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ABREVIATURAS:

ELJ: Esclerodermia localizada juvenil.

PRO: Resultados informados por los pacientes.

CVRS: Calidad de vida relacionada con la salud.

ES: Esclerosis sistémica.

PReS: Sociedad Europea de Reumatologia pediatrica.

TGF-b: Factor de crecimiento transformate beta.

CTGF: Factor de crecimiento del tejido conectivo.

LoSCAT: Herramienta de evaluacién cutanea de esclerodermia localizada.
LoSQI: Instrumento de calidad de vida en esclerodermia localizada juvenil.
mLoSSlI: indice de gravedad de la piel en esclerodermia localizada modificado.
mLoSDI: indice de dafio modificado cutdneo en esclerodermia localizada.

TI: Termografia infrarroja.

FR: Factor reumatoide.

RM: Resonancia magnética.

MTX: Metotrexato.

FARMEs: Farmacos antirreumaticos modificadores de la enfermedad.

CE: Corticoesteroides.

MFM: Micofenolato de mofetilo.

UV: Rayos ultravioleta.

PRINTO: Organizacién Internacional de Ensayos en Reumatologia Pediatrica.

CARRA: Alianza para la investigacion en reumatologia y artritis en la infancia.



RESUMEN ESTRUCTURADO

Introduccidn: La esclerodermia localizada juvenil (ELJ) se caracteriza por inflamacién cronica
de piel y tejidos que conducen a fibrosis. Se asocia con complicaciones significativas incluyendo
contracturas articulares, discrepancia en la longitud de las extremidades y atrofia facial que
afectan la calidad de vida. Varios estudios, que han medido la calidad de vida relacionada con la
salud (CVRS) en ELJ, cominmente utilizan el indice de calidad de vida de dermatologia infantil.
Esta medida solo captura el impacto de la afectacion de la piel y no la CVRS para las
manifestaciones extra cutaneas. El instrumento de calidad de vida en esclerodermia localizada
juvenil (LoSQI) se ha desarrollado para capturar aspectos de la enfermedad, que no pueden estar
bien definidos dentro de las medidas genéricas de calidad de vida existentes. Actualmente,
LoSQI es el unico PRO (resultados informados por los pacientes) especifico en ELJ. Objetivo:
Traduccioén, transculturacion y aplicacion del instrumento de calidad de vida en esclerodermia
localizada juvenil (LoSQI), en pacientes del servicio de Reumatologia Pediatrica del Centro
Médico Nacional de Occidente. Objetivos especificos: describir las caracteristicas
sociodemogréficas de los nifios con ELJ, determinar estado actual de la enfermedad mediante el
uso de la herramienta LOSCAT, identificar la topografia mas frecuente de acuerdo con la
clasificacion de la Sociedad Europea de Reumatologia pediatrica (PReS) para ELJ y describir los
tratamientos utilizados en ELJ. Material y métodos: Estudio transversal, analitico. Pacientes
con diagndstico confirmado ELJ entre 8-18 afios. El muestreo fué no probabilistico, de casos
consecutivos. Previa aceptacion y firma de la carta de consentimiento informado, se aplico el
cuestionario LoSQI a los nifios con EJL, previo a recibir su consulta. No existe un puntaje para
cada pregunta, no se traduce a ninguna escala, Unicamente se establece el estado especifico
del paciente, en cada uno de los aspectos a evaluar. Al finalizar, el encargado tomé nota sobre
términos y expresiones que, al paciente, le resultaron confusos y/o repetitivos de la herramienta.
Se evalué el tiempo de finalizacion de la encuesta, la legibilidad/comprension de los elementos,
asi como la opinion de la herramienta. Andlisis estadistico: La descripcion de los datos se
presentd como medidas de tendencia central (promedio y mediana), asi como medidas de
dispersién (desviacion estandar o rango intercuartilar), segin la distribucion de los datos.
Resultados: Se incluyeron un total de 36 pacientes seguidos en la consulta externa de
Reumatologia pediatrica. Con respecto a la distribucion por género observamos un predominio
femenino con 25 pacientes (69.4%). La edad promedio al inicio de la enfermedad fue de 6.9 +
3.19 afios. Segun la clasificacién PReS el subtipo lineal fue el mas frecuente, seguidos por:
circunscrita, mixta, generalizada y panesclerética. Se detectaron alteraciones estéticas en 26/36
(72.2%) pacientes, alteraciones del crecimiento en 6/36 (16.6%) y compromiso funcional de

articulaciones vecinas en 9/36 (25%) pacientes. Los subtipos mixta, generalizada, lineal en cara
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y panesclerética, cursaron con las mayores tasas de alteraciones estéticas. Actualmente 26/36
pacientes (72.2 %) se encuentra con tratamiento farmacol6gico; 24/26 (66.6%) sistémico, 2/26
(5.5%) tépico y 6/26 (24%) combinado. El tratamiento de eleccién en la mayoria de los pacientes
fue Metotrexato. Del total de pacientes, 10/36 (27.7%) se encuentran en remision sin tratamiento
farmacoldgico. Los resultados de las entrevistas cognitivas de los nifios y adolescentes apoyan
la validez del contenido del conjunto de items y su capacidad para capturar el impacto de la
calidad de vida en un contexto clinico.Conclusiones: La incorporacion de LoSQI debe formar
parte de la evacuacion multidisciplinaria ya que nos permitiran detectar problemas en ambitos

psico-sociales y brindar las intervenciones necesarias.

Palabras clave: Esclerodermia localizada juvenil, CVRS, LoSQI, morfea.

MARCO TEORICO: ESCLERODERMIA LOCALIZADA JUVENIL

DEFINICION: La ELJ también denominada morfea, es una enfermedad cronica caracterizada
por esclerosis cutanea, autolimitada, sin compromiso visceral, con buen prondéstico para la vida,
aunqgue no siempre para la funcion. La ELJ afecta a todas las edades, el 15% inicia antes de los
15 afios, mas frecuentemente en nifios escolares y es 2-3 veces mas frecuente en mujeres que
en hombres. No se considera una enfermedad mortal, pero a menudo afecta negativamente la
calidad de vida, ya que modifica la apariencia de la piel, la presencia de contracturas en las
articulaciones afecta el movimiento y, en raras ocasiones, provoca deformidades graves en el

rostro y/o extremidades.*

ANTECEDENTES: La palabra esclerodermia deriva de los términos griegos skleros (duro) y
dermis (piel), por lo que etimologicamente significa "piel dura”. La esclerodermia incluye un
amplio grupo de enfermedades, cuya caracteristica comun es la fibrosis. Hay dos formas clinicas
de esclerodermia: Esclerodermia localizada Juvenil (ELJ) y Generalizada 6 Esclerosis sistémica
(ES). La forma localizada se caracteriza por placas de fibrosis que afectan exclusivamente la
piel, y se considera "benigna". La forma sistémica se caracteriza por fibrosis tanto en piel como
en érganos internos.!

En 1854, Addison describio la ELJ como areas de piel indurada. La diferenciacion clinica entre
EL y ES la hizo Wilson quién introdujo el término de morfea y Fagge en 1968 describié las
diferentes formas clinicas. En 1942 Kiemperer identific6 a la esclerodermia como una

enfermedad de la colagena.?



EPIDEMIOLOGIA: Elinicio de la esclerodermia en nifios es raro con menos del 5% de los casos
en menores de 16 afios, con una edad media de 8,1 afios y con un pico entre los 10 y los 16

afos, segun la literatura médica mundial. Es un poco mas comun en nifias que en nifios.?

ETIOLOGIA Y FISIOPATOGENIA: Se han identificado perfiles de citocinas y células inmunes
involucrados en la patogénesis de la ELJ; tanto del sistema inmunolégico innato como el
adaptativo, que inician y/o perpetian la inflamacién en los vasos sanguineos y en el tejido
conectivo. Las citocinas proinflamatorias y fibréticas, incluidos el factor de crecimiento
transformate beta (TGF-b), factor de crecimiento derivado de plaquetas, factor de crecimiento del
tejido conectivo (CTGF), la interleucina 6 (IL-6), IL-4, IL-1, son secretadas por fibroblastos y
células endoteliales. Las anomalias de los linfocitos incluyen un predominio pro fibrético, tanto
células T cooperadoras o helper 17 (Th17) como Th2; células T reguladoras defectuosas y
generacion de células B autorreactivas que producen anticuerpos.* El equilibrio normal de la
vasculatura se desplaza hacia la vasoconstriccion, lo que provoca hipoxia tisular, estrés oxidativo
y dafio vascular. Los autoanticuerpos anti endoteliales pueden causar inflamacion microvascular
y apoptosis de las células endoteliales, resultando en la generacion de mas péptidos
inmunogénicos y autoanticuerpos y perpetuacion de la vasculopatia. La reaparicion vascular y la
angiogénesis son defectuosas. La endotelina-1, uno de los vasoconstrictores claves, promueve
la fibrosis al igual que la hipoxia tisular.® La hipoxia tisular induce la transicion de células
epiteliales a células mesenquimales, que estimulan a los fibroblastos para producir mas colageno
y citocinas profibréticas (TGF-b, CTGF). Los fibroblastos parecen estar en un estado activado
prolongado, que desplaza hacia la sintesis de matriz extracelular, sobre la degradacion.*®

El resultado final de estos procesos es la pérdida capilar, sobre todo en el caso de la
esclerodermia sistémica. Del 13% al 16% de los pacientes se ha encontrado que tienen
antecedentes de eventos ambientales cercanos al inicio de la enfermedad, como
traumatismos que explican la mayoria de los eventos; trauma accidental, quirargico, la
aplicacion de medicamentos intramusculares, picaduras de insectos, infeccion por

herpes zéster y exposicion a la radiacion.®

CUADRO CLINICO Y CLASIFICACION: Las lesiones de morfea inicialmente tienen una fase
inflamatoria o activa que corresponde clinicamente a placas eritematosas o violaceas oscuras.
Con el tiempo, el centro de estas lesiones se torna blanco y esclerético, y caracteristicamente
los bordes adquieren una conformacion en anillo de color violaceo. Después de la fase activa de
la enfermedad, el dafio resultante se manifiesta como placas hipopigmentadas o
hiperpigmentadas post inflamatorias escleréticas, generalmente sin anexos pilosos vy
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anhidréticas, esto secundario al abundante depésito de colageno, el cual destruye los foliculos
pilosos y demas anexos epidérmicos perilesionales. En la mayoria de los casos corresponde a
una enfermedad autolimitada, pudiendo asociarse a contracturas articulares, deformidad y
disfuncionalidad.t

Comunmente, la ELJ se ha dividido en 3 grupos: morfea, morfea generalizada y esclerodermia
lineal. En el aflo 2004, la Sociedad Europea de Reumatologia Pediatrica propuso nuevos criterios
de clasificacién incluyendo 5 subtipos: morfea circunscrita, esclerodermia lineal, morfea
generalizada, morfea panesclerética y esclerodermia mixta (cuando se presenta una

combinacion de 2 o mas de los subtipos anteriores (Tabla 1)’

CARACTERISTICAS EXTRACUTANEAS: La afectacion extracutanea es una causa importante
de morbilidad y esta asociada con todos los subtipos de ELJ. Se ha informado en un 20-71% de
los pacientes.?1° El tipo prevalente, es la afectacion musculoesquelética que incluye artralgia,
artritis, contracturas articulares, miositis, mialgias, espasmos musculares, escoliosis y
hemiatrofia de la extremidad afectada; que puede limitar notablemente la funcién y en ocasiones

requerir intervencion quirargica.*

El deterioro del crecimiento es comun, y los estudios informan hemiatrofia facial en la mitad de
los pacientes con esclerodermia lineal en la cabeza, deformidad por atrofia, reduccion de la mitad
de la masa muscular, y una longitud de hueso en una cuarta parte de los pacientes. Los pacientes
con lesiones en la cabeza tienen un mayor riesgo de desarrollar alteraciones neuroldgicas
(convulsiones, cefalea), anormalidad en la alineacién dental y deformidad maxilofacial y/o
morbilidad ocular (enoftalmos, uveitis, vasculitis retiniana, atrofia y ptosis palpebral)'?, que los

gue solo tienen lesiones en las extremidades 9101113

Tabla 1.- Clasificacion actual Esclerodermia Localizada Juvenil segun la Sociedad
Europea de Reumatologia pediatrica 2004.

