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l • T R o D u e e l o N 

La e•clerodermia localizad~ ~· mo~fe~ --'· •• un ·p~decimiento. de -
etiopato patozenia _·de•~onocÍda·;_ .. qu.; afecta a: ·ambo• ••.xo•, d!_ 
cualquier 'raza. y· t~n·t·~·~-. ·~f.ft~~~,~~·O "'e<· .:d_~l t.ó·~ :;: 

·-~'" . '>~:'.,:'-· .. ;:. :~<;:; ---\ :.-.::~:; .:;:,.:.' ~"'" ·~ 

La evolucii5n·-- e• ·,:.cr.s_n1.c· •. :}~e·,-·~~~~-~-at·1·c:o_-\: i.m';~~--~·~-ibl.•: ,-qu. en ... 
alguno9 p·ac f.~ñ t~~: pú~d~ _'.;C:~~.~-í:~:~ii'~i-t~~'ió'Q9·.:). f s:.·1¡~. :·_y. /o p • t-

quica•, No. h•Y,,~·:~;":f;f~{i;~N¡~~;!4~i~~~;~~~~i":~~{f~;;;idad • · 
Por lo que •• han.·u_tiliza_~~··-~mGltiPle"a·[terapeGticaa,:con·· re--

•·· : ;;.o.- •• ~,;·'"·:1.''•0>;•t:,·; '"1•··;;¡_,·_;:_'.C,;:~+;>::·:.- '.~ 

aultado mia o mano• ac8ptablea~-'·aegt:in';~1o·a~diferentee.'repor--

tea en la lite<atur&; · · ~·.:i~"~~~~~¡~~~~;gt?·~ .. . . 
Relativamente reciente· ·•e han publi~ad_l:)i-~ar_io_e\·.•.~,t.tculo~_·;a"." .. · 
cerca de la D-Penicilamina en el· tr~~~~.;{~~'t'i:i-:/·d~'f.i~'.e:aclé~o~­
dermia localizada, inclu10 ha aid~~\i~il'i'~&dA:;~·;-~~.\;¡·5~, ·afecto!. 

doa por ••ta enfermedad, 

Esas razone a me motivaron a realizar el p-re1en.te trabajo 1 =! 

min1tr8ndo D-Penicilamina a los paciente1 con e1clerodermia­

localizada en todas au1 variedades y realizar un eatudio co~ 

parativo con loa roaultadoa obtenidos en lo• pacientes a 101 

q~e ae lea miniatr6 Diamino Difenil Sulfona. Obtener una ex­

periencia propia del Centro Dermatol6gico Pascua. 

El trabajo •e divide en tres partea. En la primara se hace -

la reviai6n del tema, en la aegunda una revisi6n bibliogrlf! 

ca de la D-Penicilamina y de la Diamino Difenil Sulfona. En­

la tercera •• deacribe material y metodologta. 
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DBFINICION Y·ASPECTOS -BISTORICOS 

Esclerodermia a ignifica piel du~'·.- ;- ·-del·~ g'riego Sel ero a duro y .. 

derma tos piel. 

La esclero1i1 cutlnea no es ml1 que-~~. ~lter~ci6n secundaria 
que sigue a loa estados inflamatoii~S Íub-·agud~a o cr6nico1 y­

ae encuentra en un gran nGmero de afec~i~·nea cutlneaa 1 ae ca­

racteriza por una induraci6n partiCulár da-~~ piel qu~ puede­

afectar todo el tegumento o una porci&n limitad~ de &ate. 

En muchos escritos antiguos se pueden ·_obáervar '.enf~_rmedadea -

de la piel compatibl~s con esclerodermia, desde tiempos de -­
HipiScratea (460-370 A.C.) haata loa escritos d8_:Av1~9na· 
(190-1036 D,C,), sin embargo ea difícil al Oo tZPosibla acep­

tarlos como verdaderos ejemplo& de eaclerOdara).~ Por la vasa­
e inexacta deacripci6n? 

La primara de1cripci6n da 01ta enfermedad fu& acreditada por­
Levin y Haller a Zacatua Luaitanua. en 1634 y a Carlo Curz.io -
de NIPolea quiGn oacribi6 una monograf{a. SegGn Thirial, Gin­
trac fuG qui&n revia6 101 ocho caaoa conocidos y el primero -
en utilizar el t¡rmino eaclarodermia en 1847~ 

Son extremadamente numeroaoa loa ain6nimoa que loa autores -­
que precedieron o aucodieron a Gintrac, utilizaron para deno­
minar a la enfermedad; entre ellos podemoa citar loa siguien­
tes: Scleroma adultorum, Corionitia, E1cleroe1teno1i1 cutl--­

nea, cutia tensa cr6nica, Queloide 1 etc. En 1854 Addi1on de1-

cribi6 forma• circun1crita1 de eacleroaia y laa denomin6 Hor­
feaa .f6 
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En 1932 se iniciG la agrupaciSn de ciertas entidades cltnicas 
de patog&neaia desconocida y probablemente distinta, pero con 
cambios hiatol&gicoa comunes, bajo el nombre de enfermedadca­

de la col,gena. 

El término esclerodermia ha sido tradicionalmente empleado P!. 
ra describir loa cambios cutineos de un grupo heterogfne~ de­

condicionea 1 que se caracterizan por endurecimient~, ·aumento-

del grosor y p&rdida de la elasticidad de la pi~l;:, J·"· 

. . -. . --

En 1941, Pautrier de Strasburgo Francia eacribi&I ~·.u8y cie"i-'.:.;.;,:.·:;. 
tos estados morbidoa que parecen representados eaeniialmenie-:·· 
por réaccinnes puras de la colágena, de la elaatinA o ··dQ".:am"....:;.--,_. 
baa combinadas y en las que las reacciones celularflá' oatlin .r.!.· 
ducidas al mtnimo. Las lesiones a6lo parecen afectar la t'rama. 

intersticial y repreaenta el substratum de loa que ae puede -

llamar "Enfermedades de la coligena y de la elaatina 11
, consi­

deraba como enfermedades de la coligena a la eaclerodermia, -

la poiquidermatomiositia, loa queloidea y la dermatitis cr6n! 
ca atrofiante de Herxheimer. En 1942 Klemperer y Bauer en NU.!, 

va York, amplian este concepto y a~aden aquella• en la que la 

degeneraci6n fibrinoido de la col4gena parece aer la leaión -
primordial, como el lupus eritematoso fijo y aist,mico, la 

poliartritia nodoaa, la esclerodermia~ la eaclerodermatomioa! 
tia y la poquilodermia atr6fica vaacular.16 



La eacleTodermia locali~"ad~·:_.~ UÍ~rf~a· ea uft padecimiento que-­

Arthur z., Eiben y .C?-1•• ,·la'. Conilidéran· como un deaorden poco 

comdn, ea la meno• grave de_ la1 enfermedadea difuaa• del tej_! 

do conjuntivo, pero de tratainiGnto d-i-fS:cit~S 

Incidenciai Afecta trea Yac.es m•• a laa mujeres que a los ho!!!. 

brea. 

Raza1 Parece aer que la enfermedad ea mla comGn en los blan-­

. cos que en loa negrea, 

Edadi La esclerodermia localitada variedad placa• e• m&a fre­

cuenta en la primera y segunda d6cada; la variedad ganeraliz~ 

da entre 101 30 y 60 años, La variedad lineal en niños; la v~ 
riedad golpe do sable entre la segunda y quinta dGcada de la­

vida. La variedad en gotas el rara y se presenta entre la se­

gunda y cuarta d&cada.·TS 

Herencia: Ho est& clara en eate padecimiento, sin embargo 

Rook menciona: Que ae ha reportado incidencia familiar en pa­

ciente• con esclerodermia localizada.30 

En tGrminos generales el pico de incidencia m&xima ocurre en­

tre loa 20 y 40 años. 

Singaen B. y Cola., refieren que la eaclerodermia en niños ea 

rara, y que las lesione• aon de localizaci6n y grado varia--­

ble •35 
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ITIOLOGIA Y &TIOPATOCBNIA 

La etiología y la etiopatogenia de la esclerodermia localiza­

da es desconocida. 

Jablonska'comenta en el 11 Text Book of Dermatology11 que la e-­

tiologta ea desconocida y que el trauma y el embarazo pueden­

- aer fact_ore_s deaencadenantes, sin mencionar el mecaniamo._3o 

lgual~e~t~ .Aitbu~ Z. -Eiben y Cols. • comentan: "La eacleroder .. 

mia :es Una enfitrme"dad de causa deaConoCida que 'puede tom8r -­

una forma· 1-0c·~-t':i.-zada :·da ·MORFEA ~ -~.~· uñ:~ ·' enf~~-m~dád ·:aiat&mica­
(e ·,e lar-~~!'~-: :~i~ t-&~1'~• ----¡;~-~sre a :i.vii) 1.'lt 

. . _: . . 

Rook me~cion& q~e _se._ ha ~ep~'rtado incidencia -~a~11i'ar en Pª"""" 

cientes coh· es·c.iero'dermia 'tOcalizada. Algunos casos sobre to­

do la variedad en· golpe de sable parece tener bases gen&ti--­

caa, menciona tambi¡n que el cuadro clínico de la morfea ea -

distinto de la esclerosis aist6mica progresiva, pero la hiat~ 

log!a, histoqutaica, la historadiograf!a y la investigaci6n -

con microacopta electr6nica aporta datos similares.30 

Podrta enumerar y mencionar muchas obraa consultadas. sin em­

bargo todos coinciden que la eatiologta ea desconocida. Real­

mente hay pocos estudios en cuanto a la etiología y a la eti~ 

patogenia de esclerodermia localizada y todos loa estudios ae 

han enfocado a la eacleroaia sistémica progresiva. 

En la actualidad se considera que la esclerodermia localizada 

y la esclerosis siat,mica progresiva comparten la misma hip6-

taaia etiopatog,nica. Consider!ndoae que ea una enfermedad --
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causada por alteraciones en la respuesta unmunológica, &ato -

ha sido apoyado por la. pie~en~ia de a'nticuerpos anti.nucleares 

encontrados en.la esclerodermia· e~ banda, en placas y en la -

e acle r.ode rm ia . d isemi~ád~ ~. ;·:, :~4 .::'. 
.. -

Refor~ando ¡;·.t~:·::~~,p~~-~'¿_1~:~ ~.'·~.-~;:~-~~-~-;-et :i~-logt~ _ auto inmune taria 

esti la esCtOrod8-rñii8'.:'-1ikl!-·--10Cali&ada 'qUe se Produce_ enoniños 

que han tenid~-,,::i~·j_a·r:t·_~:_ d~--~6duia 6aea _Gn. anemia_ apliatica y 
que puede_a~-~-;~-~~'Si·d~-~~d~'·.~~m-O.u.na:_reacCi6n -i~je~to· contra · -­
hu_Sap&·d~_~:,.---~->:· .:;._\~i(;--;·-:~'. >·'-':º·,--' .. 'e• 

. -~; _-;,:;> .,, .. -
Re~iab'i:em'ent8~-~·~ ·;-~¡¡~'Publicado'. val'ioá art!cu'lo·a 

dermia localizada;· 

Fal,ang~>-~: (:~~-~:-.:;·::e~·~-c·o~~~~ro~ ,-~·ntic-~erpoa -~~t:i'ilu~i:éa~~a y ,"anti-

DNA de cadena sencilla on pacientes _con esclerodermia genera­
lizada encontr&ndoae en. uñ 50% loa anti oNA 'de:::caden'.4 8enci-­

lla en pacientes con actividad del pa-dec-iiaiec~.t~~---:con: e~-t~ii 
hallazgos concluyen que- laa anOrmalid~d-ea 'd~-·'a~tic'uei-poa ·ea-­

tán -presentes en todas las variantes· de ,esc.le~'odél-~-¡~- -locali-
14 

zada. 

