Figura 16. Adolecente que muestra lesion de esclerodermia lineal en coup de sabre con afeccién oftadlmica.
http://esclerodermia-adec.net/adec/tipos-de-esclerodermia/esclerodermia-localizada/besclerodermia-
lineal/sindrome-de-parry-romberg

A

Figura 17. Se muestra como se ha deformado la cara de la joven al presentar esclerodermia lineal.

http://esclerodermia-adec.net/adec/tipos-de-esclerodermia/esclerodermia-localizada/besclerodermia-

lineal/sindrome-de-parry-romberg
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La atrofia en las areas induradas llega a ser mas evidente con el tiempo,
conduciendo a deformidades articulares. Una caracteristica especial es la
contractura en flexion de la cadera con escoliosis y articulaciones anquilosadas.
Histologicamente a nivel de la dermis hay edema, y engrosamiento de los haces de
coldgeno, con infiltrado linfocitario perivascular, atrofia de anexos y vasos con
paredes engrosadas y luz estrecha. La variedad lineal y la morfea profunda difieren
s6lo por la presencia de esclerosis mas profundas, con involucramiento de fascia y
musculo. En general no existe dificultad para establecer el diagndstico, sin embargo
puede ser dificil, especialmente con aquellos patrones esclerodermiformes (distrofia
facial congénita, sindrome de la piel escaldada, porfiria esclerodermiforme, progeria
esclerodermiforme y escleromiositis). En cuanto a la determinacion de anticuerpos

Scl-70 y ANA son de valor prondstico, ya que casi siempre son negativos. (2369

La enfermedad tiene un curso variable, las formas localizadas tendran buen
prondstico, sin embargo en aquellos casos en los cuales la afeccidon cutanea llega a
ser generalizada éste es muy desfavorable. En cuanto al tratamiento, no existe uno
gue sea eficaz, conviene aplicar un lubricante local. Puede usarse colchicina 1 a 2
mg/dia durante varios meses, diaminodifenil sulfona 100 a 200 mg/dia. Hay
controversias respecto al uso de D-penicilamina por sus importantes efectos

adversos. (2:3.6.9)

Cuando la esclerodermia localizada de tipo lineal afecta la zona fronto parietal, se
produce la esclerodermia en “golpe de sable” o "sablazo™ (coup de sabre). La
descripcion se relaciona con la equivalencia de la lesién con el corte-golpe que
provocaria un sable o espada, siendo en general una lesion lineal paramediana.

Esta depresién puede ser extensa y provocar una depresion en forma de surco.
Puede afectar huesos del craneo, musculos oculomotores y eventual alteracion del
electro-encefalograma (epilepsia). Se puede asociar a atrofia lingual. De ser mas
extensa se superpone al sindrome de Parry Romberg, aunque no existe acuerdo
entre los autores sobre si son diferentes entidades. %369
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Sindrome de Parry Romberg o Hemiatrofia facial progresiva (HFP): En esta entidad
la caracteristica clinica sobresaliente es la hemiatrofia facial. A diferencia de otras
variantes el compromiso mas importante ocurre en el tejido celular subcutaneo,
musculo y hueso. La dermis se afecta sélo secundariamente y en general no
presenta esclerosis y no se adhiere a los planos profundos. %369

El lado anormal de la cara suele estar separado del lado sano por un surco, es este
surco lo que emparenta a este sindrome con la esclerodermia en golpe de sable,
que se considera segun esta hipétesis un Parry Romberg abortivo. Por lo que en
esta variedad mas que un proceso de esclerosis se encuentra un proceso de atrofia
de los tejidos profundos. Por lo general es unilateral, puede seguir el trayecto del
trigémino, pero puede extenderse y afectar cuello, hombro y continuar. :36:9

Varios trabajos observacionales dan cuenta que la esclerodermia lineal en “golpe de
sable” con el tiempo puede evolucionar a HFP por lo cual sugieren un estrecho
seguimiento clinico. 3. 6.9.20)

Este compromiso profundo trae numerosas consecuencias: como exoftalmos, atrofia
de musculos faciales con compromiso de la expresion y asociacion con cuadros
neuroldgicos. En un estudio de 205 pacientes @b los sintomas neuroldégicos mas
comunes fueron migrafia o dolor facial en 52%, depresion o ansiedad en 46% y
epilepsia en 11%. (2369

La resonancia magnética nuclear (RNM) debe ser incluida dentro de la bateria de
estudios para detectar compromiso del sistema nervioso central (SNC) y de ser
negativa hay autores que proponen agregar Spect (tomografia computarizada por
emisién de fotdn dnico) por ser esta técnica mas sensible para la deteccion de
alteraciones encefalicas. 9

Formas Hemicorporales: Aunque no forma parte de una subdivision, vale la inclusién
en el sentido de que es una variedad en la que la escuela Rosarina de Dermatologia
describié 5 casos, todos ellos comenzando en la infancia y tres de los cuales
debutando con el "golpe de sable”. 2:36.9)

En la descripcion aparece la esclerosis y atrofia hemicorporal destacando la
combinacion de lesiones en placas y lineales. Pero sin duda lo mas remarcable son
las consecuencias en funcion de atrofias musculares, retracciones articulares en
definitiva un deterioro en la calidad de vida muy importante. 2

ESCLERODERMIA LINEAL, COUP DE SABLE. PRESENTACION DE UN CASO.
NORMA SANCHEZ TAPIA Péagina 76



Asociaciones con enfermedades autoinmunes:

Los diagnosticos diferenciales con enfermedades autoinmunes se encuentran
documentadas en numerosas presentaciones: ® (16) (26) (27)

e Vitiligo

Psoriasis

Diabetes Mellitus

Tiroiditis Hashimoto

Enfermedad inflamatoria intestinal
Miastenia gravis

e Cirrosis biliar primaria

En realidad no hay estudios de laboratorio especificos para las esclerodermias. Sin
embargo se han correlacionado con la enfermedad los anticuerpos antinucleares. Se
han demostrado también altos niveles de inmunoglobulinas (IgG, IgM e IgA). Se
describe también la presencia del Factor reumatoide en 25% de los pacientes
principalmente en nifios. ® Los anticuerpos anticentromero y anti — Scl 70 se
encuentran en muy pocos casos. Otros datos son trombocitopenia, eosinofilia y

aceleracion de la velocidad de sedimentacion globular. ®)

Segun la descripcion de algunos autores de articulos recientes comentan que no se
podria considerar la posibilidad de que la esclerosis sea producida por Borrelia
burgdorferi, pero no se descarta que esta espiroqueta desencadene los cambios
inmunoldgicos y/o vasculares que llevan al aumento de la coladgena. Se han
relacionado los anticuerpos antihistona, los cuales fueron estudiados por Sato y col.
quienes sugieren una correlacion entre la extension de la enfermedad y los
anticuerpos antihistona, reflejando éstos actividad, pudiendo servir como guia para

monitorizar el tratamiento, en particular cuando dificulta la valoracion clinica. ®

HALLAZGOS DE HISTOLOGIA: La esclerodermia lineal se divide en dos estadios
histoldgicos, la inflamacidén temprana y la esclerosis tardia. La primera se encuentra

en la periferia de las lesiones activas.

ESCLERODERMIA LINEAL, COUP DE SABLE. PRESENTACION DE UN CASO.
NORMA SANCHEZ TAPIA Pagina 77



Los especimenes de biopsia de este estadio muestran un haz de fibras colagenas
gruesas en la dermis reticular, asi como también infiltrado inflamatorio perivascular

de linfocitos.

Las fibras de colagena recién formadas reemplazan el tejido celular subcutaneo. El
estadio esclerético se encuentra en el centro de lesiones viejas. No se observa
cambio en la epidermis y el infiltrado inflamatorio ya ha desaparecido. La dermis
reticular muestra agregados cercanos, y fibras de colagena gruesas. Las fibras de
colagena hialinas sustituyen el tejido celular subcutaneo. Las glandulas sudoriparas
se encuentran atrapadas dentro de la dermis media en lugar del tejido celular

subcutaneo. ®

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL: Puede tener un cuadro muy parecido con el
sindrome de Parry — Romberg, el cual presenta atrofia hemifacial, pero no muestra
esclerosis en ningun estadio. Algunos investigadores sugieren que la esclerodermia

en golpe de sable es una forma abortiva de este sindrome. )

TRATAMIENTO: La esclerodermia lineal no responde bien a cualquier tratamiento,
sin embargo se han probado numerosas terapias. 1. Los esteroides tdpicos y
sistémicos se han utilizado para reducir la inflamacioén. ®)

En algunos casos esteroides intralesional como la triamcinolona a 5 mg/ mL una vez
al mes por tres meses mejora o detiene la progresion de la esclerodermia en golpe
de sable. ®

5.3. DIFERENCIAS ENTRE ESCLERODERMIA LINEAL CON
ESCLERODERMIA EN COUP DE SABLE.

Esclerodermia lineal: Existe una hipétesis particular para esta variedad de que
algunas células mutantes derivadas de una célula original que se distribuye en las
lineas de Blaschko actuarian como gatillo de una reaccién autoinmune generando
una variedad lineal de esclerodermia localizada siguiendo estas lineas.
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Se caracteriza por areas esclerosas Unicas o multiples, en banda, por lo general
solitarias y unilaterales. En orden decreciente afecta: miembros inferiores, miembros
superiores y region anterior de térax. 6

Esta forma de esclerodermia puede comprometer el plano muscular e incluso
periostio, dejando secuelas importantes en la extremidad afectada. A diferencia de la
incidencia global de la esclerodermia localizada (que predomina en mujeres), en su
variante lineal la misma parece similar para ambos sexos. También tiene como
caracteristica que predomina en la infancia, mas del 60% de los casos se
diagnostican por debajo de los 18 afios. En la mayoria de los casos compromete las
extremidades. Es unilateral en el 95% de los pacientes. Puede afectar solo dermis e
hipodermis pero también fascia, musculos y tejido 6seo. Puede o0 no tener una
distribucion por dermatomas.  ©)

Puede producir trastornos del crecimiento, con diferencias entre el diametro de
extremidades significativas llegando hasta 7 cm entre ambos miembros. En caso de
afectar articulaciones, puede dar lugar a contracciones y anquilosis articular llevando
a importantes deformidades con devastadoras consecuencias motoras, requiriendo
en casos extremos hasta la amputacion. -6

Esclerodermia lineal en coup de sabre: Morfea en "golpe de sable” Cuando la
esclerodermia localizada de tipo lineal afecta la zona fronto parietal, se produce la
esclerodermia en “golpe de sable” o "sablazo” (coup de sabre). 26