GRUPO PRINCIPAL SUBTIPO DESCRIPCION
Areas de induracion circunscritas ovales o redondas, limitadas a la
Superficial epidermis y dermis, casi siempre con la pigmentacion alterada y

violacea, halo eritematoso (anillo lila). Puede ser Unica o mdltiples.

MORFEA CIRCUNSCRITA — - - -
Induracion de la piel profunda circunscrita oval o redonda que

Profunda involucra el tejido subcutaneo, se extiende a la fascia y que puede
involucrar el masculo subyacente. Puede ser Gnica o multiples.

Induracion lineal que involucra la dermis, el tejido subcutaneo, y
Tror)co/ algunas veces el musculo y el hueso subyacentes y que afecta las
extremidades .
ESCLERODERMIA LINEAL extremidades y/o el tronco.

En golpe de sable: induracion lineal que afecta la cara y/o el cuero

Cabeza . .
cabelludo y a veces involucra el musculo y el hueso subyacentes.
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Sindrome de Parry-Romberg Atrofia Hemifacial progresiva:
pérdida de tejido en un lado de la cara que puede involucrar la
dermis, el tejido subcutaneo, el masculo y el hueso. La piel es movil.

Induracion de la piel que inicia como placas individuales (4 o més
mayores de 3 cm) que se vuelven confluyentes e involucran al
menos 2 de las 7 regiones anatomicas (cabeza-cuello, extremidad
superior derecha, extremidad superior izquierda, extremidad
inferior derecha, extremidad inferior izquierda, tronco anterior,
tronco posterior).

MORFEA GENERALIZADA

Compromiso circunferencial de las extremidades que afecta la piel,

MORFEA el tejido subcutaneo, el musculo y el hueso. La lesidon puede
PANESCLEROTICA también involucrar otras areas del cuerpo sin compromiso de los
drganos internos.

Combinacién de dos o mas de los subtipos previos. El orden de los
subtipos concomitantes, especificados en corchetes, seguira la
representacién predominante en cada paciente (ejemplo: mixto
[lineal-circunscrito]).

MORFEA MIXTA

Laxer R, Zulian F. Localized Scleroderma. Curr Opin Rheumatol 2006; 18(6): 606-613.

EVALUACION CLINICA EN ESCLERODERMIA LOCALIZADA JUVENIL: La evaluacion de la
actividad de la enfermedad es crucial en pacientes con ELJ, es fundamental para determinar si
una lesién esta activa, con el fin de establecer un régimen de tratamiento adecuado. De hecho,
cuantificar la actividad de las lesiones especificas, es importante para evaluar la respuesta al
tratamiento. En cuanto a la actividad y gravedad de la enfermedad, los expertos coinciden en
utilizar técnicas y sistemas de puntuacion multiparamétricos (Tabla 2). LoSCAT (herramienta de
evaluacion cutanea de esclerodermia localizada), es un sistema de puntuacion que incluye un
indice de gravedad de la piel en esclerodermia localizada (Localized Scleroderma Skin Severity
Index, LoSSI), por sus siglas en inglés; y un indice de dafio modificado cutaneo en esclerodermia
localizada (Localized Scleroderma Skin Severity Index, mLoSDI), instrumento clinico validado
gue permite evaluar la actividad y gravedad de las lesiones en la ELJ, que correlaciona bien con
la actividad de la enfermedad evaluada por los médicos. mLoSSI incluye 3 dominios (grado de
eritema, grosor y apariencia de la piel de la lesiébn nueva o extension de lesion antigua en el
Gltimo mes), cada una con un grado de 0 a 3 en 18 sitios anatdmicos. mLoSDI evalla el dafo
por un sistema de puntuacion que incluye 3 dominios (atrofia cutanea, perdida de tejido
subcutaneo y despigmentacién). EIl método no evalUa el tamafio real de las lesiones, puede ser

utilizado por los médicos en la practica diaria, sin la necesidad de un equipamiento especial. 41516



Tabla 2.- LOSCAT (herramienta de evaluacion cutanea de esclerodermia localizada).

indice modificado de severidad de esclerodermia indice de dafio en esclerodermia en Localizada
localizada (mLoSSI Modified Localized (LoSDI Localized scleroderma damage index
Sclerodema Index)
Nueva lesién o Eritema Engrosamiento Atrofia dérmica Atrofia Despigmentacion
crecimiento Subcutanea
(en el Gltimo
mes)
0=No 0= No 0= No 0= No 0= No 0= No
3=Si 1= Rosado 1=Leve 1= Superficie 1=Plano 1=Leve
brillosa.
2= Rojo 2=Moderado 2=Vasos 2=Coéncavo 2=Moderada
Visible
3= Rojo 3=Severo 3=Escalona 3=Atrofia 3=Severa
Obscurol/violaceo miento. severa
0-3 0-3 0-3 | 03 0-3 | 0-3
Debe asignarse una puntuacion de 0 a 3 por cada uno de los reactivos. Puntuacién maxima 18.

FUENTE: Arkachaisri T, Vilaiyuk S, Torok KS, Medsger TA. Development and initial validation of the localized scleroderma skin
damage index and physician global assessment of disease damage: a proof-of-concept study. Rheumatology (Oxford). 2010; 49:
373-81

Ademas, LoSCAT puede cuantificar los diferentes aspectos de la actividad y el dafio tisular, lo
gue permite al médico controlar estos dos pardmetros por separado y orientar el enfoque
terapéutico correcto. LOSCAT ha demostrado ser una herramienta fiable y sensible al cambio de

medida de resultado para la evaluacion de los pacientes con ELJ.*"-2°

La termografia infrarroja (TI), es una técnica, no invasiva que detecta la radiacion infrarroja y
proporciona una imagen de la distribucién de la temperatura en la superficie del cuerpo. Se ha
demostrado que la Tl permite la deteccién de lesiones activas con alta sensibilidad (92%), pero
especificidad moderada (68%). Resultados falsos positivos estan relacionados con el hecho de
gue las lesiones antiguas conducen a una atrofia marcada de piel, grasa subcutanea y muasculo,
con mayor conduccion de calor desde tejidos mas profundos. La ecografia de alta frecuencia
puede detectar varias anomalias como aumento del flujo sanguineo relacionando con la
inflamacién, asi como aumento de la ecogenicidad debido a fibrosis y pérdida de la grasa
subcutanea. Los principales limites de esta herramienta son su dependencia al operador y la falta

de estandarizacion.® 2122

EVALUACION DE LA AFECTACION EXTRA CUTANEA: aunque la afectacion cutanea y
subcutaneas es prominente, casi el 20% de los pacientes con ELJ, presentan manifestaciones
gue son mas frecuentes en pacientes con esclerodermia y consisten esencialmente en artritis,
hallazgos neuroldgicos u otras condiciones autoinmunes. Basado en datos publicados y

experiencia clinica, los expertos aprobaron 6 recomendaciones sobre la evaluacién y
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seguimiento de las manifestaciones extra cutaneas de ELJ. La afectacidon articular es la
manifestacion extra cutanea mas frecuente, presente hasta en el 19% de los pacientes!?, puede
manifestarse con un rango limitado de movimiento articular debido a contracturas y/o artritis. La
afectacion articular es mas comun en nifios con el subtipo lineal, pero puede estar presente en
cualquier subtipo de ELJ, por lo tanto todos los pacientes con ELJ se deben someter a una
evaluacion completa de sus articulaciones en el momento del diagndstico y durante el
seguimiento. Los sintomas articulares no son exclusivos en el sitio de la lesién cutanea. Nifios
con ELJ que desarrollan artritis a menudo tienen el FR (Factor Reumatoide) positivo y en

ocasiones una velocidad de sedimentacién globular elevada.*

Se recomienda el uso de resonancia magnética (RM), cuando existe afectacion del sistema
nervioso central, sobre todo en nifios con subtipo lineal de la cara y el cuero cabelludo. El mas
frecuente de los signos y sintomas son la cefalea y las crisis convulsivas; también se han
producido cambios en el comportamiento y el aprendizaje. Anormalidades en la resonancia
magnética, como calcificaciones, cambios en la sustancia blanca y malformaciones vasculares,
son cambios encontrados por este método de imagen. Estos pacientes, deben también ser
examinados para detectar anomalias oculares,'® ya que la literatura muestra una correlacién
entre la afectacion oftalmoldgica y neurolégica en pacientes con formas lineales de ELJ.% Entre
las manifestaciones oculares se encuentran: uveitis anterior, que es la mas frecuente; afectacion
directa del ojo, parpado, pestafias y Orbita. Se recomienda un cribado oftalmoldgico en el
momento del diagndéstico y durante el seguimiento. De hecho, dado que la esclerodermia lineal
de la cara es significativamente asociada con anomalias odonto-estomatoldgicas; se recomienda
una evaluacion odontologica y maxilofacial en el momento del diagnéstico y durante el

seguimiento.?*

Los enfoques conjuntos de tratamiento, puede ser necesario, incluso con aportes de cirugia
plastica, cuando hay pérdida severa de los compartimentos de grasa facial o lesiones lineales en

el cuero cabelludo.?*

TRATAMIENTO: A lo largo de los afios, se han probado muchos tratamientos para la ELJ, 2°
frecuentemente sin una base de evidencia significativa. Las decisiones de manejo deben basarse
en el subtipo particular de la enfermedad, el sitio de las lesiones y el grado de actividad. Los
datos informados mas recientes muestran la eficacia de los corticoesteroides sistémicos en
asociacion con Metotrexato (MTX) en pacientes con ELJ activa, particularmente la esclerodermia
lineal, la morfea generalizada y la forma pan esclerdtica. Existe amplia experiencia en el uso de

corticoesteroides para el tratamiento de la enfermedad activa en nifios, en muchos articulos,
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principalmente en combinacién con MTX®!" La evidencia de la literatura sugiere que los
corticoesteroides sistémicos son efectivos y bien tolerados en la fase activa de la enfermedad y
esto fue confirmado por el panel de expertos.'® Los datos de la literatura sugieren principalmente
2 regimenes de administracion prednisona oral a una dosis de 1 a 2 mg/kg/d durante un periodo
de 2 a 3 meses con disminucion gradual posterior,?° o metilprednisolona pulsada en dosis altas
30mg/kg/dosis,*'” En cuanto a la via de administracion preferida y la dosis, no se ha alcanzado
ningun acuerdo por el comité de expertos, por lo que se aceptan ambas alternativas. En el futuro,

los ensayos comparativos de los 2 regimenes podrian ser considerados.