Serup J., Staun Oalem, encontraron eleváciSn·de ·a·nticuerpoa -

antinuelearea y anti DHA; mayores en la eacleroderm'ia ··ge~er~­

lizada que en la variedad en placas, concluyendo qu_e listo re­

presenta un componente aiat&mico en este tip~ de eacleroder-­

mia localizada con activaciPn del sistema inmune similares a 

enfermedades generalizadas de la colágena. 36 
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La hip6tesis de Fleischamejer, considera que la-primera al­

teraci6n ocurrirtá probablemente en .18a Par-edes de'- los va-­

sos sangutneoa pequeños por la;presancia.:·d~- u~\-,inl:i:s-enO es­
pecífico (virus RNA?), __ o- bie.n de· u·n a·veh.to .--1~~-9-¡:;,(~-~at.an,;; __ 

. , -· -- --,- ·: - - - . ,-.":. ",•'' .-·.\'.· ·' -·· -... 
ciaa t6xicaa?) 1 'que .alterartan _a:·laa_'·_ ~€lu:l_a_a·":e_~d:~-teliale1 -
haci€ndolaa ant iglin icaa 1. lo' que·. ~~ t i~·~;t~ :~~: ,_;á::'. inm"~1nidad 
celular y humoral, con el eat~bí-.~-i~:i"~-~'t-~~'.:-"d-~·._:'Ú-~~ ~·re-~cciSn -
inflama tar ia local. Las cs1'U1aa·_. r·:·'~~,~·f:~\·~~,~-~;td~·;:·::·Í: ~~n-s for­

m,ndoae en linf ob las tos capacea 'de:-p;rod~~~-i r- ,- ¡<fn foc1n:a·a. y 

atora mediadores quimicoa. Una de las l·Í~f~-~in~S'-"-serI~ la 

responsable de la eatimulaci6n de loa fibroblaatoa. 

Durante la reacción inmune el endotelio aorta deatrutdo por 

la citotxicidad de loa linfocitos T o bion por el depósito­

de complejos inmunes, con la aubaiguionte liberación de co~ 

ponentes celulares que actuartan como antígenos estimulando 

la formación de múltiplos anticuerpos por las c'lulaa plaa­

m,ticas. Esto explicarla loa hallazgos de anticuerpos anti­

nuclearea, antimúsculo liso, etc. 

En condiciones normales durante el proceso de inflamación, 

la fibrogenesie continúa hasta que la respuesta inmune re-­

mueve al estimulo ofensivo, pero en este Caso, aubpoblacio­

nes de fibroblastos metabólicamente anormales, que resisten 

la influencia de las sustancias reguladoras, llevarla a la­

producción continua de col&gena aún despu&s de que el estt­

mulo haya desaparecido, Una hperfunción de los linfocitos -

T auxiliadores, puede ta~bién explicar el fen8meno. 

Loa fibroblastoa anormales podrían ser hipersensibles a la­

acción de mediadores que afectan su función bioqutmica (ae­

rotonin;i?). 



Finalmente loa productos del. metabolismo de_l:· tc!j.Ído conju.nti­

vo o la hiperprod.ucción .de··co1lig·ena tleviirta· a~Un:8 .. ,'reapue8ta­
un, ctr-inmune secundaria, . que p~rP.~.·t~.•.:.~.a:: e i. P ~~·~~~~ ::·~~,e-~~_do 

culo vicioso. ''..::~\ ,:'. 

,.,~.:~·:'. •.-_- "''::~:..._:~:~;(:>::~: -
Fac torea gen6t icOs pod~tari·. -Í~fiU it>: eri ·,_.la·_ auacept ibil i.dad para 

:: :::::~~-~n:~n:~::~:a :nic idl, -Ril_t·~~-~-~~-~-~-.:;~~~¡f;~~~~~~~yd ~-da~ la 

.~t.·"f.·~g!,~~:r:·. ',J•' 

Si la hipótesis anterior ea verdadera,. poddá'::cO'naiderarae a­

la Esclerosis Siat,mica Progresiva y a 18 .. :éS~i~-~~'der'mia loca­

lizada con una enfermedad autoinraune contr~·-: ~Íí-ttS~~~Oit. de la -

membrana basal de loa vasos sangutneoa capilarea;·-·:que aecund! 

riamente llevar ta a cambios o acle rosos· y vaac.ul~~··;• m_ayorea. 

Por lo anterior se puede decir que el evento primario en la .. 

etiopatoscnia de la esclerodermia localizad~-·Y,. ~~·--la esclero .. 

sis sistémica progresiva aGn permanece desconocida. 

Por otra parte aunque las lesiones de ·eaclerodermi.a localiza .. 

da y la esclerosis aistSmica progresiva ti.anen muchos aspec .... 

toa en comGn hay algunas di(erencias como -lo dÓiau~atran loa .. 

resultados do exper~mentos de transplanto cut&neo ractproco;­

piel normal injertada en una lesión de eaclerodermia localiz~ 

da ae hace semejante a Ssta dltima de seis y nueve meaos: 

piel de lesi6n do esclerodermia localizada injertada en una .. 

resiSn no afectada se transforma en normal. 

En esclerosis siatimica cuando piel cltnicamenta normal es c~ 

locada on un lecho eaclerodormatoao se afecta de esclorodor-­

mia: la piel con esclerodermia colocada en un lecho normal 



sigui6 siendo ~sclerodermat~aa y que p~r~ comprenderla me-­

jor ea iaportanta conocer el mecanismo de stnteaia de colS­

gana~ 
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SIHTRSIS DI LA COLAGEHA 

El tejido conjuntiVo ae encuentra ampliamente distributdo 

el el organismo, proporCionando un lecho donde deacanaan­

las membranas. epiteli.~lés_;-10s vaaoa sangutneos 1 etc. 

Es blando, pl~-8ab1~·-·y::;~1·g~-ellst_iCo, cualidades que le son 

proporc ion~d~-9-: por:.:!~ ... &Jü_-. t,;ncia -tundamen tal. 
·;,: ~·-;·._e _;,,;-,:-:_;~ 

Se orisÍna'.:~-n--'.~·¡.::-=~-~S~:q~,J~~ y. eatli Conatitutdo por fibras 

eliaticaa,":·é~'iiiS~~aa .. y. r~ticulares, así como por' la sus-­
·. tancia fúftd~~eñc8i:~~DaorÉa1 todas ellas son producidaa __ por 

e 1 . _f~b_·~~-~~-áa·c-;;·~,·;.r::: -~\-,. -

La fibras de -i:olfgena se sintetizan adentro del fibrobla.! 

to-~- Pa8an al espacio extracelular, como una mollicula pr!!. 

curaOra llamada procoligena, la cual eat& conatitutda por 

tre• cadenaa de polip-Sptidoa deapueatoa en una triple h! 
lice. 

Laa cadena• ee denominan individualmente cadenas alfa, y­

cada una eat& formada por grupos de tres amino-Scidoa que 

se alinean en serie y se van repitiendo a todo lo largo -

de la cadena original. 

El primor aminoácido de una serie de tres, puede aer cu•! 

quiera, poro siempre diferente a loa otros dos, el aeaun­

do ea una prolina y el tercero una liaina. La molOcula de 

procolágana, defiere de la de colágena madura, en que ea• 

mis larga, ya que contiene p6ptidoa adicionales en amboa­

extremoa; trescientos aminoácidoa mis por su extremo car­

boxilo, y ciento cincuenta más por au extremo amino. 
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Estas extensiones no tienen liaina y son probrea_en_proli~ 

na. 

La su at anc ia precursora ea ai_nte ~~&:~~~-.e~:_: ~l .'r~ -~ ~c~-~o ·-e~d2. 
plisnico rugoso del fibroblaato y- de otras :calulaa· re lacio 

nadas; deapuGa de formado 'ea· tranaP·~~t~·da· ~i,-.~~feri~Í--- por-: 

vacuolaa del_ áparat~-.'del Colgi-~ >y_~-~ de·p:~.-~_-it~d-~-:-:~-~::·~-1- eap-,;. 

e io e:ic tracelut'a r·~ - d~~di/. "aa·.-·~c-O'nv·1'é.rt'~-' ~n '.' C~i:&ge·tla\pO_r-_- Pro .... 
te olia ia limitad&' dia" lo_& :~'~p~_-_ii~_~_:·-:'d_~:: e-~-~c~~··16n·~·':'.!_;:" ·-:·:~_-::--:·_"" . 

La co l&gena. madur~ _t.ie!'_ª, ·:·~-~~-~~-- ,~~-~:~-1-.i:~~):~-~~}f f.~~~~l~ :.k:;.· ;·:!~--~~-~ 
hidroliaadaa y la_ enzima i_nvo __ lu_cr_~d __ ª''_Cin··.~at_~·;;t_r_a~~'for~a--..;: 
ciiSn e• la· pro1i1-hidr~xiia·.¡~'-::_~·~~-S~~'f4·¡,·~::~"ñ':~,~~8~'~'n~i~·:d~ ~ 
oxigeno, hierro, alf ac-Ot'oglut~~- t·~ :·y::-¡~{'d-.;:~-~-~~º&~b--{~'~' como-
co factor • · ·-:; ;:,;,-: '' :_~-::• -~:~~~~>~:;!~Ji::.cJ:~': . _;_:.- · ·' 

; i:'. ·-:: . ·'' ;;;;_! -.- -: ;-,- ;:;;;·: 

La funci6n de la hidroxiprolina ea i·~'.:'¡¡·~ ._:_~;~-~l~-~{i'~-~~·i':. 'a--1~-
triple h&lice, a··1a temperátuÍ'a del.:cuerpo;: cÓ~·o·_-solo<ise __ 
encuentra en e.l tejido conj.untivo, au -·Pre~e.-ncÍ~---~n .. ~rlna~·...-: 
o la actividad da la prolil-hidroxilaaa, pueden ser Gtil•• 
para valorar la cantidad de tejido conjuntivo que ae eatG­
produciendo en el organismo. 