La descripcion se relaciona con la equivalencia de la lesion con el corte-golpe que
provocaria un sable o espada, siendo en general una lesion lineal paramediana. - ©

Esta depresién puede ser extensa y provocar una depresion en forma de surco.
Puede afectar huesos del craneo, musculos oculomotores y eventual alteracion del
electroencéfalograma (epilepsia). Se puede asociar a atrofia lingual ipsilateral. De
ser mas extensa se superpone al sindrome de Parry Romberg, aunque no existe
acuerdo entre los autores sobre si son diferentes entidades. %)

5.4 CAUSAS.

Son multiples los factores etiolégicos relacionados con la esclerodermia localizada.
Existen dos formas:

e Esclerodermia Localizada Idiopatica (causa desconocida)
e Esclerodermia Localizada Asociada o Secundaria

ESCLERODERMIA LINEAL, COUP DE SABLE. PRESENTACION DE UN CASO.
NORMA SANCHEZ TAPIA Péagina 79



Se la ha relacionado con la infeccién por Borrelia Burgdorferi, asociacion que sélo se
ha constatado en algunos paises donde esta infeccion es prevalente y no del todo
claramente. ¢ 7

También se relacioné con el virus Epstein Barr, de la varicela, sarampion, con
algunos farmacos como la vitamina K, penicilamina, bromocriptina, valproato,
radioterapia, vacunacion con BCG y antecedente de traumatismo. 6

Los trabajos encuentran poca asociacion intra-familiar con casi ningin caso de
mellizos homocigotos que repitan esta entidad, por lo que la etiologia genética tiene

poco sustento.

IDEOPATICA

ASOCIADA O SECUNDARIA

INFECCION BORRELIA BURGDORFERI
TRAUMA

INMOVILIZACION

VACUNACION BCG (BACILO CALMETTE-GUERIN)
VITAMINA K

PENICILAMINA

BROMOCRIPTINA

VALPROATO

IMPLANTE DE PROTESIS

FACTORES HORMONALES (EMBARAZO)

FACTORES VIRALES (EPSTEIN BARR-VARICELA-SARAMPION)

Tabla 2. Etiologia de la esclerodermia localizada.
www.dermatologiarosario.com.ar/pps/monografias/Esclerodermia_Localizada.5.doc
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5.5 TRATAMIENTOS. &2 (Tabla 3)

Aunque la actividad de la esclerodermia localizada en alguno de los casos se
comporta con una evolucion auto-resolutiva espontanea, las consecuencias
estéticas y funcionales justifican la busqueda de un tratamiento por parte de la
comunidad médica.

Se ha descrito una larga lista de farmacos para el tratamiento de la esclerodermia
localizada, sin poder establecerse una opcidon Unica de eleccion debido a que,
aunque existen numerosas publicaciones, faltan ensayos randomizados bien
disefiados. Por lo que aun no se han logrado resultados totalmente satisfactorios y
con consenso uniforme en la comunidad médica con las opciones terapéuticas
planteadas.

MEDIDAS GENERALES

A todos los pacientes deben indicarse: ?

e Fisioterapia especializada, que incluya masajes regulares, calor local.
e Proteccion del trauma.
e Interrupcién de tabaquismo.

TRATAMIENTOS TOPICOS

Corticoesteroides locales: Los Corticoesteroides topicos del grupo fluorados de alta
potencia tienen su lugar como primera linea de tratamiento en la esclerodermia
localizada en placas aunque no existen estudios controlados. La triamcinolona
intralesional 5mg/ml una vez al mes durante tres meses tiene utilidad en la variantes
localizada y lineal fronto-parietal.

Calcipotriol: En concentracion 0,005% en ungtiento tiene lugar en el tratamiento de
la esclerodermia localizada. Se usa dos veces por dia durante tres meses.

El estudio de Cunningham et al (no randomizados) mostr6 mejoras en todas las
caracteristicas incluyendo eritema, telangiectasias y pigmentaciéon. Faltan estudios
randomizados.

Se utilizarian los tratamientos topicos para lesiones de bajo riesgo, no profundas y
localizadas. Sin compromiso cefalico ni articular. Pudiendo combinar ambos.
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TRATAMIENTOS SISTEMICOS.

Exigen tratamiento sistémico:
Grupos de esclerodermia localizada severa:

(1) Morfea generalizada que compromete dos 0 mas areas anatomicas,
resultando en dificultad en la movilizacion o restriccion en la mecéanica
respiratoria.

(2) Esclerodermia_lineal o profunda que comprometa grasa, fascia,
muasculo o hueso resultando en contracturas en flexion de las
articulaciones.

(3) Esclerodermia_lineal del tipo craneo-facial desfigurarte 6 con
compromiso oftalmoldgico o neuroldgico.

La localizacion cefélica, la morfea profunda y el compromiso de articular asociado
exigen tratamiento agresivo precoz.

FOTOTERAPIA.

Se describié su uso en la morfea en 1994 y desde entonces se ha confirmado en
numerosas publicaciones. Presenta una limitaciéon a la hora de su analisis y es la
imposibilidad, por su naturaleza, de compararla con placebo.

UVA vy psolarenos Es util en los pacientes con esclerodermia localizada inclusive de
larga data. En la primera etapa de la esclerodermia localizada (inflamatoria) se
recomienda bafio de psolarenos y UVA-1 que tiene la ventaja de no tener
fotosensibilidad sistémica.