En cuanto a los farmacos antirreuméaticos modificadores de la enfermedad (FARMES) que
deberian iniciarse en combinacion con CE (corticoesteroides), los expertos recomiendan MTX,
como el primer paso del tratamiento. El Gnico ensayo controlado doble ciego aleatorizado con
placebo publicado hasta la fecha claramente el MTX oral, muestra seguridad y eficacia en el
tratamiento de la ELJ, inicialmente en combinacion con CE? con un régimen de dosificacion
15mg/m2SC como una dosis Unica oral o subcutdnea. Durante los primeros 3 meses, un ciclo de
CE a razdén de prednisona, puede usarse como adyuvante “terapia puente”.?° La remision
prolongada de la medicacién es mas probable que ocurra en pacientes tratados durante mas de
12 meses después de logar la remision clinica con la medicacion. 2627

Por lo tanto, una vez que se logra una mejoria clinica aceptable, MTX debe mantenerse durante
al menos 12 meses antes de la reduccion gradual. También se utilizan con frecuencia
tratamientos a largo plazo.

En cuanto a la seguridad, varios informes muestran que el MTX en dosis bajas es seguro y bien
tolerado en poblaciones pediatricas, 242’ con una tasa de efectos secundarios, no graves, que
incluyen nauseas, cefalea y hepatotoxicidad transitoria.®2%2” Si MTX es ineficaz o la enfermedad
recae después de un periodo de remision clinica (es decir progresion de la enfermedad cutanea
0 manifestaciones extra-cutdneas); en caso de paciente intolerantes a MTX se recomienda
utilizar micofenolato de mofetilo (MFM) a una dosis de 500-1000mg/m2, a pesar de la falta de
evidencia en la literatura. Un estudio retrospectivo sobre la eficacia de MFM, principalmente en
combinacion con MTX, en la ELJ refractaria o enfermedad severa; ha demostrado mejoria clinica
en todos los pacientes y con buen perfil de seguridad.?® Se necesitan mas ensayos sobre la
seguridad y eficacia del MFM en una poblacion pediatrica mas grande con esclerodermia

localizada.

La morfea circunscrita es generalmente un problema cosmético, por lo que el tratamiento debe

ser tépico. Algunos estudios reportan la eficacia de imiquimod (IMQ) para disminuir el
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engrosamiento de la piel de placas aisladas de morfea circunscrita.?>3® IMQ es un
inmunomodulador novedoso y eficaz en el tratamiento de cicatrices queloides, verrugas genitales
y canceres de piel de células basales. Uno de sus modos de accién es regular al alza una
variedad de citocinas que incluyen interferén alfa y gama. Estos interferones son capaces de
inhibir la produccién de colagenos por los fibroblastos probablemente regulando a la baja la
produccién del factor de crecimiento transformante beta.:*? Aunque la literatura publicada
incluye principalmente datos de pacientes adultos en cantidades reducidas. IMQ parece ser
seguro en la poblacion pediatrica y, a pesar de la evidencia limitada, el panel de expertos sugirié
su uso en formas seleccionadas no progresivas o extendidas de ELJ, aunque también se
recomienda un juicio formal. La fototerapia con luz ultravioleta (UV) representa otra posible
eleccion terapéutica para la ELJ.?334 aunque los datos sobre su uso en los nifios son escasos.
La terapia con UV de dosis media parece ser eficaz para mejorar la suavidad de la piel y reducir
el grosor de la piel con un buen perfil de seguridad en adultos con esclerodermia localizada.3-°
Limitaciones para el uso de fototerapia en nifios, son la necesidad de una terapia de
mantenimiento prolongada, lo que lleva a una alta dosis acumulada de radiacion y aumento del
riesgo de posibles efectos a largo plazo, como envejecimiento de la piel y carcinogénesis.>®
Aunqgue, hasta la fecha, no hay ensayos publicados de biolégico o tratamientos combinados, las
encuestas de la practica clinica diaria demuestran que tacrolimus, ciclofosfamida y una serie de
bioldgicos (incluido el factor de necrosis tumoral o los inhibidores de la IL-6) que se utilizan en
algunos pacientes con enfermedad, resistente al tratamiento o con involucro a SNC.3” Tampoco
existe evidencia de alto nivel de cuando suspender el MTX u otros tratamientos
inmunosupresores. El panel de expertos sugirid considerar la retirada de MTX (o alternativa de

FARME) una vez que el paciente se encuentre en remision y CE, al menos un afio (Tabla 3).

Tabla 3.- Recomendaciones del tratamiento en esclerodermia localizada juvenil (Guia SHARE)
1.- Los CE sistémicos pueden ser (tiles en la fase inflamatoria de la ELJ.
2.- Al mismo tiempo que se inicia el CE, el MTX o un FARME alternativo debe iniciarse.
3.- Todas las formas discapacitantes de la ELJ deben tratarse con la administracion oral o subcutanea
de MTX a dosis de 15mg/m2/semanal.
4.- Si se logra una mejoria aceptable, el MTX debe administrare durante al menos 12 meses antes de
disminuir la dosis.
5.- El micofenolato de mofetilo se puede usar para tratar la ELJ grave o en pacientes refractarios o
intolerantes al MTX.
6.- La fototerapia UV-1 de dosis media se puede utilizar para mejorar la suavidad de la piel en los
subtipos de morfea circunscrita.
7.- Se puede utilizar imiquimod tépico para disminuir el engrosamiento de la piel en la morfea
circunscrita.

Fuente: Zulian F, Culpo R, Sperotto F, et al. Consensus-based recommendations for the management of juvenile localized
scleroderma. Ann Rheum Dis 2019; 78:1019-1024.
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CALIDAD DE VIDA EN ESCLERODERMIA LOCALIZADA JUVENIL.

El concepto de «calidad de vida» se ha introducido como un criterio mas a considerar cuando se
define el estado de salud de una persona, la utilizacion de este concepto como una medida de
la percepcion del paciente sobre su nivel de bienestar permite comprender desde la perspectiva
de los propios sujetos la evaluacién sobre su propio estado de salud. Shumaker y Naughton lo
definen como una evaluacién subjetiva de la influencia del estado de salud actual, el cuidado de
la salud y las actividades promotoras de la salud, en la habilidad para alcanzar y mantener un
nivel de funcionamiento general que permita seguir las metas valoradas de vida y que esto se
refleje en su bienestar general®. La practica médica tiene como meta preservar la calidad de
vida a través de la prevencion y el tratamiento de las enfermedades. En este sentido, las
personas con enfermedad cronica requieren evaluaciones con relacién a la mejoria o al deterioro
de su estado funcional y de su calidad de vida. Debido a que la calidad de vida se basa en
mediciones con una carga variable de subjetividad, se requieren métodos de evaluacion validos,
reproducibles y fiables. EI mejor conocimiento de las evaluaciones para medir la calidad de vida
permitira incorporar estos instrumentos en la evaluacion integral de individuos, en la conduccion
de ensayos clinicos y en la investigacion de servicios de salud. En términos genéricos, cuando
hablamos de cuestionarios estamos hablando muchas veces de escalas de evaluacién®.

Las escalas de evaluacion son aquellos instrumentos/cuestionarios que permiten un
escalamiento acumulativo de sus items, dando puntuaciones globales al final de la evaluacion.*
Los estudios que exploran la calidad de vida en ELJ, han sido mixtos; “°*4 algunos concluyen
que las personas con ELJ, tienen un menor deterioro en la CVRS*; mientras que otros apoyan
un mayor impacto®®. Las limitaciones metodoldgicas (tamafio de muestra pequefios, falta de
herramienta adaptadas para esta poblacion), promueven resultados contradictorios en el uso de
una PRO en ELJ. Una busqueda reciente de la literatura sobre estudios que miden la calidad de
vida en pacientes con ELJ, realizados del 2000 a 2018, revel6 el uso de 10 PRO diferentes
utilizadas por los investigadores (Tabla 4).4"

Sin embargo, estos estudios pueden estar limitados por el uso de medidas de calidad de vida
gue no han sido validadas especificamente para su uso en ELJ. Las encuestas existentes, se
centran en los sintomas de la piel, como el caso del indice de calidad de vida dermatoldgica
infantil (CDLQI), la cual se desarrollo y validé principalmente en pacientes con dermatitis atopica,
psoriasis, acné y nevos. Sin embargo, tienen un desempefio inadecuado pacientes con ELJ, ya
gue tienden a experimentar problemas musculoesqueléticos, fibrosis desfigurante o
manifestaciones extra cutaneas.!’ Estas areas de impacto hacen la experiencia de tener ELJ

Unica, y no esta clara si el impacto de ELJ en la calidad de vida esta completamente representado
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por las puntuaciones modestas en el CDLQI.*® Recientemente se han descrito cualitativamente
en la literatura en 2019 por C.K Zigker y colaboradores, una evaluacion inicial de la primera PRO
disefiada especificamente para personas con ELJ, en un grupo de 17 nifios, que incluyo nifios y
adolescentes. La herramienta de calidad de vida LoSQI. El proceso de desarrollo de esta PROM
especifica para la enfermedad; se centr6 en el paciente; al tomar en consideracion los
comentarios de los nifios con ELJ y sus familiares, 1o que proporcion6 un apoyo convincente para
la validez de contenido. En este estudio se observé cierta falta de comprensién en los
participantes mas jovenes (menores de 10 afios), que también eran mas susceptibles a la fatiga

durante la encuesta.*’

Tabla 4.- Estudios de calidad de vida en esclerodermia localizada juvenil.