La hidroxiliai•a funciona como punto de uni6n con otras m.!? 
l'culaa alfa, permitiendo adem&a la adheai6n con otras fi­
brillaa de col,gena a trav&s de enlaces covalentes, lo da­
mayor resistencia y estabilidad al tejido conjuntivo, con­
firigndole aua propiedades tenailes. Este efecto se obtie­
ne gracias a que se convierte en au respectivo aldehtdo 1 -

por la .acci6n de la liail-hidroxilaaa, la cual raq~iere de 
cobre como cofactor. Sirve ta•bi&n de apoyo a cadenas cor­
tas de glucosa y galactosa, lo que hace de la coligena un­
glucoproto:lna. 
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Se llama miofibrilla .o tropocol&gena;. ~ l"c ~a true tura que ae 

del'iva de la procollige~·á, ·,;._y_/~u-~_-:--~-~_n'a"t-i.t·~_Y_e-~-,i~:~-inolE~U~á/ b&Si~ 
ca para la formaCiGn d~,- fÍ-b_~-ill~s:; .. ;.¿:i.de·-~·-2 ~_800~-.Á·._._.de :•_ia~B~, ·.·y 
se encuentra inmed~·á_t_ia~e_nt_e~ P_ol'«_fu~ra ·:·d~l-: f :Í.~-~--~bí&a-~~-. :._ :·-

'·' ->.:<·,::~:>·-· 
Para formar iaa·' fibrillaa, á~ -dispone~-- 8n '.f·~·-r-~~-/p~;~~-:i~)_·a_· una· 

arriba de otra, de _t81 manera que cada ··mol&,éul~_::_.e·::_a·u_¡;e~p·~-ne 
a .la vec_ina abarCando la· cuarta pal:'te ·de -~U~.:¡~-~Ri_~;¡_-d~·/:-~1,n:,:-.• __ ·_-_ 
llegar a unirse e los extremos en forma 'c1Sr1iiiÍi-o.:.:í:~,~~-i~~~-~:'. ____ . 
Esta diapoaici6n ie confiero al microacop·i_o __ ;ele.C-;:·~á~·.i'~:~ .. Uri~~'.·_ 
period~cidad caractertstica 1 que vista al -~~~,~~i~ot:;),~~~:~áiite~ 
la obaervaciSn de segmentos claros y oba.CU-?-.óá · qu'"~- _·_.ae~:-)•_a~ ~'-·re­
pitiendo indefinidamente; un segmento clar~-,-y '.un·~ ',:rib·.a:~~fo··~·--_ _.._ · 

. ..... :,r. · .. >e ;-~: constituyen un perlado. -.-_~_-... -.:~ik};,t" .. --
'-:-.-;<;~; 

... ::·;t,,.:''::-?:.·1·-
Laa fibrillaa de 0.3 a o.s micras de di&m9.tro_,_,ae .. asr.up~.n_.~ _ 
tanabilin en forma paralela formando las fibra~_·-~.·á.i&~~-ria··~·.;·.v'Íai' 
bles al microscopio de luz, cuyo diametro ~artft· . .-d~'.;i_,~-:::·-12·· -
micras, dependiendo del nGmero de fibrilla8 que la& ~~-n~~it_!!. 
yen. 

Las macromolliculaa de colageno que forman en tejido conjunt.! 

vo 1 se dividen en 17 tipos, ~ principales aegGn au localiza­
ción, función y relación hidroxiprolina/hidroxiliaina en au­

conformación. 

El TIPO I, es el más abundante¡ predomina en la matriz org&­

nica de huesos, cartilagoa y tendones, y constituye el 80 a 

90% de la dermis; ea un heteropoltmero porque contiene dos -

cadenas alfa idlinticaa y otra con secuencia da aminoicidoa -

diferentes. 
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El TIPO tt, ae·encuentra predominantemente.en .. cartt_lagos hi,! 

linos. 

El TIPO 11i,_ ~~_;._d_~-~,_8_~~~- _e_n é1-.·~:~_ar_af_~-- ~-·~-~·-t~oirit_e~_~_¡n-al~ va-­
sos .a~su:!neo~:~-- ~ t~-~-:- ·y' ~~e:Pr~·ae~ -t~-,-e 1'--: i o·;~,- 2ox rd·~ ::-: i"a . có1&8 ena 

, ... -_. _:;_.,.-:.~---.-,,--.·.:··,,:·· '-·~:'.'- '-·~--·:-·_,-',·-.>---.-, ... __ ,, -':. -· 
dl!rmica. ·se. piensa';'q_ue_:':'C'on_ati_tUYe\·_un __ a·: ~o~m,•}f .. etal_:_:de. la col,! 
R•na, ya que_:~~ ·-i~'.~qÚ~·.:_ ~,r-~d·~~in1á·;;~·n:.-~'1'_:.-~~·bri&n':::;;J; . .,\ - · 

•. ' --• ::'·i~'~'.:_~ .. ::·:v_ ;···,{~~~-}.:'.~~q~;y~}j~~~li~;~;;~~1:.~;~_~{:~:~~::;~7';; ! .: '."', .'-- -:·: C' -

El _TIPO IV, se localiza;·pri_m,or~in_l~:ªº_te:~en'~\la_s;_m~_mbranas ba .. 

:::·:1::. 
1
: 1 ·::ª:V d::::E:f J'~f~FJ~~~t~f~;i~~~~r::~. 

Recientemente ae han deacubie·r·t·o· oii-Oa_;~tiP.os qua contienen .. 

cadenas añfa y beta, pero sus funciones aGn no ae delimitan. 

Las fibras el&sticaa y reticulares son parecidas a las col& .. 

genas, pero aon m&a eacaaaa y tienen funciono& y propiedades 

diferentes. 

DEGRADACION DE LA COLAGENA.- Para evitar la acumulación del .. 

tejido conectivo, debe existir un balance entre la stntesis­

y degradaci&n de las fibras col&genas. La degradaci6n es una 

función que se lleva a cabo por la enzima colagenaao, la 

cual ea producida por loa fibroblastos que se localizan en -

la dermis superior, y en troa órganos. 

Actúa sobre la molécula original separ&ndola en dos fragmen­

tos que se desnaturalizan rápidamente, pues son menos esta- .. 

bles y m&a susceptibles a la degradación por otras proteasas. 

SUSTANCIA FUNDAMENTAL.- Loa mucopoliaaliridoa constituyen el 

mayor componente de la auatancia fundamental. Los tipos di .. -

fieren según el tejido donde se localicen, e influyen en el-
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metabolismo celular, al afectar el tra~aporte de agua y -­

electrolitoa. 

EatSn estrechamente relacionados con -1aa fibras~ determi-­

nando algunas de -1aa pr_opiedadea flaica'a de loa tejidos. 

Todos loa mucop0li8ac•rido8 eatln conatiu-ttdoa Por ·cadenas 

largas de -hexO~-ami-~4_8 .'.-Y -~-ido -ur6.iico. Se con~cen S tipOa: 

1. Acido hial~~Sftico. 
2. CoÓdroit!n -4•aulfato. 

3. Condroittn 6-aulfato. 
4.- Der~.c-~n- sulfato. 

s. Queratan sulfato. 

El &cido hialurónico y el dermatan sulfato son loa principa­

les glucoaam!nglicanoa de la sustancia fundamenta~ de la --­

piel, y contienen acetilglucosamina y acetilgalactosamina 

como hexoaamina, y como leido ur6nico al D-glucorónido y 

L-idur6nico. La stnteaia de eataa sustancias ea influtda por 

las hormonas sexuales, loa eateroides, insulina y hormona ti 

roidea. Se excretan por orina S a 20 mg diarios de las prim,!. 

ras. En alteraciones del tejido conjuntivo como en eaclero-­

dormio localizada y en la esclerosis aiat&mica progresiva. 

Parece que el desorden ea primordialmente un cambio difuso -

del tejido conjuntivo, pero las alteraciones a este nivel 

son contradictorias. 

La stntesis de col&gena se ha visto aumentada, normal a in-­

cluao diaminutde. 

Para su estudio se utilizan técnicas diEercntea como la val~ 

raciSn del peso y grosor de la piel, alteraciones funciona--
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les, pruebas finas que mid~.; 1¡, in~~rpor~cÚ;n de prolina -
marcada, . actiVida~ ~e-_ 1a_-_p·r~·1-ii~hidr~x-ila~á ;··-. i!xCr.eci6~ 
urinaria de hid ro_xipr"Oliríll' ·y"'·:~· s·t-ud'i~ii\'d~ .. --,~icÍ-'O:acop't a ele c-

t rSnica. :s., ;,; §{; '.l{\¿f .. ;·i~I1~t~.}J)'/;¡~ .i:• . 
El pea o -y . sroaor; de ::la t:· piel'':ae"\''aa ti ni• [a '.'travii a Fd e. biopsia a 

, -·· '.·,. '..-.. ''.<' ·(:·.·.,·: ;•··.'•':,_:.,:_'·'~-:-·;:1;_,-;'t·d·O'- -,'h•.f;.;.;--_..;_-;.·-·, .:;·; , ··,-. -
conaacabando· de: s·-:a-::;7 :·.millmetroa ,\'.aI,1-aa?_qua·.;ae{_le:& :_. qu_i ta -

. _. . - ; __ ,·,.: ~_ce._.!. '/-•';O:s,-, .. ,"".;-'.'.:C'¿~'~";:;.:-,,_,,.:_,,'."'-!·C•,~""c·'<'.c:·.;.,;,,._.,--}-·-.-.·-,,~-:· -:-: -; 
e 1 tG j ido celular.;- aubcu t &neo·.~;.Loa::· hal la&goa·~-va rtan ;,deed e· 

-- :- -_._ ·'· -'-:.-;;_~_,_,,,~·,, :,~ .,., .. "~"-"*'.~·µ..;. ·::;n,;;'--,·-~~; ·-'-;"·:::'-:-~·.'.·;::· ;~- ·--
1 os que re fie r8n-:-d iaminu CiSnt.'.0! normalidad·.-~~ ha a ta_.;..lDa ·--que 

. , ~ ,_.;;,,_., -.;~.;:,;·,-~,i:•-"C•Y·~ii!fi.c.'<.'{;• 7'7'-2'i'-~·¡'~'°'··r,\O>O.-;,-;.j,_-_;\"''-'--·: :":'- . . 
en cuon t ran : aumen t·o;;-d _e~· e_a t_o-_8-~:r.a·s,soa __ _._-~~~~ollre·ca;: qu

0

e_ 1_·_el aumon to-
en el conte~ido .:t-~t~i''.--d~::-~·C:iliS~~n~;,~'~"':·~·~op·~~'~i~~-~i al aume!!. 
to del groa~r ~-~-tSñe~.·,- -·· ----;"._:":·_,.-:-~·.,: .:>, · "::_ .. --. .-·-:._::.-· 

,.¡,' ':._>: 

Desde el punto· de· vista 'fu;~C:Íon~-i;: 14 capacidad de- contra.5. 

ciSn de 14 fibras, medida por Ínli-tod'o·a hidr.otSrmi~oa, 'os 

normal; sin embargo oxiate una amplia aeparaCi6n entre 
ollas, lo que da la iluaiSn de homogeinizaci6n. 