Se realiza la inmersién del paciente en un bafio con metoxolareno a relacion de
1mg/l durante 20 minutos, seguido de una exposicion de UV-A 0,2-0,5 J/cm?
incrementando la dosis cada tres dias hasta la maxima tolerada o hasta dosis de 1,2
a 3,5 J/cm2. No se conoce el mecanismo de accion pero se sabe que la UV-A puede
activar las enzimas colagenasas intersticiales.

Se pueden utilizar dosis bajas de (20 a 30 J/cm?). Por su nivel de penetraciéon no
funciona plenamente en las formas profundas con afectacion de tejido celular
subcutaneo.
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Un estudio (Kreuter et al) parcialmente randomizados prospectivo de 64 pacientes,
realiz6 comparaciones de tres opciones terapéuticas; entre UVA-1 dosis baja (20J/
cm?), UVA-1 dosis moderada (50J/ cm?), u UVB banda estrecha (narrow band)
encontrando mejorias significativas en todos los grupos respecto a sintomas,
medicion histologica y ecografica.

Pero no encontrd diferencias significativas entre ellos y recomienda que la primera
opcion en fototerapia deba continuar siendo UVAL.

TRATAMIENTO SISTEMICO FARMACOLOGICO

Metotrexato: Su mecanismo de accién parece basarse en la inhibicibn de varias
citocinas (IL 2, 4, 6 y 8 entre otras). Los trabajos muestran desde 1998 una
disminucién de SSM (skin score modificado) con 15mg semanales de metotrexato,
pudiendo elevarse hasta 25mg/kg/semanal.

Se puede utilizar en nifios 0,5mg/kg/semanal con buena tolerancia. Requiere
monitorizacion periddica de laboratorio hepatico y hematico.

Corticoesteroides sistémicos: A dosis de 0.5-1mg/kg/dia se ha obtenido buena
respuesta, aunque los reportes son limitados. En un estudio con 17 pacientes donde
se aplico tratamiento durante 18 meses, se hall6 una recaida del 30% luego de la
suspension del mismo.

El tratamiento a largo plazo desarrolla las complicaciones crénicas y requiere
complementos de calcio y vitamina D para la prevencién de osteoporosis.

Corticoesteroides en pulso combinado con dosis baja de metotrexato: Se utiliza en
casos severos de esclerodermia localizada. El tratamiento incluye metilprednisolana
1000mg/ dia durante tres dias consecutivos, por mes y metotrexato 15mg
semanales. Durante al menos 6 meses. Se reserva para formas severas resistentes
a tratamiento convencional.

Calcitriol: Es un anédlogo de la Vitamina D y se utiliza en el tratamiento de la
psoriasis. Afecta la diferenciacion y proliferacion de queratinocitos, inhibe la
proliferacion de fibroblastos, inhibe la sintesis de colageno y posiblemente la
activacion de linfocitos T. Se utiliza en dosis de 0,50 a 0,75 ug/diarios, mejora la
extensibilidad cutanea y la movilidad articular luego de 3 a 7 semanas.

Requiere controles periddicos del metabolismo fosfocalcico. Un estudio doble ciego
no lo encontré como farmaco util.
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Tratamiento de Esclerodermia Localizada

MORFEA

Corticoides (tépicos e intralesionales)

Calcipotrieno Tépico

ESCLERODERMIA LINEAL

Corticoides (intralesional)

PUVA barfios

PUVA (340-400 nm)

Calcipotrieno Tépico

MORFEA GENERALIZADA

PUVA bafios

PUVA (340-400 nm)

Corticoesteroides

Calcitriol oral

Metrotexato

Metrotexato mas corticoides

SITUACIONES PARTICULARES (1)(2)(3)

Corticoesteroides intralesionales

Metotrexato

Metotrexato mas corticoesteroides en pulso

Calcipotriol oral

TABLA 3. www.dermatologiarosario.com.ar/pps/monografias/Esclerodermia_Localizada.5.doc

(1) Morfea generalizada o profunda que compromete dos o0 mas areas anatomicas,
resultando en dificultad en la movilizacion o restriccion en la mecanica respiratoria.

(2) Esclerodermia lineal que comprometa grasa, fascia, musculo o hueso resultando
en contracturas en flexion de las articulaciones.
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(3) Esclerodermia lineal del tipo craneo-facial desfigurarte con compromiso
oftalmolégico o neuroldgico.

OTROS

Tratamientos con reportes aislados: D-penicilamina - sulfazalazina —difenilhidantoina
— antimalaricos -Vitamina E- Ciclosporina -Interferon gammaglobulina intralesional-
etretinato — colchicina — tacrolimus — tazaroteno — imiquimod — azatioprina -
mofetilmicofelonato. Aunque hay reportes de casos sobre todas estas opciones de
tratamientos, no dejan de ser casos anecdéticos, por lo que no hay insuficiente
informacion para opinar sobre estas opciones terapéuticas.

Cirugia:

Se reserva en casos en que se presenten contracturas articulares o acortamientos
tendinosos.

Existen una serie de pacientes de resoluciones de hemiatrofia faciales con injertos y
colgajos con resultados alentadores por un grupo de cirugia plastica. Se requiere
dos afios de inactividad de la enfermedad previa al procedimiento.