ENCUESTA POBLACION PREGUNTAS DOMINIOS AUTORES CITAS
OBJETIVO

CDLQI/DLQI Condiciones 10 Sintomas / sentimientos, ocio, escuela / Lewis- 8,9,11,13,

dermatol6gicas vacaciones, relaciones personales, Jones,finlay 14-33-37
suefio, tratamiento
CHAQ AlJ 30 Discapacidad, malestar, dolor Athheya,Fries,G | 9,15
oldsmith

CHQ Genérica 87 Funcionamiento fisico, dolor corporal, rol | HealthActCHQ 9

pediatrica |/ percepciones socio-fisicas, de salud

general, rol / comportamiento
socioemocional, salud mental,
comportamiento general, autoestima,
impacto emocional de los padres,
tiempo de los padres

impacto, impacto familiar

CQOL Genérica 15 Actividades, apariencia, comunicacion, Graham,1997 9
pediatrica continencia, depresion, malestar, comer,
amigos, escuela, familia, movilidad,
visién, cuidado personal, dormir,

preocuparse
KINDL Genérica 24 Bienestar fisico, bienestar emocional, Ravens- 14
pediatrica autoestima, familia, amigos, escuela Sieberer&Billing
er 1998
SF-36 Genérica 36 Funcionamiento fisico, Limitaciones de RAND 33
adultos roles debido a funcionamiento fisico, corporation
dolor corporal, percepcion general de
salud, vitalidad, social, funcionamiento,
limitaciones de rol debido a problemas
emocionales, salud mental
Skindex-29 Condiciones 29 Emociones, sintomas, funcionamiento Chren,1997 10,33,38
dermatoldgicas
ISDL Condiciones 42 Funcionamiento fisico, psicolégico Evers,2007 12,39
dermatoldgicas funcionamiento, factores estresantes,
cogniciones de la enfermedad y apoyo
social
EVA -- 1 Varia segun la redaccion especifica de 40
VAS
Questionnaire -- 13 Apariencia, social, emocional, sintomas —2 41

CDLQ]I, Indice de calidad de vida en dermatologia infantil; DLQI, indice de calidad de vida en dermatologia; CHAQ, Cuestionario de
evaluacion de la salud infantil; CHQ, Cuestionario de salud infantil; CQOL, Cuestionario de calidad de vida infantil; KINDL, herramienta
de calidad de vida genérica alemana para nifios; SF-36, Encuesta de salud de formato corto; ISDL, Impacto de la enfermedad crénica
de la piel en la vida diaria; EVA, escala analdgica visual _aAutores de la publicacién crearon una nueva encuesta sin informar su
proceso de desarrollo o evidencia psicométrica.

FUENTE: Zigler CK, Ardalan K, Schollaert-Fitch K et al. A novel patient-reported outcome for pediatric Localized Scleroderma: a
quality assessment of content validity. British Journal of Dermatology 2019.

Los nifios mas pequefios requirieron una supervision mas cercana y continua por parte de un

facilitador. También es de destacar que durante la entrevista el facilitador descubrié que algunos
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participantes respondian a los sintomas descritos en los elementos de efectos secundarios del
tratamiento, efectos no atribuibles a sus medicamentos. Los resultados de las entrevistas
cognitivas de nifios y adolescentes respaldan la validez de contenido del conjunto de elementos
recientemente desarrollados por la PRO; asi como su capacidad para capturar la calidad de vida
en CVRS en un contexto clinico. Aunque la validez de contenido es un paso importante y
necesario en el proceso de evaluacién de validez, los elementos de esta nueva medida se
someteran a una evaluacion psicométrica adicional antes de su implementacion en la

investigacion en un entorno clinico.

JUSTIFICACION.

La esclerodermia localizada juvenil, es una enfermedad crénica de etiologia desconocida
generalmente autolimitada que puede dejar secuelas funcionales incapacitantes.

De acuerdo con los estandares actuales, ninguna medida de resultado informado por el paciente
(PRO) existente, tiene evidencia de validez de alta calidad para valorar la calidad de vida en
pacientes pediatricos diagnosticados con ELJ, debido a la falta de instrumentos en pacientes
pediatricos. Recientemente la Sociedad Europea de Reumatologia Pediatrica (PReS)/
Organizacion Internacional de Ensayos de Reumatologia Pediatrica (PRINTO) en colaboracion
con miembros del grupo de trabajo de esclerodermia CARRA, realizaron un instrumento para
valorar la calidad de vida en esclerodermia localizada juvenil (LoSQIl), el cual se encuentra en
proceso de valdiacion. Los PRO no estan bien establecidos dentro de los entornos de
investigacion y no son parte de la atencion clinica de rutina en muchos centros.

Varios estudios, que han medido la calidad de vida relacionada con la salud (CVRS) en ELJ,
comunmente utilizan el indice de calidad de vida de dermatologia infantil. Esta medida solo
captura el impacto de la afectacién de la piel y no la CVRS para las manifestaciones extra
cutaneas. El instrumento (LoSQI) se ha desarrollado en colaboraciéon con pacientes y familias
para capturar aspectos de la enfermedad, que no pueden ser bien definidos dentro de las
medidas genéricas de calidad de vida existentes. Actualmente se esta utilizando dentro de dos
grandes registros de esclerodermia estadounidense. Debido a que la calidad de vida se basa en
mediciones con una carga variable de subijetividad, se requieren métodos de evaluacion validos,
reproducibles y fiables. La incorporacion de una PRO de impacto para la evaluacion de la CVRS,
de contenido valido en la practica clinica en los pacientes con ELJ, del hospital de pediatria de
la UMAE, permitira la captura vélida y continua de su experiencia. Actualmente contamos con un
estimado de 35 pacientes diagnosticados con ELJ atendidos en la consulta externa del servicio

de Reumatologia Pediatrica.
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PREGUNTA DE INVESTIGACION.

¢Cudl es la calidad de vida de los pacientes con esclerodermia localizada juvenil del hospital de
pediatria de CMNO, segun el instrumento de calidad de vida en esclerodermia localizada juvenil
(LoSQI)??

OBJETIVO.

Traduccién, transculturacion y aplicacion del instrumento de calidad de vida, esclerodermia
localizada juvenil (LoSQI), en pacientes con diagnéstico ELJ del servicio de Reumatologia

Pediatrica en Centro Médico Nacional de Occidente.
OBJETIVOS ESPECIFICOS.
1.- Describir las caracteristicas sociodemograficas de los nifios con ELJ.

2.- Identificar el subtipo y la topografia mas frecuente de acuerdo con la clasificacion de la

Sociedad Europea de Reumatologia pediatrica (PReS) para ELJ.

3.- Determinar estado actual de la enfermedad de los pacientes con ELJ mediante el uso de la

herramienta para la evaluacion cutanea en esclerodermia localizada (LoSCAT).
4. -Describir los tratamientos utilizados para esclerodermia localizada juvenil.

HIPOTESIS.

Los pacientes con Esclerodermia localizada juvenil, tienen afectacién en la calidad de vida, por
el aspecto fisico de sus lesiones, las limitaciones fisicas y los efectos secundarios de la
medicacion. La adaptacion y aplicacion de una herramienta especifica (LoSQI), permitira
determinar otros aspectos de la CVRS, que actualmente los instrumentos de calidad de vida,

disponibles, no son capaces de medir.
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MATERIAL Y METODOS.

Se realiz6 un estudio transversal analitico de Agosto 2021 a Enero 2022 en la Unidad Médica de
Alta Especialidad de Pediatria (UMAE-HP) del Centro Médico Nacional de Occidente. Los
criterios de seleccidn fueron pacientes entre 8 y 18 afios de edad con diagndstico confirmado de

ELJ vistos en la consulta externa de Reumatologia Pediatrica.

POBLACION DE ESTUDIO.

Pacientes entre 8-18 afios de edad con diagnostico confirmado de ELJ, segun la clasificacion de
la Sociedad Europea de Reumatologia pediatrica (PReS), con y sin tratamiento farmacoldgico,

gue acuden a la consulta externa de Reumatologia de la UMAE-HP del CMNO IMSS.
CRITERIOS DE INCLUSION.

-Pacientes pediatricos de 8-18 afios con diagndstico de esclerodermia localizada juvenil,

confirmado por un reumatélogo pediatra.

- Comprension del idioma espafiol escrito a nivel de nifio de 8 afios.

- Padres y pacientes dispuestos a consentir el estudio.

-Derechohabientes vigentes del Instituto Mexicano del Seguro Social (IMSS).
CRITERIOS DE EXCLUSION.

-Pacientes pediatricos menores de 8 afios 0 mayores de 18 afios.
-Pacientes o padres que no acepten participar en el estudio.

- Derechohabiencia vencida del Instituto Mexicano del Seguro Social (IMSS).
VARIABLES.

Clinicas y de laboratorio: Edad, género, tiempo de evolucién de la enfermedad, LoOSCAT, PCR,
VSG, ANA, sitio anatémico, subtipo de esclerodermia localizada, rigidez articular, alteraciones

en el crecimiento, efectos secundarios de la medicacion.
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DEFINICION OPERACIONAL DE LAS VARIABLES CLINICAS Y DE LABORATORIO

Variables Definicion conceptual T|p_o €3 Escala Unidad de medicién
variable
Tiempo transcurrido del _ . o
Edad nacimiento a la fecha actual Cuantitativa Discreta | Afos
. Caracteristicas que definen a N~ . . .
Género S . Cualitativa Nominal Femenino / Masculino
un individuo hombre o mujer
Tiempo de Tiempo t[anscurrldo dgsde
evolucion que un m_edlco (reumatologo Cuantitativa Discreta | Afios
pediatra) otorg6 el
diagndstico de ELJ.
Percepcién sensorial -No me molesta.
desagradable en el cuerpo | Cualitativa . -Me molesta un poco.
Dolor . . ; Nominal .
(articulaciones, musculos y -Me molesta méas o menos.
en la piel) -Me molesta mucho.
. - -No me molesta.
Rigidez articular Dificultad para iniciar el Cualitativa Nominal | -Me molesta un poco
9 : movimiento articular. | poco.
-Me molesta mas o menos.
-Me molesta mucho.
Presencia de eventos
percibidos por el paciente, -No me molesta.
Efectos asociado a la ingesta del -Me molesta un poco.
secundarios tratamiento. Cualitativa Nominal | -Me molesta mas o menos.
medicamentos (dolor abdominal, -Me molesta mucho.
somnolencia, cefalea,
aumento de peso)
Cabezal//cuello//brazos//
Sitio anatomico Sitio corporal donde Ia piel antebrazos//
afectado por la P jonde 1a p o . Dedos de las manos //
. gue presenta cicatrizacion y Cualitativa Nominal . .
esclerodermia endurecimiento anormal cadera// /ltérax [/ glateos//
localizada. ’ rodillas // tobillo // dedos de
los pies.
Percepcion de la Meior
Estado actual enfermedad, basado en Cualitativa Nominal | -I uJaI ’
de la enfermedad sintomas presentes al -F?eor.
momento. '
-Corticoesteroides
Ingesta o aplicacion de -Metotrexato.
Tratamu’anyo _ _cualqwer tratamlgnto Cualitativa Nominal -Ac_ldo_mlcofenollco.
farmacoldgico indicado por un médico para -Imiquimod.
tratar la patologia -Ciclosporina.
-Topico
Instrumento clinico validado "LoSSlincluye 3 dominios:
. eritema, grosor y apariencia
que permite evaluar la de la piel
LoSCAT actividad y gravedad de las PIEl.
) . . - mLoSDlI incluye 3
(herramienta de lesiones en la ELJ a través dominios: atrofia cutanea
evaluacion cutanea | de un sistema de puntuacion | Cuantitativa Discreta ; '

de esclerodermia
localizada.