Las fibras de colágeno normalmente ae colocan una sobro 
otra, s6lo cuando la piel está estirada, en la escleroder­
mia permanecen intercalada&, adn cuando la piel no ae on-­
cuentre en extensiGn, lo que hace suponer que si ftaicame~ 

te las fibras son normslea, la dispoaiciG~ anormal las im­
posibilita para conaervar su fuerza tenail.f 

Se ha ºreportado aumento en la síntesis de la colágena on 

mGltiplea ocasiones y se ha comprobado al demostrarse un -

incremento en la captación de prolina marcada y en la pro­

fil-hidroxilaea, El aumento en el recrculo endopliamico 

rugoso de los fíbroblaatos, ea taQbí6n una evidencia de la 

elevaci5n en la formación de la coligena16 

A nivel de cultivos, ae ha comprobado quo los fibroblaetoa 

sintetizan más colágena que las c&lulaa normales, lo que -

sugiere un de!~cto en la regulación de la función do estas 
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cSlulas; ain embargo.no todas las publicacio~ea confirman­

talea hallazgos~ 

Al microri.có(>Ío: de '1uá el·_·t_Ctj_ido _conjuntivo se ve _homogene! 
: ' .- -._•( -··-. '\: .·,· 

r.ado, ·_ aparent~mante·::p_or,·, la pi'es_anci8 -de col_&_gen_a in_madura, 
la cu~·~ i::·iarl_e·:,·~.y·~~-;~~-~-~P~rÍ:i6n d8·,,·a·nl~~ea'_; de' u.n.iOn __ 'intermg .:· 

lecUlar_ea~:~e,duCib_lea_,-.'.;:que. du~ánte· la· madu'r"ac·16~ .. _,·~~on·_-ree~-- -~ 
·¡,iaZad-~8 :·¡,·or:xu~·oS_:;;·e~fAi:ea--mi~-- establea-' no-, reduc.ible_a· .:: 

. ;_.;.:--. --- -- - ' --- - ,,, ' - ' ,_ ' ,.· .. ---
AGn no:·~-.~--~~:~~-~~¡'~~:;-'.' la -¡~t:~:~rO·¡;·•~_{;·'.,'~-~ .. _:;~·1··:'i~;~;~'.~:1·~-/~bi"~~-
taa··- ae ·_a.é:tiVan en forma indiVid·~_.1;·<~-~-~_1!:'1'it-:~i;ti!'_~--·~_s'~·:a_~m~~ 
tada Se :debe_ a_ un m

0

ayor. -nGmerO--dé_: e-~t~~\'i~&í~i~:~:i~;{S'~-,{h~:~:aú: 
• · · - -- · -,-,,¡.7-~.:--"',--,~-r_-.-,-.~_:_,_:_~,;.·;-; ~ .. -- ' · 

gerido la posibilidad de que ·aean eatimuladoa·:. y: produ&can-
fibraa mla rJipidamente que en cond-Íci_~~-~-;-:: ~~:~-~-~'i~-~ :'.---p~r un­

mecaniamo no bien establecido4 .. ,,-. 

En alguno& trabajoa se ha obaorvaJo di8.minuci6n de la hi-­

droxiprolina e hidroxiliaina, oncontrindose normales en 
otros eatudios. La reducci6n en la hidroxiprolina coincide 
con el aumento en la producci6n de fibras, lo que apunta -
en favor de la existencia de fibras colSgonas alteradas 

con poca cantidad de esto aminoficido. 

El tipo l de col,gena representa el 90% del tejido conect! 
vo de la piel y el tipo 111 al 10%: esta relación normal -
se ha visto invertida en algunos trabajos, pero otros la -

reportan normal. 

Se han postulado tambtin alteraciones en la degradación -­
del tejido conjuntivo, por disminuci6n de la colagenasa, -

lo que provocarta au acGmulo, sin embargo &ato no ha podi­
do se comprobado. 
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Finalmente, en el microscopio electr6nico, se.ha observado 

incremento importante de fibrillas inmaduras, sobre todo -

alrededor de loa vasos aangutneos y las ~rablicu-las Brasas; 

en la dermis superficial se aprecian norma.lest p~rO coñfo!, 

me se avanza en profundidad, hasta el tejido celul8r sub-­

cutáneo se tornan finas (200-240 A) .e i~madu~&-a·, conservBn 
,- ---- -·---- - ' - - -"- -

do su perioricidad. Hay irea8 donde."18,_'di_B.Po&iCiGP _en bif,! 
aica, con fibras maduras e inmaduí-a'a-:_;in't·~-~ci~i~d~:~--~ 

---~c:i~/~ri~![~~~ --f.'-,' i---
···'t'.''-'-., ,,_.•.,e 

Los resultados anteriores,· tan·:,¡¡¡·r·1~b1~~:~y~_-¿c,·~-tradicCorioa, 
pueden ser explicados por la _hip~te_a:i~-:;·q·u_e;:i>_~~tula que. laa 
al terac iones vartan segt1n_ ·_e 1:-__ e·:a{ad __ i~: ,:_c:i.~-~-i_~c,r~~ :_.:14 __ :Cnf ~rme 
dad; si sabemos que la EBci~r-~de;~ia;~··si·~·-t'e~i~Ít-.:~ur~·¡.. ~on: 
portodoa de agudización y late-iacia, ··i~á''.h8ifa-z:S;oa-.:h:i.'et~qut 
micos y de microscopta el~ctr6nica ~.~i-arli~: c~n-f~r~G. -lo· __ .:. 

anterior, nat, en la etapa activa_ h'abr&.aumento·_en¡~·a "p.ro-.. 

porción de colágena de hidroxiprolina y otras _ev~denciaa -
de atnteais incrementada. Durante la etapa de latencia; la 

coligena ya habr& madurado, alcanzando su estado inaolubie 
y por lo tanto loa estudios bioqutmicos y electrónicos ae­
rin negativos. Lo anterior puede confirmarse con el eatu-­
dio de placas de Horfea, donde existen los dos cambios, 
con estabilidad en el centro y actividad en la periferialr 

Parece que los hechos procedentes ocurren primordialmente­
en el tejido celular subcutáneo, donde las fibrillas se 

ven finas y numerosas; estudios recientes indican que loa­
fibroblastos en esta área y los de los dermis inferior, 

sintetizan m4s fibras que los que se encuentran en zonas -
más superficiales, dato que se comprueba a través del cul­

tivo celular a diferentes niveles de la piel. Una vez en-­

groaada la col¡gena, se dispone estrechamente reemplazando 

la graaa aubcutinea e invadiendo la dermis de abajo hacia 

arriba. 
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ALTERACIONES DE LA SUSTANCIA FUNDAMENTAL.- Se han descrito 

aumentos en la hexosamina y el dermatan sulfato. comproba­

dos incluso po microscopta electr6nica. La elevaci6i de 

glucosa minglicanos puede conferir parte del -aspecto hia~­

linizado y homogl!neo ttpico de es~a- situaci6~: Pat0l6gica; · 

El colligeno de la piel puede estar aumentado::en_--la ·:eacle-­

rodermia localizada, pero eatl diaminutdo en. la·:p~el de la 

esclerosis aiaté~ica; la -sensibilidad croxoa~-iai en. piel -

normal y anormal eati prolongada en· ~mbas -c_o~di~-i0nea 1 los 

dos padecimientos pueden ocurrir juntos·, _ambo.a· p_ueden te-"." 

ner bases inmunol6gicaa como se ha mencionada·.rs_ 



19 

e L A s 1 p I e A e I º· N 
. . 

La esclorodermina de .la piel puede ~cur;ir ~nuna ~ariedad de 

cond icionea •. Sin' 8m,ba~S~ .. R~ok:. dice:: _Que ··~-~~-·t-&rmin~' Gs~-le_i'ode,!. 
mina p.od ita ·'°á'~r ':e~ t ric.tii:~~~ t-,;:_~co~f .i.ri-ad-~: a·-._.la '. ~ ~-~i~l=osi~ . de: la 
piel loc-alti'Ad~;' ~-;::g-~ner.~iii·~-d~3.0 '--:;· ----~.'."- \ .. <-)-,~·::-';.;.e· 

• - ·--'., ••' ,.,,,,·,~· - ••• ;~_:·._,;;~-~-:: ,.,,.,,· _1 ., •' • -

-~ ,_ . ó; ,,~, ~ __ ,.,, :_)~~~.:-;~~--~/::/·-:,·/·'.-. · -·-:--_. t ;· r ':-~c.;- -,~:_~¡·, '-' 

Et' . t.ér_mi~-o ·mor ·f·~.-~--10ca1tza~-~-" :~~- --~-1-~·s-rii~-~,~j~~~~j~;~~~r;~~:~:~~:~--1~~,. --
c i rcunsc rt ta· o· loc.81izad8.~:;,. ><:~-~--- · ·-·:_·;/-,:.'~·- .:,_~ _:,;' :_;·:.); 

·-- :·::;::::~-~: .•. ,\,-~~:;~:'.·:' 
La -e la~if tC4Cil5.D dé'' la .'~ecÍer~·der~·ina {h~:·. tG-ili~~-~}-~ii·~ ,--~~-h-1Üci.i5n.-_ · 

- :· ' ---_., __ --- - · ' ·'; .. - . -- . :_. . -<:· --' .. ·.o-~·/·.-.~> -:; ,~~::··,r:-:-.'~·· 0_--:<: .: -·-· -- -· :;· __ . : . 
tSrpida por·. al s innllmero de. t_Srmino_•··l!r_ró.neo.s.:~_qu_e<•.o ·.ha_n-:e_m--' 
picado para· donominarl& y·.-por' el 

0

he~ho:,-d·~·;:·q·~~.-.él~;~~i8Ciinie'nto, 
. • ' - ·-·-.:-.·_'-.--.;.,,··.<·-!-'--,.~~· .. _:,.-,, .. ;, ' 

por st mismo ea muy variable que.van deado;_forala:gravea con---

ataque visceral severo,-. hasta i'as · form~~-:-~i~·c.~1-_i~~-d·~:¡_-:'. b·&-nig~-­
nas, pasando desde luego por 'variedades .i~terme.diá·a-' Y l!ndro­

mes de auperposici6n que '!n.-tu·d-Obi'eiilent-~ '.·,h.-á~~-.'de-t.·~~~·iná.da' ma,yor 

confusi6n. •" ·:.:· __ /;_-.:·:¡;·:_·' 