Fisioterapia vy rehabilitacion:

Son opciones importantes en el tratamiento de secuelas.
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CAPITULO 6.
PLANTEAMIENTO DEL PROBLEMA.

El interés creciente e impulso que se esta dando al conocimiento, investigacion y
divulgacion de las denominadas enfermedades raras, bajo cuya denominacion se
incluyen miles de enfermedades como la esclerodermia, es gratificante, pero
ademas es una obligacion de las instituciones publicas y de salud, impulsarlo y
mantenerlo, para que las personas que se incluyen en alguna de ellas y sus familias

se sientan atendidas y respaldadas como cualquier ciudadano de pleno derecho.

El desconocimiento de la epidemiologia de esta enfermedad, dificulta el andlisis de
los determinantes de las mismas. Desde el punto de vista social y psicolégico no
existe una orientacion del afectado y la familia en el momento del diagnéstico ni en

el proceso de enfermedad.

La esclerodermia como enfermedad rara comparte toda la lucha de las
enfermedades raras; por eso las Asociaciones de Esclerodermia, buscan
incansablemente trabajar en pro de los afectados y sus familias, para en un futuro no
muy lejano encontrar la causa y cura de la enfermedad. Motivado por los multiples
misterios que para las ciencias encierra ésta entidad, su frecuencia gradualmente

creciente en las consultas, y la necesidad de realizar diagndosticos oportunos.
Por lo anterior las interrogantes sugeridas son:
¢,Cuales son caracteristicas biolégicas, socioculturales de un paciente de 41 afios

diagnosticado con Esclerodermia Lineal desde los 19 afos? ¢Cuéales son las

manifestaciones clinicas de la Esclerodermia lineal en paciente?
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JUSTIFICACION.

Segun la definicion de la OMS, la salud no sélo es la ausencia de enfermedad, sino
también el estado de bienestar fisico, mental y social. Ante esto nos preguntamos,
¢hay posibilidad de salud cuando la enfermedad llega al cuerpo como un intruso y
se instala de forma cronica siendo ésta, ademas una enfermedad poco comun y

muchas veces desconocida?

La esclerodermia lineal es una enfermedad desconocida para muchos ya que se
considera una enfermedad de la piel rara y por lo general diagnosticada en etapas
deplorables para los pacientes que la padecen. Es una enfermedad que afecta mas
a mujeres que a los hombres y se presenta también en edades muy tempranas en

nifnos. Por cada hombre hay entre 4 y 8 mujeres afectadas.

Se trata de una enfermedad poco frecuente. Aunque es dificil establecer con
claridad a cuantos pacientes afecta, diversos estudios epidemiologicos en diferentes
paises estiman que la prevalencia de la enfermedad (nimero total de pacientes
afectados en un momento determinado) es de unos 250-300 por cada millon de
habitantes, y la incidencia anual (niUmero de nuevos casos que aparecen cada afo)

es de 18-25 por cada millén de habitantes.

Teniendo presente esta informacion de la teoria se puede justificar este documento,

ya que no se cuenta con un estudio antecedente

El contar con un caso clinico de en paciente con esta enfermedad que desde hace
19 afios ha sido diagnosticado y teniendo un seguimiento médico privado para el
control de las manchas en su lado izquierdo del paciente las cuales se encuentran
en miembros superiores, espalda y miembros inferiores.

¢ Para qué es importante llevar a cabo este estudio?
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e Para que se conozca en el &mbito odontoldgico.

e Tener una base de datos, antecedentes y caracteristicas de esta patologia
en caso de que se presente ante un odontélogo.

e Correlacionar el saber que es una enfermedad epidérmica suele afectar
musculos, hueso de la cara, cuello y craneo que estan relacionados al area
odontoldgica.

e Para tener un manejo odontolégico adecuado en caso de ser afectados los
musculos, huesos de cara y cuello.

e Para tratar odontologicamente y medicamente este tipo de pacientes que se
presentan en la clinica privada.

e Tener control de las lesiones en cabeza, cara y cuello presentandose en
consulta odontologica.

e Para tener presente que es una enfermedad autoinmune de etiologia
desconocida que afecta también en al area odontologica asi como social y
psicoldgica.

e Para tener un compendio de informacion de esta patologia para un futuro

estudio en la odontologia restauradora y fisiologica.

OBJETIVO GENERAL.

El objetivo que esta tesina persigue es el desarrollo de la entidad conocida como

esclerodermia lineal o morfea.

Los motivos de la eleccion de esta tematica fueron por un interés personal y en
enfermedades del tejido conectivo y con la posibilidad de ver durante mi formacion
un caso clinico. Aunque uno de los objetivos es la revision exhaustiva de la
bibliografia disponible, siempre existen limitantes idiométicas (sélo se incluyen
trabajos en espafiol, inglés y portugués) y barreras en funcion a la dificultad de
acceso virtual a algunas publicaciones. Intentaré hacer hincapié en el papel de la

autoinmunidad y la presencia de auto-anticuerpos.
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En la busqueda de hechos médicos ciertos (siempre cambiantes en relacién al
principio fundamental de la ciencia: lo perfectible de la informaciéon que hoy se
considera verdadera) y considerando segun el paradigma reinante de la medicina
basada en la evidencia, que los estudios que presentan el maximo nivel de evidencia
a la hora de argumentar son aquellos: doblemente aleatorizados prospectivos y

controlados. Habiendo remarcado mis intereses y limitaciones.