que incluye un indice de
dafio modificado (mLoSDI) y
un indice de severidad
(LoSSI).

perdida de tejido
subcutaneo y
despigmentacion.
Puntaje maximo 18.
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DEFINICION OPERACIONAL DE LAS VARIABLES CLINICAS Y DE LABORATORIO

Variables Definicion conceptual Tlp_o el Escala Unidad de medicion
variable
Pentamero ciclico de 5 subunidades
Proteina C reactiva polipeptidicas idénticas. Refleja Cuantitativa Continua Valor de referencia:
grado de inflamacién < 0.5 mg /dL)

Prueba de laboratorio que determina
de manera indirecta le grado de

VSG - ., ; . I . ia:
inflamacién al medir la caida Cuantitativa Continua Valorodlesre{/er:’enma
(sedimentacion) de los hematies en -15ml/hr)
un tubo de ensayo
Inmunoglobulinas gue reconocen
ANA componentes celulares autélogos .
: . ”~ o . Patron.
(Anticuerpos (nucleares y citoplasmaticos), que Cuantitativa Continua Titul
antinucleares) pueden estar relacionados con ltulos
infeccién o enfermedad autoinmune
. - e -Morf ircunscri
. Variedades clinicas, clasificadas orfea circunscrita
Subtipo de , : - -Morfea lineal
. segun la profundidad y extension I . .
esclerodermia . . Cualitativa Nominal -Morfea generalizada.
. de la piel afectada, con fines de s
localizada -Morfea panesclerética

diagnéstico y de tratamiento. Morfea Mixta

Enfermedad inflamatoria crénica
de la dermis y del tejido celular
Esclerodermia subcutaneo en la que se genera Cualitativa Nominal Si.
Localizada o morfea | un proceso de esclerosis con Dicotdmica No.
engrosamiento difuso e
induracion de la piel

DESCRIPCION GENERAL DEL ESTUDIO.

1.- Previa autorizacién del protocolo por los comités de ética e investigacion se procedi6 a captar
los datos epidemiolégicos (género, edad, escolaridad) de los pacientes con diagndstico
confirmado de ELJ, de la consulta externa de reumatologia pediatrica en la UMAE Pediatria
CMNO Guadalajara Jalisco.

2.- Se clasifico la totalidad de los pacientes en 3 grupos de acuerdo a la edad actual (Grupo A:

8-10 afos, Grupo B: 11-14 afios y Grupo C: 15-18 afios), para su futura comparacion.

3.- Se realizé la traduccion del idioma inglés de la versién original de instrumento de calidad
(LoSQI). La equivalencia seméntica fue analizada con base en el vocabulario y la gramatica
correspondientes, equivalencia idiomatica, traduccion de expresiones idiomaticas y equivalencia
conceptual, ya que los términos podrian tener equivalencia semantica sin equivalencia

conceptual.
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4.- Después de la traduccion del instrumento de calidad se realizé una evaluacion del contenido
por parte de 1 Reumatdlogo Pediatra y 1 Reumatologo de Adultos e investigador clinico, con el

fin de asegurar una redaccion simple y apropiada para nifios.

5.- Se entreg6, una hoja de consentimiento informado a los padres, donde se autorizd contestar

el instrumento de calidad de vida en esclerodermia localizada juvenil (LoSQI).

6.- El encargado de aplicar la prueba, realizé el cuestionario a los nifios con diagndstico de EJL,
previa lectura y firma del consentimiento informado, para ser llenado, posterior al recibir su
consulta de seguimiento. El cuestionario involucra 22 reactivos de opcion multiple para referir
molestias para realizar actividades fisicas cotidianas y 12 reactivos respecto a los efectos que
percibe de los medicamentos empleados en su tratamiento, durante los ultimos 7 dias. No existe
un puntaje para cada pregunta, no se traduce a ninguna escala, Gnicamente se establece el

estado especifico del paciente, en cada uno de los aspectos a evaluar.

7.- Al finalizar la aplicacién del cuestionario, el encargado tomé nota de los datos socio-
demogréaficos y se interrogd sobre términos y expresiones que, al paciente, le resultaron confusos
y/o repetitivos de los cuestionamientos que le fueron realizados. Se tomaé el tiempo que requirié
cada paciente para completar el cuestionario; asi como su opinién de la herramienta. Los datos

obtenidos fueron vaciados a una hoja de datos y posteriormente se procedi6 a realizar su analisis.

9.- Los siguientes parametros fueron considerados como parte de la evaluacion clinica: subtipo
de esclerodermia localizada, sitios anatdémicos afectados, presencia de contracturas articulares,
discapacidad, alteraciones en el crecimiento. La actividad de la enfermedad y la gravedad del

dafio tisular fue medida por un solo médico utlizando la herramienta LOSCAT.

10.- Los datos se digitaron en Excel version 15.13.3 y el analisis estadistico descriptivo.

ANALISIS ESTADISTICO.

El conjunto de items de la herramienta LoSQI se administré en un entorno clinico a participantes
con ELJ de 8 a 18 afios de edad. En las entrevistas cognitivas se evalué el tiempo requerido para
completar el cuestionario, hasta la finalizacion del mismo, se analiz6 la legibilidad y comprension
de los elementos de cada pregunta, la idoneidad del periodo de recuerdo y la representacion de
constructo también fueron analizadas. Los cuestionarios fueron analizados posteriormente para

la validacion interna de la herramienta.
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ASPECTOS ETICOS.

Segun la Ley General en Salud, todo trabajo de investigacion debe constituir una fuente de
acciones encaminadas a proteger, promover y restaurar la salud del individuo y la sociedad. Para
lograr esto se debe garantizar la dignidad y bienestar de los sujetos investigados.

Para llevar a cabo esta investigacion, desde la realizacion del protocolo hasta la aplicacion de
las encuestas y el analisis de datos; los investigadores se apegaron en todo momento a los
principios éticos establecidos en las Pautas CIOMS 2016, considerados como universales
(Pautas: 1,11, 12 y 17), las Buenas Practicas Clinicas, asi como el Reglamento de la Ley General
de Salud en materia de investigacion para la salud en su ultima reforma en 2014. Todos estos,
basados en los principios éticos segun la Declaracién de Helsinki. Este protocolo fue aprobado,
previo a su realizacion, por el Comité de Etica en Investigacion y el Comité Local de Investigacion
en Salud 1302 del Hospital de Pediatria CMNO.

Acorde con el reglamento de la Ley General de Salud en su articulo 17 este estudio se considera
una Investigacion sin riesgo por tratarse de un cuestionario; sin embargo, como el cuestionario
incluye preguntas que podrian resultar sensibilizadoras sobre calidad de vida, dolor vy
limitaciones, se consideré una Investigacion con riesgo minimo. Basado en este riesgo, se
tomaron las medidas para que la seguridad y bienestar de los nifios estudiados fuera la prioridad
de los investigadores, para que su aplicaciéon no provocara inconvenientes con los pacientes o
sus familiares. En todo momento mientras contestaron el instrumento los nifios, fueron

acompafados por un médico capacitado, quien es parte de la investigacion.

Los resultados obtenidos con el instrumento contienen datos sensibles de los nifios investigados,
por lo que acorde al articulo 16 de la Ley General de Salud, se protegié en todo momento la
informacion personal. Se usé un sistema de numeracion para proteger la identidad de los
pacientes, los instrumentos fueron archivados y guardados de manera segura, en una
computadora personal, con una contrasefa, a la cual solo tiene acceso la tesista, Dra. Nadia
Jhoselyn Aguilar Campohermoso y su directora de tesis, la Dra. Myriam Mendez Nufiez. La
hoja de recoleccion de datos empled el sistema de numeracién, la relacion entre esta y el
paciente en cuestion, solo es de conocimiento de los investigadores para fines organizacionales.
Se respetd y vel6 por la privacidad y confidencialidad de la informacion obtenida, desde la
recoleccién de esta, hasta la publicacion de los resultados. Posteriormente se archivaran las
hojas por un lapso de un afio, para posteriormente ser eliminadas. Como ya se menciond, se
trata de una investigacion con riesgo minimo, en la que se trabajé con menores de edad, por lo

gue se incluyeron todas las disposiciones generales de ética, citadas en el articulo 34 del
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reglamento de la Ley General de Salud en materia de investigacién. Se aplicé a cada uno de los
participantes (paciente), una carta de consentimiento informado, segun lo estipulado en los
articulos 20, 21, 22 y 36, del mismo reglamento, por lo que el representante legal del paciente
recibi6é una explicacién clara y completa sobre los siguientes aspectos: justificacion y objetivos
de la investigacion, la garantia de recibir respuesta a cualquier pregunta y aclaracion a cualquier
duda, la libertad de retirar su consentimiento en cualquier momento y dejar de participar en el
estudio sin que por ello se creen prejuicios para continuar su cuidado y tratamiento, se recalco la
disponibilidad de tratamiento médico y la indemnizacién a que legalmente tendria derecho, por
parte de nuestra institucion, en el caso de dafios que la ameriten, directamente causados por
nuestra investigacion. El cuidador, estuvo en todo derecho de negar el consentimiento, lo cual
en ningln momento afectaria su atencion en la consulta de Reumatologia Pediatrica. Los
resultados obtenidos podran ser utilizados en la consulta, como una pauta para referencia de los

pacientes a consulta de psicologia-psiquiatria.

RECURSOS E INFRAESTRUCTURA.

La unidad de atencién del paciente con enfermedad reumatoldgica cuenta con subespecialistas
exclusivos para la atencion de estos tipos de pacientes, asi como los insumos necesarios para
su atencién y manejo. El asesor metodoldgico cuenta con un doctorado en Ciencias Médicas y
los asesores clinicos son adscritos al servicio de atencién al paciente con enfermedad
reumatoldgica con experiencia clinica para el diagnéstico y clasificacion de ELJ. La investigacion
no cuenta con financiamiento ya que todo lo que se requiere para su elaboracién como papeleria,

computadora y demas, fueron financiados por el tesista e investigadores responsables.

RESULTADOS.

Se incluyeron un total de 36 pacientes seguidos en la consulta externa de Reumatologia

pediatrica.
Caracteristicas demograficas.