El primor in tonto de. C1asÍfi.cac
0

i6'n~ a·o·--:d~b-itL ,¡,·.:·Álibert en ----

1817, quién dividiS a ~as"escler_odar·~t.a·s_--·~n: formas parciales­

Y universales; on 1886 Hardy -~•t.i1.:.loCi6 una closificaciSn mSa 

amplia en la que incluy6 a la ~a.riod8:d edematosa, la esclero­

dermia en placas y la esclerodermia de las extremidades. No­

fué sino hasta 1893 en que Hutchinson estableci6 las diferen­

cias entre acroesclerosis, esclerosis difusa y morfeaJ6 

Posteriormente so han propuesto numerosas clasificaciones que 

también han contribu!do o hacer m4s confusa esta entidad, po­

drta mencionar numerosas clasificaciones mencionadas en las -

distintas obrns consultndas, pero uno de los objetivos de es­

te tr4bnjo es contribuir entre otras cosas a simplificar el -

entendi=iento de este padecimiento y que adem&s tenga utili--



ro 

dad prlctica. Por lo que mencionar& la claaificaci6n de ----­

Schumacher y que a mi juicio me parece la mis adecuada:r7 
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CLASIPICACIOH DE LA ESCLBRODBRHIA 

l. ISCLIROSIS SISTBKICA PROGRESIVA 

a) Con e1clerodermia difusa. 
b) Síndrome de CREST 
e) Síndrome eoain6filico 

2. PASCITIS BOSI•OFILICA 

3. DISTROPIA FACIAL COHGBKITA 

4. FORMAS LOCALIZADAS DE ESCLBRODERHIA 

a) Morfea 

En placas 

Guttata 

Generalizada 

s. POlll&S MBaos TIPICAS 

Morfea subcut&noa 

Morfea queloide 

Morfea tr6fica primaria posiblemente euporificial (A-­

~rodermia de Paaaini-Pierini) 

E1clerodermia lineal con o sin melorreoatosia 

Eaclerodermia en golpe de sable con o sin hemiatrofia­

facial. 
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6. APBCCIONBS SIKILARBS A LA ESCLBRODBRHIA INDUCIDA POR SDS­

TAKCIAS QUIHICAS. 

Enfermedad por cloruro da vinilo 

Fibrosis inducida por pentazocatna 

Fibroais inducida por blaomicina 

Afecci6n parecida a la esclerodermia deapu&a del uso -

S-Hidroxitript6fano 

7. BIPERHEDADBS CON CAMBIOS CUTARKOS QUE SBHEJAW ESCLBRODIR­

MIA (SBUDOBSCLBIODERHIA) 

a) Edematosa 

Escleredema adultorum de euschke 

Escleredema (mucinosia p3pular) 

b) Indurativa y/o atr6fica 

Liquen escleroso y atr6fico 

Porfiria cut,nea tarda 

Acromegalia 

Amiloidoaia primaria relacionada con mieloma 

Engrosamiento de la piel relacionada con neoplasia 

de células plaam&ticaa y polineuropatta periférica 

Fenilcetonuria 

Poiquilodermia congGnita 

Síndrome de Werner 

Cabe señalar que Scumacher no incluye en au clasificaci6n a -

la esclerodermia anular o Ainhum de Da Silva Lima "amputaci6n 

eapont,nea de los dedos del pie 11 que ea identificado por mu-­

chas autores como esclerodermia y ea endGmico entre loa ne---
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groa. Comienza en la infancia o al nacimiento y a61o se obse~ 

va en los pies. 

Tampoco incluye a la esclerodermia tipo ampolloaa que ha sido 

reportada por varios autores en revistas entre ellas la Revi~ 

ta Hexicana de Dermatologta1° 
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HANIPBSTACIDRBS CLIRICAS 

MORPBA O BSCLERODBRHIA VARIEDAD PLACAS 

La morfea o eaclerodermia en placas puede aparecer a cual---­

quier edad pero es m's frecuente en la prime?"& y segunda. dGC!. 

da. Se caracteriza por placas eacleroaaa circunscritas c~n -­

centro color marfil y halo violaceo; aegGn Pizt Patrick la -­

presencia del halo violSceo significa que la enfermedad est4-

en fase activa. El inicio de la leai6n ea in~idioao, comienza 

a menudo con un 4rea de eritema que puede mostrar algo de ed~ 

mano depreaible, gradualmente el centro se hace blanco amari 
llanto, muchas veces hay alopecia y menor reapuestn audor~pa­

ra dentro de la leai6n. f5 

Las placas que pueden ser ligeramente elevadas o deprimidos -

son firmes e induradas 1 m41 comunmente las lesiones eon dni-­

cas o pocos poro en algunos casos son múltiple&, su tamaño v~ 

ría de uno a treinta cent{metros 1 se pueden presentar en cua! 

quier parte del cuerpo (excepto en cara donde se preeenta la­

variedad golpe de eable). Serupa, refiere que la apariencia -

satinada de la esclerodermia en placa& es un signo temprano,­

el cual puedo ser usado en ol diagn6stico clínico. Predomina­

en tronco. Se presenta con más frecuencia deapu~s de la segu~ 

da d¡cada de la vida.36 

Una importante distinción entre la esclerodermia variedad li­

neal y la esclerodermia en placas es que la primera tiende a­

fectar no s6lo las capas auperificialea sino también las pro­

fundas de la piel con fijaci6n a estructura& subyacente&. 34 

Algunos autores mencionan que esta variedad de esclerodermia­

en placas puede durar pocos m.e1es o 11 mucho1 años", en aproxi­

mademonte la mitad de los caso& pueden desaparecer o ablanda!: 



ae dejando 'reas de hperpigmenéaci6n o hip0pigmentaci6n, en-­
alguno• caso1 la enfermedad tiene una involucii5n tota1'' 

. ., . ' 

La pigmentacidn el considerada p~r· los .é;11-~ic;oa,::i:,~~o-; Un e1ta­

do terminal, un indicio de curaci6_n: d,e ,_l~ _ _-:::~:er~~.:t~_Si.s :P~r·o t4m 
bilin puede 1er un modo de principio .. -~~Íd~:~~~:~-~-º-~~J_-a\_B_o~ge.1=t l; 
ocurrencia de artralgiaa se asoc_ia .. Sn :_ú'ft'.-:4_5x}~'<i~·.: __ e·~ci8-~oder­
mia loéal~z&da en placas, migr_aña:_ ·_eti.: ~·~\·'·t:S_2:(;··{~-0Í.0r»·_abiominal­
en un 12%~ fen6meno de Raynaud·--en .Un\4%·~ .. y-~:·coiúiluye que la es-­
clel'odermia localizada no ., .. -U-n~-(~·f·~;~·~'is~'l't-~~:i-ba~~l~14 ti 

' -·_ .. ·.:,e:-.'.'_,,_~·-'-·';;~?·'~-~;-/::.,--:~-:~-\ 

El mismo ·autol' menciona· que en· a18Uno·a:-ca'.'áoa·· la eaclel'odel'mia 

en placas puede evolucional' a e8éle1"odel'.mia 1iat6mica o estar 

asociada a liquen escleroso y atrdfico.30 

Rook menciona que algunos pacientes tard!amente pueden deaa-­

l'rollal' esclel'osia siatlimica progl'esiva, y que estas lesiones 
al principio pueden evolucionar con al'dor y prGl'ito.30 

MORFEA LOCALIZADA VARIBDAD COTAS 

Ea una val'iedad poco comGn, se caractel'iza poi' mGltiples le-­

sionea pequeñas de 2 a 6 mB, apl'oximadamente segGn menciona -
Yizt Patrick, de color blanco tiza que afectan primal'iamente­
ti5rax antel'iol';cuello y hombros. Las lesiones no tienen la -­
consistencia esclerosa y firme de la esclel'odel'mia localizada 

Val'iedad placas, estfin rodeadas de un bol'de rosado o azul, -­
los Ol'ificios foliculares pueden estar dilatados. Son lesio-­

nea poco numerosas de contol'nos netos y regulares, l'edondea-­

das. Boagel't menciona que las lesiones pueden tener color --­
blanco nacarado ael' de uno a diez mil{metroa, frecuentemente-
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un poco deprimidas, pueden entrar en uni6n-Y' formar -"placa a 

m's o menos largas, ovaladas 

queños elementos puntiformea 

de contornos fe11tO·~-~ddos' con p·e­

o lenti.cularea -en_ la :Perife.ria.'S 

Las lesiones se localizan coa frecuenc"ia ·en cuello, nuca, --­
hombros y parte alta de t6rax·. Afe~ta ---~~b~;e todo- a mujeres j,2_ 

vanea y no da prGrito. 

Ea una dermatoeacleroaia que no todos la agrupan con las de-­

m'• variedades de esclerodermias localizadaa,~aunque exiatan­

razonea para hacer!~. La ovoluciSn es 11 prolongada 11 y cuando -

evolucionan dejan lesionas hiper o hipopigmentadas. 

BSCLE&ODERHIA VARIEDAD GBRERALIZADA 

Algunos autores la llaman esclerodermia difusa. Fitz Patrick­

conaidera n la morfea o esclerodermia locali&ada variedad ge­

nerali&ada c~mo una forma severa de la enfermedad, por el 

gran compromiso cutlneo con mGltiple• placas induradas, hipe~ 

pigmentadas que crecen en profundidad con atrofta muscular y­
menciona que no se asocia a otras enfermedades siatémi------­

cas. Sin embargo en contrapoaici6n con lo anterior Rook men-­

ciona que si se asocia esta variedad con alteraciones sistCm! 

cas y que un 4% evoluciona a esclerosis sistémica progresiva~S 

Esta variedad es mSs frecuente entre loa 30 y 60 años¡ afecta 

m&s a las mujeres. SegGn reportes de ·la literatura hay dos e~ 
sos de esclerodermia variedad generalizada en dos niños. Woo­

Ty y Cola.:SO 

En la clínica de coligenas hay dos casoa.40 
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Clínicamente •e inicia como la asclerodermi& variedad pla---·­

caa. Usualmente en el tronco. 
. ' ,_ ;:'-- _-;' ;- .,.._ :_·_:-_: ·.-.--, :· .. " > . 

El fenlSmeno d_e Rayna_ud-.ioc_81i~~-~'!"ü.:ent_e 'pue-de :_ocurrir: dolor_ en .. 
articulaciones en Un·-~--~%;' p_art'_icU_lati~e~te.' en dedos y ocasiona,! 

mente contracturas ~severas 8'tr6ficaa y dolor intratable en -­

loa miembros., 

Por otra parte un carcinoma de c&lulaa escamosas pueden desa­

rr~larae en las lesiones de m4a de 20 años de duraci6n. 

El pron6atico es incierto a veces mejoran de l a 5 años. 