Espero poder desarrollar este trabajo con altura aportando una visién personal de
esta interesante entidad. Describir y conocer algunos de los posibles factores
detonantes y manifestaciones clinicas de la esclerodermia lineal en paciente
diagnosticado desde hace 19 afos; obteniendo un posible analisis clinico para el
desarrollo de un tratamiento odontoldgico y fisiologico (musculos y posibles huesos
de cara y cabeza rehabilitados con protesis o injertos); asi como también tener
presente la situacion psicologica, econdmica, cultural y de salud en general del

paciente y su posible trato odontolégico.

OBJETIVOS ESPECIFICOS.

e Observar y describir los sintomas y signos mas frecuentes de la
Esclerodermia lineal y coup de sable en cara, cabeza, cavidad oral y cuello.

e Identificar y describir las afecciones sistémicas mas frecuentes de la
Esclerodermia lineal.

e Describir y observar las manifestaciones clinicas mas frecuentes del paciente
con Esclerodermia lineal diagnosticado desde 19 afios.

e Observar y describir el tamafio, forma, color y orientacién de las manchas en

el paciente diagnosticado desde hace 19 afos.
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METODO DE MEDICION DE COMPROMISO CUTANEO. 24

Skin Score: Método semicuantitativo que registra la superficie afectada y el grado de
fibrosis de la piel. Se comenz6 a utilizar en la esclerodermia sistémica por Rodnan
en 1979, @4 utilizado y adaptado nuevamente por Clements en 1990 para la
esclerodermia sistémica. 24

En la EL algunos autores utilizan el Skin Score Modificado (SSM), que se mide en 7
regiones corporales, en cada una de ellas se obtienen dos variables: el porcentaje
de superficie afectada y el grado de engrosamiento de la piel medido en la
incapacidad para plegar la piel, de esta manera se obijetivita el grado de afectacion
con un namero final, se utiliza en EL generalizada. ¢4

La sumatoria por regiones del engrosamiento y area afectada nos da un valor que
es SSM, como minimo 0 y como maximo 42 5 (E+A)r1r7. 24

Existen intentos de utilizar sistemas objetivos de medicion, uno de ellos se denomina
durémetro en el que se mide de manera mecanica la rigidez cutanea. También se
utilizan ecografos de partes blandas, cuyo objetivo es el mismo, poder medir
cuantitativamente el grado de espesor de la esclerosis. 24

Existe un trabajo ®® que comparé el SSM con el uso del durémetro, encontrando
imposibilidad de compararlos debido a que el SSM incluye ademas de la flexibilidad
de la piel, el &rea afectada, siendo esta Ultima variable no contemplada por el
durémetro, ademas en el trabajo en ningun caso el durémetro llegé a un coeficiente
de dureza de 1 (100%), siendo que en el SSM varios de los pacientes llegaron al
valor maximo de 3 en la escala que mide el engrosamiento cutaneo. ?42% Tabla 2

No hay un método Unico para medir el grado de afectacion. Si, es necesario un
método repetible de medicion a la hora de comparar opciones terapéuticas en la
esclerodermia generalizada. EI SSM, aunque complejo, se presenta como una
medida objetiva y sin necesidad de contar con instrumentos costosos como un
Durémetro. ?¥ Tabla 4.
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Tabla 4. Skin Score Modificado (SSM) 29

SIETE REGIONES

Cabeza y cuello
Tronco

Miembros superiores
Manos

Dedos de las manos.
Miembros inferiores
Pies

NoahOLNPE

En cada una se mide el engrosamiento con una escala de 0-3(E)

0 Sin compromiso cutaneo

1 Engrosamiento cutaneo

2 Disminucion de la posibilidad de plegar o mover la piel.
3 Imposibilidad de plegar o mover la piel

El compromiso en cada region se mensura en relacidn al porcentaje de compromiso del area
medida(A):

= 0O Sin compromiso

= 1 <33% de area afectada.

= 2 33-66% de area afectada.
= 3 >66% de area afectada.

Rodnan GP, Lipinski E, Luksick J. Skin thickness and collagen content in progressive systemic sclerosis and
localized scleroderma. Arthritis Rheum 1979;22:130-40.
www.dermatologiarosario.com.ar/pps/monografias/Esclerodermia_Localizada.5.doc
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CAPITULO SIETE.

CASO CLIiNICO

Se reporta el caso clinico de un paciente del sexo masculino de 41 afios de
edad, empleado bancario, de nacionalidad Mexicana, originario del estado de
Michoacan y residente de la Ciudad de México, estudiado en el Centro
Dermatoldégico Pascua en el afio 1994 quien en ese momento presentaba
unas manchas color café en piernas, brazos y abdomen de tamafo
aproximadamente de 2cm. Después de varios estudios de laboratorio biopsias
de las zonas afectadas el paciente refiere que desde los 18 afios de edad
padece de esclerodermia lineal, comenta que el tamafo de la lesion: varian en
tamafo y profundidad asi como de color pero oscilan entre 2cm hasta 5 cm con un
diametro de 3 cm.

e Region corporal involucrada (cara, torax, abdomen, miembros superiores e
inferiores.): torax, abdomen, miembro superior e inferior de su lado izquierdo,
en caray cuello se han presentado pocas manchas de color café de tamafio
pequefio que oscilan entre 1cm a 1.5 cm con un diametro de 1 cm.