Con respecto a la distribucién por género observamos un predominio femenino con 25/36
pacientes (69.4%). El factor de riesgo mas asociado fue un traumatismo en la zona de la lesion
en 7/10 (18.9%) pacientes, 4 (10.8%) pacientes presentaron antecedentes de autoinmunidad,;
esclerosis sistémica (n:1), Lupus eritematoso sistémico (n:1) y familiares de primer grado con
artritis reumatoide (n:2). La edad promedio al inicio de la enfermedad fue de 6.9 + 3.19 afios. El

tiempo promedio entre la primera manifestacién clinica evidenciada por los padres y el

23



diagnéstico confirmatorio fue de 11.3 + 11.65 meses. El diagnéstico de ELJ fue otorgado por un
Dermatdlogo en 23/36 (62.1%) pacientes. El tiempo promedio entre el diagndstico y el envio a
Reumatologia Pediatrica fue de 9.9 + 13.48 meses (Tabla 5). Se le realiz6 biopsia al 100% de

los pacientes las cuales fueron compatibles con esclerodermia.

Segun la clasificacién PReS el subtipo lineal fue el mas frecuente, seguidos por los subtipos

circunscrita, mixta, generalizada y panesclerdtica (Tabla 6).

Durante la evolucién de la enfermedad se detectaron las siguientes complicaciones: alteraciones
estéticas en 26/36 (72.2%) pacientes, alteraciones del crecimiento en 6/36 (16.6%) y compromiso
funcional de articulaciones vecinas en 9/36 (25%) pacientes. Los subtipos lineal en cara y
circunscrita no se asociaron a alteraciones funcionales de articulaciones vecinas. Los subtipos
mixta, generalizada, lineal en cara y panesclerética, cursaron con las mayores tasas de
alteraciones estéticas. Hasta la fecha 4/36 (11%) pacientes han recibido lipoinjertos autélogos,
ameritando en promedio 3 aplicaciones. Por otro lado los subtipos mixta, lineal en extremidades

y panesclerotica se asociaron con alteraciones del crecimiento (Tabla 5)

Tabla 5. Caracteristicas demogréficas.

Género femenino (%) 25 (69.4)
Factores de riesgo

Trauma (%) 7 (18.9)
Infeccién (%) 1 (2.7
Autoinmunidad (%) 4 (10.8)
Edad promedio al diagndstico (afios) 6.9 (+3.19)
Intervalo promedio al diagnostico (meses) 11.3 (+ 11.65)
Intervalo promedio al envio a Reumatologia pediatrica (meses) 9.9 (+3.48)

Complicaciones

Alteraciones estéticas (%) 26 (72.2)
Alteraciones funcionales articulares (%) 9 (25
Alteraciones del crecimiento (%) 6 (16.6)
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Tabla 6. Subtipos de esclerodermia segun clasificacién PReS.
Esclerodermia lineal (%) 30 (83.3)

Esclerodermia circunscrita (%) 20 (55.5)

Esclerodermia lineal en extremidades (%) 15 (50)
Esclerodermia mixta (%) 15 (41.6)
Golpe de sable (%) 7 (23)

Parry Romberg (%) 5 (16.6)
Esclerodermia generalizada (%) 4 (11.4)
Esclerodermia panescleroética (%) 2 (5.5)

Caracteristicas segun el tipo de Esclerodermia de acuerdo a la clasificacion
PReS.

Esclerodermia lineal.

Se observaron lesiones con distribucion lineal en 4/36 pacientes (11%), pero si se incluyen los
pacientes con formas mixtas, la frecuencia asciende a 30/36 casos (83.3%). En 18/30 pacientes

las lesiones se localizaban en extremidades (60%) y en cara en 13/30 pacientes (43.3%).
Analisis descriptivo segun subtipos de esclerodermia lineal:

-Esclerodermia en cara: Del total de pacientes con esclerodermia lineal, 7/30 (23.3%)
presentaron el subtipo golpe de sable y 5/30 (16.6%) sindrome de Parry Romberg (Tabla 6).
Todos los pacientes desarrollaron alteraciones estéticas por la presencia de lesiones
discromicas, desfigurantes y alopecia localizada. Este subtipo presenté una importante tasa de
manifestaciones sistémicas; cefalea 7/12 (58.3%), crisis convulsivas 2/12 (16.6%) y alteraciones

ondontolégicas 1/12 (8.3%), asi como el mayor tiempo de latencia entre el inicio de los sintomas

y el diagnéstico, con un promedio de 15.4 meses.




Fotografias tomadas en consulta externa de Reumatologia pediatrica previo consentimiento de los padres.

-Esclerodermia lineal en tronco y/o extremidades: las lesiones se ubicaron con mayor frecuencia
en extremidades inferiores; 11/30 (36.6%) que en extremidades superiores; 5/30 (16.6%). Solo
2/30 pacientes (6.6%) presentaron lesiones en tronco. Este subtipo fue la que més presento

alteraciones del crecimiento y compromiso articular.
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Fotografias tomadas en consulta externa de Reumatologia pediétrica previo consentimiento de los padres

Esclerodermia circunscrita.

Se presentd en 20/36 (55.5%) pacientes, siendo el segundo subtipo mas frecuente. El area
corporal mas afectada fue el tronco; 12/20 (60%), seguido de miembros inferiores; 5/20 (25%),
extremidades superiores; 2/20 (10%), solo en 1/20 (5%) afectd cara y cuello. Ningun paciente

presento alteraciones funcionales articulares.
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E

Fotografias tomadas en consulta externa de Reumatologia pediétrica previo consentimiento de los padres.

Esclerodermia mixta.

Del total de pacientes, 15/36 (41.6%) desarrollaron formas mixtas de la enfermedad. La
asociacion entre morfea circunscrita y lineal en cara se present6 en 3/15 pacientes (20%). En la

mayoria se asocié morfea circunscrita y lesiones lineales en extremidades; 12/15 (80%).

Las areas mas comprometidas fueron el tronco y las extremidades inferiores; 13/15 (86.6%),
seguido de cara; 4/15 (26.1%), extremidades superiores; 3/15 (20%), cuello; 2/15 (13.3%) y
cuero cabelludo en 1/15 (6.6%) pacientes.Este subtipo se asocié a multiples complicaciones

estéticas y funcionales, por lesiones multiples y compromiso en cara.

Fotografias tomadas en consulta externa de Reumatologia pediatrica previo consentimiento de los padres.
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Esclerodermia generalizada.

Todos los pacientes con esta forma de esclerodermia presentaron compromiso en tronco y en

miembros inferiores; 4/36 (11.1%), solo un paciente presento afectacion del cuello.

Fotografias tomadas en consulta externa de Reumatologia pediétrica previo consentimiento de los padres.

Esclerodermia panesclerética.

Fue el subtipo menos frecuente, se presentdé en 2/36 pacientes (5.5%). Ambos tuvieron
compromiso funcional articular y alteraciones estéticas por afectacién en extremidades inferiores,

predominando la asimetria de miembros inferiores.

Fotografias tomadas en consulta externa de Reumatologia pediéatrica previo consentimiento de los padres.
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Manifestaciones extracutaneas.

Se detecté en 10/36 de los pacientes (27.7%). El subtipo con mayor compromiso extracutdneo
fue el lineal en cara en 7/36 (19.4%) y extremidades en 2/36 (5.5%). El subtipo lineal fue la que
con mayor frecuencia se asocié a compromiso articular (pura o dentro de formas mixtas). La
afeccion del sistema nervioso central predominé en los pacientes con lesiones que comprometian

caral/craneo, ningun paciente present6 afectacion ocular (Tabla 7).

TABLA 7. Compromiso Extradérmico Segun Subtipos de ELJ.

Parry Romberg Golpe de sable Lineal en extremidades
Uveitis 0 0 0
Crisis convulsivas (%) \ 0 2 (5.5) 0
Cefalea (%) \ 3(8.3) 3(8.3) 2 (5.5)
Alteraciones odontoldgicas (%) | 1(2.7) 0 0
Alteraciones faciales (%) \ 6 (16.6) 3(8.3) 0

Anticuerpos.

Se detectaron anticuerpos positivos en 20/36 paientes (55.5%), 17/20 (85%) fueron anticuerpos
antinucleares por IFI, de los cuales 11/17 (64.7%) presentaron titulos >1:100, solo 3/20 (15%) de
los casos resultaron con anti topoisomerasa | positivos. No se reporté ningun anticuerpo anti

centromero positivo.

Tratamiento.

Al momento del diagnostico 16/36 pacientes (44.4%) recibieron tratamiento topico; cold cream,
esteroide tépico y pimecrolimus, 21/36 (58.3%) recibieron tratamiento sistémico; metotrexato,
asociado a un ciclo corto con prednisona, ciclosporina o colchicina y en 4/36 casos (11%) se

inicié tratamiento tépico y sistémico; principalmente metotrexato y esteroide tépico.

Actualmente 26/36 pacientes (72.2 %) se encuentra con tratamiento farmacoldgico; 24/26
(66.6%) sistémico, 2/26 (5.5%) topico y 6/26 (24%) combinado. Del total de pacientes, 10/36/

(27.7%) se encuentran en remision sin tratamiento farmacologico (Tabla 8).
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Tabla 8. Tratamiento en pacientes con esclerdermia localizada juvenil.

Tratamiento al diagndstico n:36 (%) Tratamiento actual n:26 (%)
Topico 16 (44.4) Sistémico 24 (66.6)
Cold cream 10 (62.5) Metotrexato+ acido félico 21
Esteroide 9 (56.2) Micofenolato 0
Pimecrolimus 2 (12.5) Ciclosporina 5
Sistémico 21 (58.3) Vitamina E 18
Metotrexato + acido félico 19 (90.4) Topico 2 (5.5
Ciclosporina 1 4.7 Pimecrolimus 2
Prednisona 7 (33.3) Esteroide 1
Colchicina 2 (9.5 Mixto (Tépico/sistémico) 6 (24)
Mixto (Tépico/sistémico) 4 (11) Pimecrolimus 5 (83.3)
Pacientes sin tratamiento 10 (27.7) Esteroide tépico 1 (16.6)

Evaluacién clinica de la actividad.

En cuanto a la actividad y gravedad de la enfermedad se utiliz6 LoSCAT (herramienta de
evaluacion cutanea de esclerodermia localizada), sistema de puntuacién que incluye un indice
de gravedad de la piel en esclerodermia localizada (LoSSI), que evalud la presencia de lesion
nueva , eritema y engrosamiento de dicha lesion, y un indice de dafio modificado cutaneo en
esclerodermia localizada (mLoSDI) en el que evaluamos la alteracién pigmentaria, atrofia
dérmica y atrofia subcutanea. En caso de pacientes con lesiones mdltiples se considero la lesion

mas representativa y la peor puntuacién para cada dominio.

El mLoSSI estd compuesto por tres dominios de actividad de la enfermedad: nueva
lesion/extension de la lesion (N/E) con puntaje de O a 3, eritema (ER) considerando el borde de
la lesién y espesor de la piel (ST) con puntaje de 0 a 3. Los dominios representativos del dafio
tisular que forma LoSDI son la atrofia dérmica (DAT), la atrofia subcutanea (SAT) y la

despigmentacién (DP), todas puntuadas de 0 a 3.