BSCLERODERKIA LOCALIZADA VARIEDAD LINEAL COR ~~SIR BBLORREOS­

TOSIS 

A esta variedad también se le conoce como esclerodermia loca­

li~ada en banda. Robert Degoa la refiere como eacleroatrofta­

extenaiva de los miembros (o eacleroatrof{a monomélica lineal 

con hemiatroíía), ya que esta variedad afecta con mucha fra-­

cuencia a loa miembros y las lesiones lineales confluyen for­

mando banda a .tt 

Se preaenta en niños y j6venes principalmente, Las losionoa -

linr.Alea como se mencionó anteriormente confluyen para formar 

bando~ irregulares de dos a cinco centímetros aproximadamente 

de ~~cho y de longftu~ variable, que pueden txtenderaa a lo -

largo de un miembro. En ocasiones las lesiones tienden a aor­

algo elevadas (de J a 4 mm) sobre la piel que las rodea, pero 



tambiEn pueden ser deprimida•, el cerco lila (lilac rins) es­

mls o menos incompleto pero no e• tan constante como la vari~ 

dad en placa a, el color ea meno a fuerte qu.e la variedad men-­

cionada anteriormente y puede haber eritema alterno en cier-­

taa porciones de la lesi6n. 

El trayecto 

ralicular, 

del miembro 

de las bandas puede corresponder- a'-u.n-te_rritorio-
puede producirse contracturas _e ___ hipÓdes8rrollo --

afectado JI 

Las lesiones son generalmente Gnicas y unilaterales; laa ex-­

tremidades inferiores son las mls frecuentemente afectadas ·~ 

guidaa por las superiores y el t6rax en su cara anterior. 

Una importante distinci6n entre la variedad lineal y la va--­

riedad en placas es que la primera tiende afectar no s6lo las 
capaa superficiales sino tambiSn las profundas de la piel con 

fijaci6n a estructuras subyacentes. Como la esclerodermia va­

riedad lineal suele iniciar en las dos primeras d&cadaa de la 

vida suele producir grandes deformidades como hemiatrofía de­

una extremidad o contracturas que impiden el desarrollo ade-­

cuado del miembro afectado.31 

Robert Degos refiere que la eacleroatrof~a extensiva de miem­

bros o ascleroatrof!a monom~lica, se presenta en la infancia­

antes de loa 12 años, afecta más al sexo femenino, aparece en 

' muslos,glGteos y cadera que progresivamente afecta el miembro 

en su totalidad pudiendo también afectar en forma contralate­

ral la otra extremidad o afectar las cuatro extremidades, es­

ta variedad afecta rapidamente estructuras aubyacentea como-­

mGaculos, tendonea, porioatio,puade afectar cart~lago y cau-



ear di•minuciGn del di,metro de la dilfiais produciendo me-­

lorreoatoai• ~ hiperoato•i•fl 

Pita .Patric~·incluye ·a la e•cleroderaia en golpe de aable des 
tro de la variedad linea1.JS 

Otros autores como Woo Ty y Cols., consideran al Síndrome de­

Parry Romber como una forma de esclerodermia lineal.J9 

Puede presentarse una combinaci&n de leaionea como la varie-­

dad en placas y la variedad que estamos tratando. 

Los cambios internos frecuentemente vistos en la escleroder-­

mia ~n placaa y especialmente en la lineal, parecen ser de n~ 

tur~le%a congEnita y consisten en cambios do la ~alumna vert~ 

bral como: Espina bi!{da, sacralización de los aegmentoa lum­

baroa, prolongaci6n de loa arcos tranaver1ale•, eacolio•i• y­

xifosis. Williama y Cols., refieren en su hip6tesis que la -­

faacitia eoaindfilica puede set la manifoataci6n temprana ·d~~ 

la eacleroderl:lia linealA 3J 

En cuanto al curso del padecimiento loa autores no so ponen -

de acuerdo, ya que algunos mencionan que involucionan mSa o -

menos en cinco años que la involucidn puede ser parcial deja.!!. 

do atrofta, hipo o hipercromta. Otros como lo refiere Fitz -­

Patrick las lesiones pueden durar pocos meses o muchos años -

(sin precisar tiempo) y que en la mitad de los casos las le-­

aiones pueden ablandarse y dejat sdlo hipo o hiperpigmenta--­

citin. JS 
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Stuar Haddin refiere que la variedad. lineal e• incaPacitan -­
te, progresiva y usualmente no involuciona~S 

Falanga V y Cola., dicen que: la eaclerodermia variedad 11--­

neal sufre una evolucilSn "larga" y generalmente acaba con ro­

gresiSn eapontlnea, dejando una cicatriz atrSfica blanca o -­

una mancha pigmentada, que puede no dejar rastro o aubsistir­

indefinidamente. fl 14 

ESCLERODERMIA VARIEDAD CDLPE DE SABLE CON O SIN BBMIATROPIA -

FACIAL. 

La esclerodermia en golpe de sable como se menciona anterior­

mente algunos autores la incluyen dentro de la variedad li--­
neal. 

Se presenta con mis frecuencia entre la segunda y la quinta -

década de la vida 1 puede afectar también a riiñoa. 

Se observa en el tercio anterior da 1a pial cabelluda y la -­

frente ocupando una posici6n paramedia, la leai6n se puede e~ 

tender a mejillas. nariz, labioa, e involucrar cnc{aa afectar 

dientes, lengua, cuello y pecho en forma unilateral causando­

asimetr1'.a por h.emiatrofta de la caraª ti 30 

Fitz Patrick menciona que la esclerodermia variedad golpe de­

aable comienza con tracci6n y dureza sobre el 'rea afectada,­

produce alopecia y blanqueamiento del pelo. Puede afectar los 

huesos del cr4neo y causar diarritmias manifestada por el e-­

lectroencSfalograma mayor sobre el area afectada.IS 
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Rook refiere, que puede haber afecci6n ocular en esta v~rie-­

dad de esclerodermia manifestada -p·or enoftalmoa,· involucra--­
ci6n de p'rpado1, mGaculo ocular,· ir.is ·y _fo.ndo de ojo50 

Le~ te W •. Burket 'ruffa~-~-,;-qu~·-_:_ia ~aci~"r--~d~~mi~·:_en: ~~~~-_.':_:de a a-­

ble invade fre-cuonteizlent8 caVid~d .:bUC:al, - ien&u'a·~-_;'p¡l-~d-~~ 'bl-.!!. 
do y laringe·, que 1a-,-1~ngua 8dqU·i:e-re ·' t·al --_r':i.&idei: '_-_;q_u.e':·ia 4li-­

mentaci6n y el· lenguaie -resulta. difícil·.,_Ea.tá .'-Va.ri-edad. por lo 

regular afecta- la _diatribuci6n de.l'·qu-in·t~·~.,P·~-r_:-:_C-~~ne-8.f.,- El mi.! 

mo Leste W. Burket -refier-a que cuando la-a l~i-i~~ea -·.a -Pr~aen­
tan en la cavidad bucal dan un aspecto de leuc'oqueratosis :J.3 

PoT otra parte segGn Pitz Patrick las lesiones de esta varie­

dad no involucionan que incluso se pueden extender mis dejan­

do hemiatrofía permanente.TS 

Rook menciona otras manifestaciones asociadas a la esclerode~ 

mia localizada y con porcentajes diferentes a loa mencionados 

anteriormente y dice que: algunos pacientes P.resentan artral-­

gías localizadas en la extremidad esclerodematoaa, fenómeno 

de Raynaud unilateral, migraña y dolor abdominal o cólicolO 

Anormalidades radiogrSficaa aparecen en columna vertebral en­

un 47% particularmente en esclerodermia lineal; espina bífida 

en 33% y otraa anormalidades incluyendo sacralización del sea 

mento lumbar. vértebras en región lumbar, prolongación de loa 

arcos transversos y eacolioaia. La espina b{fida ea particu-­

larmente comGn en pacientes con la variedad lineal de las --­

piernas y nalgas; costillas anómalas, así como costillas cer­

vicales rudimentarias, clavícula atrófica, ausencia de mGacu-
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lo pectoral, deformidad de los pies y de los dedos'O 

Las anormalidades cutineas incluyen: lesiona verrugosas, nevo 

vascular pigmentado usualmente con la variedad lineal y sobre 

el mismo lado alopecia areata 1 vitiligo, ictioaia y distrofta 

ungueal. 

Carcinoma de células escamosas en la variedad generalizada. 

Ocasionalmente la morfea en placas puede ocurrir en asocia--­

ci6n con lesiones de liquen escleroso y atr6fico,S 

Cambios gastrointestinales que no especifica han sido obaerv~ 

dos en pacientes con lesiones circunscritas de esclerodermia­

en la espalda. 

Colding D.N,: reporta el caso de una paciente que preaent6 l~ 

siones de esclerodermia en placa asociada a enfermedad mixta­

del tejido conectivo, sin tener lesiones de esclerosis sistE­

mica progresiva ni sintomatolog!a, comprobado por la presen-­

cia de anticuerpos anti RNPJ 1 

Su W.P;Creone S.L. reportan otro caso de un paciente que pre­

sent6 lesiones de morfea, fasce!tis eosin&filica y m's tarde­

desarroll6 ampollas sobre las lesiones do morfea y dicen que­

ª esta entidad se le debe de llamar morfea profundaJ4 

Kulin P •• Sybert V.P.; reportan una nueva entidad de esclero­

dermia localizada asociada a hipotricosia hereditariai~ 
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o 1 A e • o s ~ 1 e o 

El diagn6atico es fundamentalmente cltnico, la topografía y-­

morfología son suficientes para el diagn6stico de escleroder­

mia localizada en cualquiera de sus formas, pero este diagn6~ 

tico se hace cuando ya la enfermedad estg bien desarrollada,­

cuando se inicia ea pr,cticamente imposible comprobar el diaA 

n6stico.5 fJ 

El examen más Gtil en la prictica que podemos hacer es la --­

biopsia de piel que también puede dar datos comunes a otras 

colagenopattas y datos propios de esclerodermia localizada, -, 
por tanto este estudio no ea diagn6stico ni patonogm6nico de-

la esclerodermia localizada, ya que incluso en la misma 1e--­

ai6n hay diferentes etapas de evoluci6n. Boagert D{az refiere 

que el diagn6atico es f&cil, excepto en las formas de inicio­

caracterizadas por maculas marrones o viol!cea que pueden su­

gerir lesiones de origen medicamentoso. 

En cuanto hallazgos de ex&mones de laboratorio ninguno apor-­

to resultados eapec{ficos, aunque Gltimamente se ha enfocado­

la atenci6n a los estudios inmunol6gicos 1 loa resultados no -

son categ6ricos como se menciona más adelanto y por tanto --­

actualmente no son concluyentea.39 
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DIAGHOSTICO DlPEREHCIAL 

Al conaiderar el diagn6atico de esclerodermia localizada ae -

debe tener en cuenta que pacientes. con dive1:aaa enfermedades­

pueden mostrar cambios cut•neos semejantes a loa de eaclero-­

dermia, por lo que muchas de las curaciones que ee refieren 

del padecimiento se deben a remisiones eapontioeas de otros 

estados pato16gicos que tienden a ceder por si mismos, sin -­

tratarse realmente do las esclerodermias localizadas. 