¢ Nivel de severidad (leve, moderada y severa): moderada.

e Color de la lesién: color café y marron.

Antecedentes heredofamiliares:

Madre: se le diagnosticO cancer de seno izquierdo, hipertensa y con artritis
deformante.

Padre: hipertenso, con principios de diabetes, hipotiroideo primario, se le diagnostico
agenesia de enzima xantina oxidasa que produce el metabolismo del acido urico
provocando gota la cual esta controlada.

Hermana: Atirosis congénita.

Abuela paterna: diabética. Finada.

Abuela materna: sin antecedentes sistémicos.

Abuelo materno: tumor en pituitaria, se le dieron quimioterapias afectando glandula

de tiroides provocando hipotiroidismo.
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Abuelo paterno: hipertenso. Finado

Tios paternos: diabéticos.

Tios maternos: hipertensos.

e Enfermedades patologicas: esclerodermia lineal.

¢ Nivel socioeconomico: media.

e Escolaridad: maestria en administracion y finanzas.
Paciente refiere una alimentacion tipo vegetariana consumiendo proteinas en baja
cantidad de carnes. Ingesta tres veces al dia de vegetales, verduras, proteinas de
origen animal como queso y/o huevo. Ingesta de frutas en colaciones a libre
demanda. Ingesta de agua por lo menos dos litros al dia.
Paciente refiere que hace ejercicio todos los dias desde que se le diagnostico la
patologia ya que le comentaron que iria perdiendo volumen y masa muscular
asociado a la patologia. Prohibiéndole ejercicios de alto impacto como karate, yudo,
futbol en todas sus modalidades y levantamiento de pesas.

Paciente comenta que la biopsia que le realizaron fue incisional: extraccion de
una muestra total o parcial de tejido para ser examinada al microscopio utilizando
Jeringas dependiendo del procedimiento. - Dos (2) agujas hipodérmicas, una para
infiltrar y otra para tomar la dosis de anestésico. - Anestésico local (con o sin
epinefrina), xylocaina al 1% o 2%. - Equipo de sutura (porta agujas, pinza de
diseccién con dientes, y tijeras, principalmente). - Sutura de seda o mononylon,
segun solicitud del médico. - Guantes. - Gasas. - Campos cerrado y abierto estériles.
- Hoja de bisturi. - Mango para bisturi. - Electrocauterio, segun disposicion del
meédico tratante. - Frasco para depoésito de la muestra. - Solucion salina al 0.9% o
formaldehido (cantidad suficiente para que la muestra patolégica quede inmersa en
la solucién). Esto comento el paciente al interrogatorio directo y al explicar se fue

dando apoyo con términos especificos del area de la salud.
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Paciente refiere signos y sintomas como dolor en la zona afectada, decoloracion de
la piel, endurecimiento de la piel, perdida de vello, brillantes de laza afectada, dolor
a la palpacion y descamacion.

Paciente refiere al interrogatorio que empez6 su tratamiento medico con
Oleoderm tdpica para el enrojecimiento este medicamento se utilizé diario por
6 meses, también menciona que le medicaron corticoides como la colchicina
2mg una pastilla diaria por 6 meses, paciente no recuerda el concentrado del
medicamento, comenta también que se le hacia revisiones cada 6 meses esto
fue por tres afios que estuvo con medicacion después de los tres afios estos
medicamentos fueron cambiados y sustituidos por otros que al parecer por el

complicado nombre que tenian no recuerda el paciente los nombres.

Actualmente paciente refiere hacer ejercicio para no perder como tal tono y masa
muscular ya que esta patologia provoca en el paciente una pérdida de tomo y masa
muscular, por el momento no toma medicamentos para la esclerodermia lineal y

continua con su alimentacién libre de embutidos y grasas.

En relacion con el subtipo de coup de sable el paciente aun no presenta como tal
pérdida de masa muscular pero si presenta manchas de color café muy dificil de
detectar a simple vista.
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ANEXOS.

Las siguientes imagenes son fotografias del paciente donde se puede observar las

lesiones y manchas de esclerodermia lineal del lado izquierdo del paciente.

Fuente personal. Imagen de pecho del paciente lado izquierdo
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Fuente personal. Pecho de paciente.
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Fuente personal. Brazo izquierdo presenta manchas color café.
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Fuente personal. Antebrazo izquierdo.
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Fuente personal. Imagen que presenta el costado de la mufieca y mano izquierda.
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Fuente propia. Zona lateral de térax
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Fuente propia. Espalda paciente.
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Fuente propia. Espalda paciente. Presenta manchas color café
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Fuente propia. Zona de pierna y pie del paciente lado izquierdo.
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Fuente propia. Pie izquierdo
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Fuente propia. Pierna de lado izquierdo. Presenta poco bello y manchas de color café
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Fuente propia. Rodilla izquierda
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CONCLUSIONES.