Las puntuaciones relativas fueron: puntuacion de dafio O sin despigmentacion, grosor normal de
la piel y el tejido subcutaneo, puntuacion de dafio 1 despigmentacién, atrofia dérmica leve y/o
aplanamiento o pérdida de grasa subcutanea <1/3 en comparacioén con el sitio contralateral o
areas circundantes, puntuacion de dafio 2 moderada atrofia dérmica y/o superficie cdncava con
pérdida de grasa subcutanea 1/3-2/3 en comparacién con las areas contralaterales o
circundantes, puntuacion de dano 3 atrofia dérmica severa y/o pérdida de grasa subcutanea =2/3

en comparacion con las areas contralaterales o circundantes.*®

Se evalud la gravedad del dafio tisular y se clasificaron segun el seguimiento en 4 grupos como

se describié anteriormente. Encontramos que 3/36 pacientes (8.3 %) tenian una puntuacién de
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dafio 0, 8/36 (22.2 %) tenian una puntuacién de dafio 1, 13/36 (36 %) tenian una puntuacion de
dafio 2 y 5/36 (13.8 %) tenian una puntuacién de dafio 3, 6/36 (16.6%) tuvieron una puntuacion
de dafio 4 y solo 1 paciente present6 puntuacion de dafio 5. Secundario a esto, 15/36 pacientes
(41.6 %) presentaban una importante limitacion funcional a causa de la lesién esclerodérmica

(dismetria de extremidades o compromiso articular).

Las frecuencias de los dominios de dafio fueron mas heterogéneas. La puntuaciéon mas frecuente
para DAT fue 2, mientras que para SAT 3 y para DP fue 1. Los indices de dafio mas elevados
los presenté el subtipo panesclerético, golpe de sable y Parry romberg, seguida del subtipo

generalizado.

Durante el seguimiento de nuestros pacientes solo 2/36 (5.5%) presentaron actividad de la
enfermedad (presencia de al menos una lesion nueva o extendida), mientras que 11/36 (30.5 %)
no estaban activos (definidos por ausencia de lesiones nuevas o extendidas, y sin tratamiento
durante mas de 2 afos), el resto de los pacientes se consideraron estables (sin lesién nueva o

extendida y tratamiento en curso desde hace menos de 2 afios).

INSTRUMENTO DE CALIDAD DE VIDA DE LA ESCLERODERMIA LOCALIZADA (LoSQI)

Para la aplicacién del cuestionario se formaron 3 grupos de edad, Grupo A: de 8 a 10 afos en
el que incluyeron un total de 9/29 pacientes, Grupo B: de 11 a 14 afios con 11/29 pacientes y
Grupo C: 15 a 18 afios con 10/29 pacientes. De los 36 pacientes se aplico el cuestionario a 29
pacientes, ya que se excluyeron 5 pacientes menores de 8 afos, 1 paciente del Grupo A por

analfabeta y 1 paciente del Grupo B quien no autorizé la realizacién del cuestionario.

El instrumento cuenta con un total de 21 rubros para los tres primeros dominios tedricos
(sensaciones en la piel, funcionamiento fisico, secuelas musculoesqueléticas, imagen corporal y
apoyo social). El dominio de la medicacion incluye 11, pero se disefié para administrarse solo si
los participantes tomaban actualmente medicamentos sistémicos (es decir, metotrexato y/o

corticosteroides).

Al responder a los elementos, se les pidié a los participantes que reflexionaran sobre como se
sintieron durante los Ultimos 7 dias. Este periodo fue elegido como una forma de obtener la

experiencia mas cercana al momento de su visita clinica.
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El interés no estaba solo en la cantidad de sintomatologia de ELJ presente, sino en la medida en
gue el sintoma molestaba al individuo. Por lo tanto, las opciones de respuesta fueron de
naturaleza evaluativa y se especificaron como: 0, no me molesta; 1, me molesta un poco; 2, me

molesta mas o menos; y 3, me molesta mucho (Tablas 9-14).

Tabla 9. En relacién a tu esclerodermia localizada y las partes de tu cuerpo donde la tienes.

item del cuestionario Total de pacientes n =29 (%)
Desde mi dltima visita al Mejor Igual Peor No aplicable
médico, mi esclerodermia 1ra visita
localizada esta ...
15 (51.7) 13 (44.8) 1(3.4)
Tabla 10. ¢Cuanto te han molestado las siguientes cosas durante los ULTIMOS SIETE DIAS?
item del cuestionario Total de pacientes n=29 (%)
No me Me molesta un Me molesta Me molesta
molesta poco mas o mucho
menos
1.Comez6n en la piel donde 21 (72.4) 8 (27.5) 0 0
esti mi esclerodermia.
2. Dolor en la piel donde esta 27 (93) 2 (6.8) 0 0
mi esclerodermia
3. Piel incobmodamente 24 (82.7) 5(17.2) 0 0

apretada donde esta mi
esclerodermia.

4. Mi piel se siente diferente 15 (51.7) 10 (34.4) 3(10.3) 1(3.4)
donde est& mi esclerodermia.
5. Problemas para correr, 25 (86.2) 4 (13.7) 0 0

practicar deportes o bailar

debido a mi esclerodermia

6. Problemas para usar mis 27 (93) 0 2 (6.8) 0
manos cuando hago cosas

como escribir a mano, en

celular y en la computadora

debido a mi esclerodermia.

7. Problemas para usar mis 25 (86.2) 3(10.3) 1(3.4) 0
manos cuando hago cosas

como escribir a mano, en

celular y en la computadora

durante mucho tiempo debido a

mi esclerodermia.

8. Me preocupa poder realizar 18 (62) 10 (34.4) 1(3.4) 0
ciertas actividades debido a mi

esclerodermia

9. Problemas cuando hago 28 (96.5) 1(3.4) 0 0
cosas divertidas, como pintar o

tocar un instrumento debido a

mi esclerodermia.

10. Me duelen los musculos 23 (79.3) 5(17.2) 1(3.4) 0
donde est& mi esclerodermia.
11. Dolores en mis 21 (72.4) 5(17.2) 2(6.8) 1(3.4)

articulaciones (como rodillas,
cadera, dedos de manos y
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pies, tobillos y codos) donde
esta mi esclerodermia.

12. Rigidez en las
articulaciones (como rodillas,
caderas, dedos de manos,
pies, tobillos, codos) donde
esta mi esclerodermia.

13. Me siento avergonzado por
cémo se ve mi cuerpo debido a
mi esclerodermia.

14. Me siento nervioso cuando
estoy frente a personas nuevas
gue aun no conocen mi
esclerodermia.

15. Me siento diferente a otras
personas debido a mi
esclerodermia.

16. Me siento molesto cuando
la gente hace preguntas sobre
mi esclerodermia.

17. Cubro mi esclerodermia
con mangas largas,
pantalones largos o maquillaje.
18. Se han burlado por mi
aspecto debido a mi
Esclerodermia

19. Ser intimidado (Bullying o
buleado) por mi aspecto debido
a mi esclerodermia

20. He tenido que faltar a la
escuela por sentirme enfermo,
por citas con el médico o
terapia.

21. Cuando me van a sacar
sangre

Tabla 11. Pacientes con tratamiento farmacolégico via oral

25 (86.2)

15 (51.7)

12 (41.3)

21 (72.4)

16 (55)

22 (75.8)

21 (72.4)

25 (86.2)

11 (37.9)

25 (86.2)

Pacientes sin tratamiento n =29 (%)

11 (37.9)

3 (10.3)

8 (27.5)

7 (24)

3 (10.3)

10 (34.4)

3(10.3)

2 (6.8)

2 (6.8)

10 (34.4)

2 (6.8)

2 (6.8)

4 (13.7)

2 (6.8)

2(6.8)

2 (6.8)

4(13.7)

1(3.4)

3 (10.3)

2 (6.8)

1(3.4)

4 (13.7)

6 (20.6)

3(10.3)

1(3.4)

2 (6.8)

2 (6.8)

1(3.4)

5 (17.2)

Pacientes con tratamiento n =29 (%)

18 (62)

Tabla 12. Desde mi Ultima visita al médico, mis molestias por los medicamentos son:

Mejor

13 (68.4)

5 (26.3)

Total de pacientes n =19 (%)
Igual

Peor

0

No he tenido molestias

1(5.2)
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Tabla 13. ¢ Cuanto te han molestado las siguientes cosas durante los ULTIMOS SIETE DIAS?

item del cuestionario Total de pacientes n=19 (%)
No me | Me molesta Me molesta Me
molesta un poco mas 0 menos molesta
mucho
1.Me preocupa las molestias por mis 16 2 (10.5) 1(5.2) 0
medicamentos. (84.2)
2.Me siento avergonzado porque necesito 16 3 (15.7) 0 0
tomar medicamentos. (84.2)
3.Me siento enfermo justo después de tomar 10 7 (36.8) 1 (5.2) 1(5.2)
mi medicamento. (52.6)
4.Me siento hambriento todo el tiempo 17 2 (10.5) 0 0
debido a mi medicamento. (89.4)
5.Me duele el estdmago debido a mi 11 4 (21) 4 (21) 0
medicamento. (57.8)
6.No tengo ganas de comer debido a mi 13 5 (26.3) 1(5.2) 0
medicamento. (68.4)
7.Vomito cuando tomo mi medicamento. 14 3 (15.7) 2 (10.5) 0
(73.6)
8.Me siento cansado cuando tomo mi 13 4 (21) 1(5.2) 1(5.2)
medicamento. (68.4)
9.Me siento adormilado o me cuesta trabajo 17 2 (10.5) 0 0
pensar con claridad cuando tomo mi (89.4)
medicamento.
10.Me duele la cabeza cuando tomo mi 16 3(15.7) 0 0
medicamento. (84.2)
11.He aumentado de peso debido a mis 18 0 1(5.2) 0
medicamentos. (94.7)

Tabla 14. ;Qué tan de acuerdo estas con lo siguiente?: creo que mi medicamento me ayudara a

mejorar.
Total de pacientes n=19 (%)
Totalmente de acuerdo De acuerdo En desacuerdo Totalmente en desacuerdo
14 (73.4) 5(26.3) 0 0

De los 29 pacientes a quienes se les aplicé el instrumento, 16/29 (55.1%) pacientes presentaron
un subtipo puro; Golpe de sable (n=4), Parry Romberg ( n=3), lineal en extremidades (n=3),
circunscrita (n=2) y generalizada (n=4). El resto, 13/29 (44.8%) presentan formas mixtas; lineal
en extremidades + morfea (n=11), Golpe de sable + morfea (1), panesclerética + lineal (1). La
mitad de los pacientes con formas puras 8/16 (50%) expresaron sentirse igual, los pacientes con
subtipo lineal en cara comentaron que el medicamento les ha ayudado pero no observan mejoria
en las lesiones ya existentes, solo 1 paciente con subtipo circunscrita refirié sentirse peor, ya que

actualmente presenta nueva lesion (Tabla 15).
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Tabla 15. Desde mi UGltima visita al médico, mi esclerodermia localizada esta ...