Por otra parte antes de mencionar las diversas entidades clí­

nicas esclerodcrmiformea, es importante mencionar primero las 

diferencias entre la esclerosis siat~mica progresiva y la es­

clerodermia localizada, aunque con1iderablea, parecen ser m4a 

bien cuantitativas. En ambaa el aenaorio cronoaxial eat& ca-­

racter!aticamente prolongado, adn en la piel normal, Esto ha­

llazgo ae presenta con mucha frecuencia en las esclerodermias 

y nunca aparece en otras enfermedades dermatol6gicas o neuro­

lGgicaa excepto en t&bea dorsal, donde la prolongaci6~ ea li­

gera. Clínicamente la esclerosis aiat,mica progresiva es in-­

distinguible de la esclerodermia localizada en aua fasea ini­

ciales cuando la primera se inicia primariamente con manifes­

taciones cutlneas. 

La acrodermatitia atroficans ea un diagn6atico diferencial 

que se debe tener presente en la esclerodermia localizada. La 

primera usualmente se desarrolla en las piernas y menos fre-­

cuentemente en loa brazos. Est4 compuesta de lesiones viol4-­

ceas atrGficas (ocasionalmente can un borde lila). Cede rapi­

damentc a la penicilina. La diferenciaci6n ae hace por biop-­

aia y por cronaxometr!a sensorial. 



35 

Dermatoe•clero1i1 de las piernas mal vaacularizadaa; Entidad­

descrita por Degoa; ocurre sobre laa piernas varicosas, en -­

los ataques de capilaritia tromboaante (dermatitis ocre) y en 

la trombo y periflebitia. Se trata de una induraci6n de desa­

rrollo lento y persistente debidas a fibrosis del tejido con­

juntivo y por esta raz6n son hiatol6gicamente diferentes. Hay 

.dolor y edema de la pierna con inflamaci6n del tejido conjun­

tivo •'• profundo e involucramiento secundario de la piel. Laa-
infeccionea aecundariaa tan frecuentes, concurren a provocar­

esas lesiones esclerosas de dermis y atr6ficaa de epider----­

mia. La piel es casi transparente o eat4 recubierta de esca--
21 

mas y costras, 

Disturbios tr6ficos; Las lesiones pseudoesclerodermatosa1 --­

pueden partir de loa nervios periféricos, con par1li1is, hem.!, 

plejfa, le1iones del cord6n espinal y otras moloatiaa que dan 

como resultado disturbios tr6ficoa. El diagn6atico correcto -

ea fficil. 

BIPODERHlTlS ESCLERODERHlFORHES: Se distinguen de la esclero­

dermia cl!nica 1 hiatol6gica y etiol6gicamente, como el erite­

ma nudoso de la reacci6n leprosa grave. 

DISLIPOIDOSIS CUTANEA TIPO OPPENHElH-URBACH: Pertenece a la1-

dermatoescleroa is. Ataca de preferencia a las mujeres adultas 

y se observa en mla de 3/4 de loa caaoa 1 entre diabGticos. El 

aapecto de dermitis eaclerodermiforme atrofiante ea uno de -­

loa m&a frecuentes. Principia por una placa elevada y firme -

con un centro deprimido, con pequeños n6dulos infiltrados ro­

sadoa. Son simétrica& y alargadas, contornos neto1 y curvilt-



l6 

neos, de 2 a muchos cma. de diSmetro. El centro da las pla--­

caa ea de color amarillo gamuza, a.veces violado, con algunas 

zonas morenas. La epidermis eatS lisa, brillante, atr6fica, -

casi transparente. Suelen pre1entarae algunas teleangiecta--­

aias, erosiones o ulceraciones. La biopsia comprueba el diag­

n6atico clínico. 

RADIODERHITIS CRONICA POST-RADIOTERAPIA: Es una placa escle-­

ro-atr6fica que puede aparecer de repente, a veces muchos a-­

aoa deapuGa de la irradiaci6n, en la zona tratada o expues--­

ta. Suele principiar por eritema, ampollas, ulceraciones y ª.!. 

caras, con una esclerosis blanca indurada, una atrofta epid'.!. 

mica a veces cicatricial, algunas teleangiectaaiaa arboraceaa 

y manchas morenas puntiformes o reticuladas. Pueden evolucio­

nar hacia un cincer espino-celul•r, 

RADIODERHlTIS CRONICA PROFESIDNAL1 G\taca a radi6logos y ciru­

janoa) asienta casi siempre en dorso de manos, La piel, tinte 

viol,ceo. se reseca y descama. al mismo tiempo que se espe--­

ao, Hay flexi6n dolorosa de loa dedos, rebordes unguealea --,­

agrietados y uñas anormales. Si la radiaci6n continGa, loa -­

trastornos tróficos se agravan y toman una apariencia eecler.!?, ... 
LIQUEN ESCLEROSO Y ATRDFICO: Conocido también como liquen Al­

buadermatl~!a liquenoide atrófica cr6nica, es otra entidad 

que se debe diferenciar de las esclerodermias localizadas¡ 

aunque algunos autores lo consideran como una variante de la­

eaclerodermia en gotas, sin embargo a este respecto existen-­

muchas controversias~ 
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El liquen eacleroao y atr6fico ea un estado cr6nico atr6fico­

de la piel, caracterizado por manchas blancas, tapones c6r--­

neoa, foliculares de color negro, rodeados por un halo erite­

matoso alrededor de las manchas blancas, posteriormente ae 

produce una atrof{a apergaminada y las lesiones pueden con 

fluir para formar grandes placas, se puede presentar tanto en 

adultos como en niDos. 

ATROPODERHIA lDIOPATICA PROGRESIVA DE PASINI Y PIERINI: Enfe~ 

medad descrita por Paaini y Pierini que cl{nicamente tiene m~ 

cha similitud con la esclerodermia localizada variedad placas 

con la que se debe hacer el diagn6atico diferencial. La enfe~ 

medad consiste en leaionea atr6ficaa definidas, pardas, ova-­

lea, redondas o irregulares lisas, que se producen principal­

mente en mujeres j6venes y se localizan en el tronco. A veces 

laa manchas son consecutivas o coinciden con lesiones que no­

pueden diferenciarse de la morfea. El curso de la enfermedad­

y los hallazgos la hacen diferente do lea esclerodermias. 
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OTRAS ALTERACIORIS QUB POKDBH DAR KAMlPBSTACIO•&S BSCLB&ODBR­

MIFORHBS. T PUEDEN COHPUNDIRSE COR ESCLERODERMIA LOCALIZADA 

l.- Enfermedades ocupacionalee por exposici6n al cloruro de­

polivinilo, percloretileno y tricloretileno, pesticidas, 

resinas epoxy, etc. 

2.- Asociación con enfermedades gen6ticas como la Progeria,­

y algunas mucopoliaacaridosis como loa stndromes de Hur­

ler, Hunter, Horquio y Schier (Hucopolisacaridosia I, --

11, IV y V respectivamente). 

La lesión reticulada lilacea puede remedar a la poliarteritia 

nodoaa. Placas atróficas pueden resultar por la aplicación 

t.H. de vitamina K o inyecciones aubcut¡neaa de corticoides. 

Esclerodermia Like se puede observar en pacientes con fenilc~ 

tonuria. amiloidoais con o ain mieloma mGltiple, puede haber­

esclerosis en atndrome carcinoide; en progeria, acroger!a y -

epidermolisis buloaa poiquilod6rmica. Esclerodermia Like en -

reacci6n injerto contra huEaped. 

En llipotiroidismo y en artritis reumatoide pueden haber cam-­

bios paeudoesclerodermatoaoa. 
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HALLAZGOS BISTOPATOLOGICOS 

La histopatologta de la esclerodermia localizada revela una -

etapa inflamatoria inicial y una esclerosa tard!a; la mayor!a 

de los cortes de rutina muestran un cuadro hiatolSgic.o inter­

medio entre loa dos estudios. 

Ea importante que la muestra de biopsia incluya cantidades a­

decuadas dn tejido celular aubcut,neo ya 'que la mayor parte -

de laa alteraciones diagn6aticas se encuentran a este nivel. 

En la etapa inflamatoria inicial que se encuentra principal-­

mente en el borde viollceo de las lesiones en crecimiento; la 

dermis muestra haces de col&geno gruesos y muy apretados y un. 

infiltrado inflamatorio leve predominantemente linfocitario -

entre loa haces de colSgcno y alrededor de loa vasos aangut-­

neoa. en el tejido celular aubcut,neo y en sus proyeccionel -

a1cendentes hacia las gl4ndulas ecrinas ae observa un infil-­

trado inflamatorio mucho mls pronunciado que el que se ve en­

dermia, 

Laa trlbeculaa que dividen al tejido celular aub-cutGneo ea-­

tln engrosadas por la presencia do un infiltrado inflamatorio 

y el dep61ito de neocol,geno; el colGgeno neoformado que se -

compone de fibras mGs que de haces y que se colorea dEbilmen­

te con hematoxilina y eosina reemplaza grandes 'reas del teJ! 

do celular subcutd.neo •JS 30 

En la etapa esclerosa tardía, como se ve en el centro de laa -

lesiones m!s antiguas, el infiltrado inflamatorio ha desapar~ 

cido casi por completo excepto en algunas Sroas aubcutSneaa. 
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La epidermis estl adelgazada o puede estar normal. 

El colfgeno dGrmico eata engrosado y muy apretado aGn en su -

porci6n mis superior, incluyendo la capa papilar donde normal 

mente tiene una diapoaici6n laxa. Se colorea en forma m•s eo­

ainofílica que lo normal, las gllndulas ecrin~ae estln marca­

damente atr6ficas y el tejido graso que normalmente las ro--­

dean estG muy diaminuído o ausente. En cambio estSn rodeadas­

por colfgeno neoformado y aparecen traccionada9 hacia abajo por 

este neocollgeno. 

Las gllndulaa sudoríparas parecen estar dentro de la dermia,­

como consecuencia del reemplazo de la mayor parte de tejido -

celular subcutSneo por colSgeno neoformado. 

El tejido subcutlnoo muestra al principio fibras colSgenaa ºll 

duladaa muy finas, numerosos fibroblastos y un aumento de las 

fibras reticulares. Finalmente el colSgeno consta de haces -­

gruesos, p¡lidos, esclerSticos homSgeneos o hialinizadoa, con 

menos fibroblaatoa que lo normal dando al naocol,geno del te­

jido aubcut&neo un aapecto vacio. 

En el colágeno esclerStico se ven pocos vaaoa sanguíneos, éa­

toa a menudo con paredes fibr6ticas y luz estrecha, En el ne~ 

col,geno del tejido subcutáneo se ven pocas fibras elásticas. 

Los mGsculos estriados ubicados por debajo de las lesiones de 

morfea se afectan solamente en loa tipos de esclerodermia li­

neal y en golpe de sable; las fibras musculares aparecen va-­

cuoladas y separadas entre at por edema y colecciones focales 

de células inflamatoriaa. 
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Lever refiere que la esclerodermia circunscrita o morfea se -

cat'actet'iza por engrosamiento de loa .haces de- -col,geno ·que se 

extienden al- tejido celular aubcutlneo. E_( ap1.8Dam_ient~ _de_ la 

epidermis superficial se produce solamente en_. la_ e-tap'a ·-·tardta. 
Que el aspecto hiato115gico de 14a i~aion98 ~-U~&.ñeá-~ d~.-:·la -ea-
clerodermia aiatiimica progresiva ea similar. _al: que se ve- en -

la morfea de manera que la diferenciacil5n h'i-~to1.68Í'ca ea iÚipo 

aible .. 