La esclerodermia es caracterizada por una fibrosis cutanea que se manifiesta en
forma de placas o bandas cutaneas escleroticas infiltradas al tacto. La prevalencia
se estima en aproximadamente 1-9/100.000. La enfermedad afecta con mayor
frecuencia a las mujeres (relacibn mujer: hombre de aproximadamente 4:1),
presentando los nifios una mayor predisposicion para desarrollar la enfermedad que
los adultos. La esclerodermia localizada se clasifica en varias formas, entre las que
se incluyen la morfea, la morfea localizada y la esclerodermia lineal. La
esclerodermia lineal tiene tendencia a afectar a nifios y adolescentes, mientras que
la morfea es mas habitual en adultos. Sin embargo, ambas pueden coexistir en un
mismo paciente. En un primer momento, se desarrollan areas de piel dura y seca en
las manos, brazos, cara y piernas. Posteriormente, aparecen las placas (morfea) o
las bandas anchas (esclerodermia lineal). Las placas son redondas u ovaladas,
habitualmente de color blanco y con un borde violaceo periférico. Las bandas
anchas se desarrollan principalmente en la cara, torax, brazos y piernas. En el caso
de afectacion facial, y especificamente en la frente pueden manifestarse como
bandas deprimidas lineales dando un aspecto conocido como en coup de sabre. La
esclerodermia lineal tiende a extenderse al tejido celular subcutdneo y a los
musculos subyacentes, pudiendo ocasionar atrofia muscular. El impacto de la
esclerodermia lineal en el crecimiento puede conllevar una importante asimetria de
la cara o de las extremidades, contracturas de flexion y discapacidad. No suele
asociarse a un fenbmeno de Raynaud. La causa exacta de la esclerodermia es
desconocida. Se considera que esta enfermedad es secundaria a una reaccion
autoinmune, que provoca una sobreproduccion localizada de colagena. Se han
sugerido otras causas, como factores genéticos e infecciosos. El diagnéstico es

clinico.
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Una biopsia cutanea puede ayudar a confirmar el diagndstico, revelando una
acumulacion anormal de colageno, engrosamiento de las paredes vasculares, y
presencia de leucocitos en la periferia de los vasos. Por lo general, las analiticas

sanguineas no revelan alteraciones.

El diagnéstico diferencial incluye la fascitis eosinofilica. El manejo es sintomatico e
incluye el uso de corticoides, para las lesiones de la morfea e inmunosupresores,
para la esclerodermia lineal. La fisioterapia puede ayudar a limitar la induracion y la
retraccion muscular. El prondstico suele ser favorable. La esclerodermia localizada
raramente modifica el pronostico vital, pero puede afectar de forma importante la
calidad de vida, en particular en los nifios. Las lesiones lineales tienden a persistir

durante mas tiempo que las lesiones en placas.

Esclerodermia significa piel dura. Es un grupo de enfermedades que causa un
crecimiento anormal del tejido conectivo. El tejido conectivo es el material que se
encuentra dentro del cuerpo y le da forma a los tejidos y los mantiene fuertes. La
esclerodermia hace que el tejido conectivo se endurezca y se ponga grueso.

También puede causar hinchazén o dolor en los masculos y articulaciones.

La morfea o esclerodermia es una enfermedad inflamatoria distintiva que conduce a
la esclerosis de la piel y los tejidos subyacentes. Incluye una serie de entidades que
pueden distinguirse basandose en las manifestaciones clinicas y la estructura de la
piel y los tejidos subyacentes involucrados en el proceso fibroso. Sin embargo, la
clasificacion de estos procesos resulta dificil desde el momento en que los limites
entre ellos no siempre son claros y es frecuente el solapamiento. En escencia, se
distingue entre la morfea en placas, la esclerodermia lineal, la morfea generalizada y
la panesclerética. Si bien no tiene, salvo excepciones, una repercusion sistémica
grave, si que puede ser causa de una gran morbilidad. Si las lesiones asientan en el

polo cefalico, pueden acompafarse de complicaciones neuroldgicas y oculares.
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No existe un tratamiento realmente eficaz y universal por lo que es importante
realizar una evaluacion correcta de la extension y la gravedad de la enfermedad
antes de tomar una decision terapéutica.

Los exdmenes de sangre y orina pueden incluir:

« Pruebas analiticas de anticuerpos antinucleares (AAN)

« Pruebas de anticuerpos para esclerodermia

« Tasa de sedimentacion eritrocitica (ESR, por sus siglas en inglés)
« Factor reumatoide

« Hemograma completo

« Pruebas metabdlicas, incluyendo creatinina

 Pruebas del musculo cardiaco

« Analisis de orina

Otros examenes pueden incluir:

« Radiografia de torax

« Tomografia computarizada de los pulmones

« Electrocardiograma (ECG)

 Ecocardiografia

« Pruebas para ver qué tan bien estan funcionando los pulmones y el tubo
digestivo

« Biopsia de piel

Tratamiento

No existe ningun tratamiento especifico para la esclerodermia. Las medicinas
utilizadas para tratar la esclerodermia incluyen:

« Corticoesteroides como la prednisona: no se recomiendan dosis mayores a 10 mg
al dia.

« Inmunodepresores como etotrexato y micofenolato.

« Antiinflamatorios no esteroides (AINE) por periodos cortos de tiempo.

« Hidroxicloroquina para tratar la artritis.

Otros tratamientos para sintomas especificos pueden incluir:

e Tratamientos para mejorar el fenomeno de Raynaud: éstos incluyen
medicamentos, guantes para mantener las manos calientes, y no fumar.
« Medicinas para la pirosis o problemas de deglucién, como el omeprazol.
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e Medicinas para la presion arterial (como inhibidores IECA) para problemas
renales o de hipertension arterial

« Fototerapia para aliviar el engrosamiento de la piel

« Medicinas para mejorar la funciéon pulmonar como bosentan y sildenafil.
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