Subtipo de ELJ Total de pacientes n =29 (%)
Mejor Igual Peor No aplicable
lra visita
Formas puras n=16 (55.1) 7 (43.7) 8 (50) 1(6.2) 0
Formas mixtas n=13 (44.8) 8 (61.5) 5 (38.4) 0 0

Con respecto al tratamiento, 10/16 (62.5%) pacientes con formas puras cotinuan con tratamiento;
8/16 sistémico, 1/16 topico y 1/16 combinado (tépico y via oral). La mayoria de los pacientes;
10/16 (83.3%) a pesar de sentirse igual con sus lesiones, expresaron que el tratamiento les ha
ayudado a no presentar nuevas lesiones, asi mismo, los pacientes con formas mixtas 10/13 creen
gue su tratamiento los ayudara a mejorar (Tabla 16).

Tabla 16. ¢ Qué tan de acuerdo estas con lo siguiente?: Creo que mi medicamento me

ayudara a mejorar.

Subtipo de ELJ Total de pacientes n =19 (%)
Totalmente de De acuerdo En Totalmente en
desacuerdo desacuerdo
acuerdo
Formas puras n=10 (62.5) 10 (83.3) 2 (16.6) 0 0
Formas mixtas n=10 (52.6) 7 (70) 3 (30) 0

Tiempo para completar.

El tiempo para completar todos los rubros de forma global oscilé entre 2 y 18 minutos, con un
promedio de 17.7 min, y la mayoria de los participantes (22/29; 75.8%) completaron todos los

rubros (incluida la subescala de medicacion, si corresponde) en < 10 min (Tabla 15).

Tabla 7. Tiempo para completar cuestionario.

Grupos de edad Tiempo promedio (min)
Grupo A; 8-10 afios 9.67
Grupo B; 11-14 afios 8.43
Grupo C; 15- 18 afos 6.1

Comprension.

Todos los individuos del grupo de mayor edad describieron claramente el elemento con sus

propias palabras. A menudo, su comprensién del elemento iba mas alla de los ejemplos
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enumerados e incluso aportaron ideas sobre una mejor opcion de respuesta; un paciente
recomendd que en el rubro: “Mi piel se siente diferente donde esta mi esclerodermia”, deberia

decir SI o NO y un espacio para especificar como lo sienten.

Los nifios de 11 a 14 afos indicaron que no comprendian la palabra “Rigidez” del rubro: “Rigidez
en las articulaciones donde estd mi esclerodermia”. Asi mismo 2 pacientes acordaron que el
rubro: “Mi piel se siente diferente donde esta mi esclerodermia”, deberia tener escala numérica

y la opcion de explicar el motivo.

En el grupo de edad mas joven, la mitad de los pacientes tuvieron dificultad para comprender la
palabra “Rigidez”, dos pacientes no sabian el significado de la palabra “Intimidado” en el rubro:

“Ser intimidado por mi aspecto debido a mi esclerodermia”.
Elementos duplicados.

Unicamente tres personas consideraron que los rubros de dolor en piel y muscular en el sitio de

la lesiéon eran lo mismo.

Varios participantes informaron que el rubro: “Problemas para usar mis manos cuando hago
cosas como escribir a mano, en celular y en la computadora debido a mi esclerodermia” era el
mismo que el rubro: “Problemas para usar mis manos cuando hago cosas como escribir a mano,

en celular y en la computadora durante mucho tiempo debido a mi esclerodermia”. Por otro lado

4 pacientes afirmaron que normalmente usan las manos sin problemas, pero que tiene problemas

significativos después de un tiempo prolongado.

Un paciente comentdé que los rubros: “Me siento enfermo justo después de tomar mi

medicamento” y “Me siento cansado cuando tomo mi medicamento” tienen un mismo significado.
Comentarios relacionados con los efectos secundarios de los medicamentos.

Un paciente coment6 que deberia haber un espacio para poner cuantos dias duran los sintomas
para los rubros: “Me duele el estémago debido a mi medicamento” y “No tengo ganas de comer
debido a mi medicamento”. Un paciente coment6 que el rubro “Me siento enfermo justo después
de tomar mi medicamento” y “Me siento cansado cuando tomo mi medicamento” deberia ser una

sola pregunta.
Inclusividad del lenguaje de la encuesta.

Durante las entrevistas, el facilitador noté que la mayoria de los padres como los nifios no

” o«

entendian términos médicos como “Parry Romberg”, “En golpe de sable” o “Morfea”.
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Debilidades.

El facilitador noto discrepancia entre las respuestas del paciente y los padres, ya que mencionan
gue algunas veces sus hijos no expresan realmente lo mal que se sienten con un médico por
miedo a que se prescriban mas medicamentos. Un paciente con esclerodermia lineal en
miembros pelvicos comentd no tener molestias en el rubro “Cubro mi esclerodermia con mangas
largas, pantalones largos o maquillaje”, sin embargo la madre afirmé que no le gusta usar pantalones

cortos desde que tiene la lesion.

Una paciente con subtipo lineal en cara respondié que no tenia molestias en el item “Cubro mi
esclerodermia con mangas largas, pantalones largos o maquillaje”, sin embargo el facilitador

observé que cubria la lesién con su cabello.

Una paciente en el grupo de 11 a 14 afios de edad expresé mediante lenguaje corporal su
inquietud por retirarse al término de la consulta, pues a su juicio, el tiempo de espera fue

excesivo, lo cual podria afectar la sinceridad de sus respuestas.

Se puede encontrar un resumen de los resultados en todos los grupos de edad en la (Tabla 16).

Tabla 16. Descripcion general de los resultados cualitativos de las entrevistas cognitivas de 29
pacientes con esclerodermia localizada juvenil por grupo de edad.

Legibilidad de los
elementos

Comprension de

los elementos

Retroalimentacion

Elementos
duplicados

8-10 afios (n=9)

La mayoria hizo preguntas
sobre las instrucciones de la
encuesta, elementos
especificos o tuvo problemas
con ciertas palabras. Algunos
pidieron ayuda a sus padres
con la lectura.

La mayoria tuvo problemas
para la comprensiéon de la
palabra “Rigidez”

Solo un paciente menciond
areas adicionales para
agregar a la encuesta.

Un paciente indicé elementos
repetitivos.

11-14 afios (n=11)

Sin dificultad en la
comprension de
palabras.

Buena comprension de
los elementos, solo dos
pacientes tuvieron
dificultad con la
comprension de la
palabra “Rigidez”.
Algunos pacientes
tenian mas areas para
agregar a la encuesta.

Un paciente indicé
posibles elementos
repetitivos.

15-18 afios (n=10)

Sin dificultad en la
comprension de
palabras.

Ninguno requirié ayuda

del facilitador/padre
(indirectamente o]
mediante preguntas
directas).

Algunos pacientes
hicieron  sugerencias
para que la

comprension de los
elementos fuera mejor.

Solo dos
tuvieron
sugerencias/areas que
les gustaria agregar.
Dos pacientes
indicaron posibles
elementos repetitivos.

pacientes
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DISCUSION.

Este estudio representa la primera caracterizacion clinica de un grupo de pacientes con ELJ en
la Unidad Médica de Alta Especialidad Pediatria en CMNO. Hasta el momento los estudios
reportan una mayor frecuencia en el género femenino?® con una edad de inicio de los sintomas

alrededor de los 7 afios, lo cual es coherente con los hallazgos en el presente estudio.

En las series de Zulian et al.>* y Uziel et al.>°, se reporta el subtipo lineal como el mas frecuente,

acorde con lo presentado en este estudio.

A pesar de que la esclerodermia provoca lesiones cuyas caracteristicas de brillo, induracion y
discromia deberian favorecer el diagnostico temprano, se observa en todas las series una alta
proporcion de pacientes con diagndstico tardio. Resulta sorprendente que en el presente estudio,
las formas lineales en cara (Parry Romberg y Golpe de sable) presentaron los mayores tiempos
de latencia entre el inicio de los sintomas y el diagndstico, pese a lo evidente de las lesiones en
cara. Esta demora en el diagnéstico puede estar relacionada con consultas tardias, falta de
reconocimiento de la enfermedad por parte del médico o referencia tardia a dermatologia y

reumatologia.

Las lesiones determinaron alteraciones estéticas en el 72% de los casos (discromia, alopecia y

efecto desfigurante).

Uziel et al.°, reportan una tasa del 26% de alteraciones del crecimiento en pacientes con
esclerodermia lineal en extremidades®. El presente estudio describe el compromiso del

crecimiento en los distintos tipos y subtipos de esclerodermia.

El compromiso neurolégico y ocular en pacientes con lesiones en cara/cuero cabelludo sugiere

la necesidad de una evaluacion neuroldgica y oftalmolégica regular en estos pacientes.

Al momento del seguimiento no ha habido progresiéon de la enfermedad a esclerosis sistémica

en ningun paciente.

La ELJ es una enfermedad polimarfica e impredecible. Determina una morbilidad importante. El
diagnéstico tardio es frecuente en nifios, sobretodo en el subtipo lineal en cara, y puede

acompafarse de un impacto negativo en el pronéstico al permitir la progresion de las lesiones.
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CONCLUSIONES.

e El subtipo de ELJ mas frecuente segun la clasificacion PReS fue el subtipo lineal en
miembros inferiores.

e El 5.5% (2/36) de los pacientes presentaron actividad de la enfermedad, mientras que el
30.5% (11/36) se encontraron sin actividad. Segun el indice LoSDI la atrofia dérmica y
subcutanea fueron los dominios més frecuentes. Los indices de dafio méas elevados se
presentaron en los subtipos panesclerético, Golpe de sable y Parry Romberg.

e El tratamiento mas utilizado en los pacientes con ELJ es el Metotrexato en el 87.5%
(21/36).

e Existe un deterioro menor en la CVRS, en los pacientes con ELJ atendidos en la UMAE
Hospital de pediatria.

e Las lesiones de ELJ localizadas en cara representan el mayor impacto en la CVRS.

¢ Losresultados de las entrevistas cognitivas de los nifios y adolescentes apoyan la validez
del contenido del conjunto de items y su capacidad para capturar el impacto de la calidad
de vida en un contexto clinico.

e La incorporacion de un PRO de contenido valido del impacto de la CVRS en la prética
clinica permitira la captura valida y continua de la experiencia del paciente en ELJ, asi
como detectar problemas en ambitos psico-sociales y brindar las intervenciones
necesarias.

e Los resultados en esta fase de estudio, sera sometida a una evaluacién psicométrica

adicional antes de su implementacion en entornos clinicos y de investigacion.
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