No obstante en las lesiones iniciales la reacci6n inflamato-­

ria de la eacleroaia sist,mica progresiva es mucho menos pro­

nunciada que en la morfea y en etapa tardta la esclerosis si~ 

tEmica progresiva muestra cambios vasculares m&s pronunciados 

en el. tejido celular subcutlineo que en la morfea. 

SegGn Fitz Patrick, la oclusión de loa vasos sanguíneos no se 

encuentra en la morfea y 6sto hace suponer que puede tener 

una relación con la involución espont,nea de la enfermedad; -

no eat& aclarada la naturaleza exacta del hallazgo. Ademia lo 

estructura de las fibras musculares esquelSticaa subyacentes -

a las (reas de lo piel afectada pueden también mostrar evide!l 

cia de daño en ausencia de cambios en loa capilares de los 

mi'.iaculos .tf 

La microcopia electrónica muestra fibras de col&gena de di&m~ 

tro variable, fibras delgadas, espesas y neoformadae cualita­

tivamente normales. 

La histoqu{mica revela alteraciones de la sustancia fundamen­

tal, meaenquimatosa interfibrilar. En estadio inicial edema -

mucoide rico en mucopoliaacaridos leidos. Cuando empieza la-­

esclerosis el edema desaparece por la neoformación de cot&ge­

ao. 
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HALLAZGOS DE LABORATORIO Y GABINETE 

Los exSmenes de laboratorio y gabinete no ayudan para el diaa 

n6stico de la morfea o esclerodermia localizada. 

La biometrta hemltica, la química sangutnea el examen general 

de orina electr6litos a&ricos y las pruebas de funcionamiento 

hepStica habitualmente se encuentran sin alteraciones, 

Excepcionalmente la velocidad de aedimentaci6n globular puede 

estar aumentada, 

Actualmente la inveatigaci6n en la morfea o esclerodermia lo­

calizada se e1tS enfocando a la bGsqueda de alteraciones inm~ 

nol6sicaa las que se han encontrado segGn los reportea en la­

literatura. Estas alteraciones como ya fueron mencionadas son 

la presencia de anticuerpos antinúclearea, anti DNA de cadena 

sencilla, deficiencia de C 2 y presencia de factor reumatoide 

positivo. Ninguna de estaaalteraciones es específica del pade­

cimientOi.f 32 39 

Loa ex•menea de gabinete tampoco ayudan para el diagn6aticoS~ 

lo aon útiles para detectar anomaltas asociadas o para valo-­

rar la magnitud del daño que ha causado el padecimiento. 



T R A T A K 1 B B T O 

Como mencion& al principio de este trabajO muchas han sido -­

las modalidades terapliuticas que se han· ensayado en'.1:ª. es ele-. 

rodermia localizada o morfea en aua diferentes var'i8dad!!• ob­

teniendo resultados variables, algunos se han desechado por -

loa mínimos beneficios y por sus efectos _secundarios negati--

vos. 

Hasta la fecha no se cuenta con el medicamento que se acerque 

a lo ideal para este padecimiento. 

A continuaci6n mencionaré alguna de esas modalidades que en -

un principio parecieron ser la aoluci6n al problema pero que­

na pasaron la prueba del tiempo. 

Stuar Hadin refiere el uso do la fonttoina (dilantin) antico.!!. 

vulsivante que ha mostrado propiedad estimulante de fibrobl&.!. 

toa a d6sis de 100 mg diarios por varios mesesJ
5 

En la tesis de G6mez de la Cortina se menciona que se utiliz6 

la Vitamina D sin conocer su mecanismo de acci6n en este pad,! 
cimiento. 16 

El uso de EDTA (Etilene diamino tetracetio Acido) que fuli ut,! 

!izado por Harria en 1955 en aoluci6n glucosada al 5% I.V in­

dicando que actuaba compitiendo con una enzima en el metabo-­

lismo de tript6fano con incremento en la producci6n de serot~ 

nina .'' 

'En 1950 se utiliz6 la ACTH y esteroides encontrando regresi6n 

de las lesiones dlirmicas no demostrando mejoría en las alterA 

cioaes vi•cerale1 cuando se miniatraba en esclerosis sistGmi­

ca progresiva. 
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Capuaan t., Ortansa y Cola., reportan el uso de griseofulvina 

en doa pacienteR adultos con esclerodermia l~calizada .- d6ais 

de l gr diario observando gran mejor!& a las dos semanas y -­

deaaparic i6n de las lesiones a loa dos meses; esta acci6n- su­
ponen se debe al poder antiinflamato"rio y .. efecto_ va·ao.dilata-..:_ · 

dor coronario y perif,rico~ 
. ·- ;_,·f~:'~:_.-(,_ . .-----~ 

Otros aedicamentoa de m•• reciente utili~aci6~:!·~-~-~i ··La DDS _;_ 

(diamino difenil aulfona), el &cido aciatiCoa_i~o.'. (m~-~~·ca'aol)­
la colchicina y m&a recientemente la D-PenicilaZina. 

La D-Penicilamina ful introducida al tratamiento de la escle­

rosis aiatlmica progresiva por Harria y Sioderman en 1966, -­

m&s tarde por Blumenkant y Asboe Hansen que demostraron que -

la droga era un potente inhibidor de la col,gena in vivo. A -

partir de entonces se han realizado numerosos estudios que 

han tratado de valorar lo• resultados de este inhibidor de la 
sfntesis de tejido conjuntivo. Algunos investigadores han COA 

aiderado que este medicamento no ea efectivo, pero lo dem¡a -

han encontrado una respuesta ben,fica al tratamiento.9 10 55 

Laa d&sia utilizadas en esclerodermia verían desde 500 a 1.5-

gr. diarios con una media de 750 mg. 

Se prefiere iniciar con d&sis de 250 mg e ir aumentando pro-­

gresivamente hasta alcanzar d&ais de aost,n¡ el tratamiento -

debe continuarse durante un año, ya que ea durante ese tiempo 

cuando se ve la mejoría m¡xima; hay autores que refieren que­

debido al lento reemplazo de la colSgena el manejo debe se--­

guirae por un mínimo de 4 años. Estas d6aia fueron utilizada• 

como mencionS anteriormente en la eacleroeis aist,mica progr~ 

aiva y los resultados han sido variables aegGn los diferentea 
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autores pero conmds efectos positivos que nesativoa. 

Por lo anterior y porque se considera que la esclerodermia--­

localizada y la esclerosis sist&mica progresiva comparten la­

miama teoría etiolSgica utili~ada en la localizada o mor----­

fea, A este respecto E.J. Moynahan reporta el uso de D-Penic! 

lamina a d6ais bajas en esclerodermia localizada en la infan­

cia encontrando buenos resultados a d6aia de 450 mg al dí••J! 



SBGDRDA PAR.TE 
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La D•Penicilamina e1 un flrmaco que fue aislada iniCialmente­
de pacient.e8 con enfermedad hepl:tica cr6nica que-_r_ecibi_eron -
penicilina. En 1956 Wal1he notS la actividad quelant~_-_de'l __ -m • .:.·_ 
dicamento qua promovS:a la excre11i6n de cabr8·, ·_por.'10·.::q.~~--~ci'­
liz6 la droga en el tratamiento de la enfiir~~-dad·_:·d~ .. W11Son y­

en el envenamiento por metales pesados. En_ io~· 'Pr-.i~~'~'~'~:-- -~·Íl_t-ü­
dios se utiliz.6 la 1-Penicilamina y poatari'?r~~~-~-~'. Í~-'·Í>-Pe~i­
cilamina que demostr6 ser meno1 t6xica. 

FarmacologS:a: Es un amino&cido aulfidrilo, el cual puede ser­

sintetizado o preparado por la desintegraci6n hidrolS:tica de­

la penicilina, difiere del aminoScido cisteS:na por~la presen­

cia de dos C H 3 en el carbono B, por lo que constituye una -

D-8 B-Dimetilciate!na. 

Compoaici6n química de la D-Penicilamina1 

SH 
C H 3 

e 
C H 3 

Abaorci6n diatribuci6n y excreai6n. 

H 

e 
N H 2 

COOH 

Se ministra por v!a oral, absorbi,ndose bien por el tubo di-­

geativo. El pico de concentraci6n plasm&tica ocurre de 160 a-

130 minutos despu&s de su ingesti6n, por lo que para mantener 

una concentraci6n plaaa&tica constante debe ministrarse cada-

6 horas. Su abaorci6n intestinal ea influtda por las protet-­

naa del tubo digestivo y por loa metales presentes en los al! 
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mentoa. Se elimina por riñ6n. 

El 80% de la D-Peniéilamina ae une a laa prote!na• plaam,ti-­

cas (alb~mina) y el 20% queda libre, el resto circula coMo -­

aus matabolitoa. 

Metabolismo y efectoas Su metaboliamo y mecaniamo de acci6n -

se relaciona con la preaencia de su grupo sulf idrilo libre, -

sus mctabolitos D-Pcnicilamina disulfuro y ciatetna D-Penici­

lamina diaulfuro son metab6licamente inerte•• 

Hecaniamo de acci6n2 Ea un agente quelante de numerosos meta­

les posados ya que promueve su excresi~n disminuyendo loa ni­

veles aSricos de cobre. plomo ~inc y mercurio. 

Favorece la aolubili~aci6n de la ciate!na y posiblemente acti 

va la fibrinoliaia e inactiva a la prostaglandina E 2 aintet! 

zada. 

En el tejido dft granulaci6n suprime la síntesis de proteogli­

canos y la concentraci6n del dermatan sulfato. 

Se ha augerido que tiene un afecto inmunoaupreaor ya que inhi 

be la tranaformaci6n linfocítica y la stntesia de in~unoglob~ 

linas, ademSs de modificar anticuerpos como la dugradaci6n de 

IgM. 

Sua eCectos sobre la s!ntesis de col,gena ae deben a au acci6n 

latirog&nica que conaiate an inhibir la síntesis impidiendo -

la for=aci6n de enlaces cruzados intra e intermoleculares da­

las fibrillaá i~pidiendo el desarrollo de uniones covalontes-
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e9tables que caracterizan a la col,gena madura, lo que facil.! 

ta 1u degradaci6n, el mecanismo intrtnaeco no se conoce, se -

supone que puede aer secundario a su efecto quelante ya que -

tanto para la atntesia de col&gena como para la formaci6n de­

enlaces covalentea a nivel de los grupos aldehtdo ·ae necesita 

la presencia de enzimas que requieren de algunos metales como 

el cobre el hierro y el magnesio para actuar. 

La Penicilamina produce tambiEn aumento de la actividad de la 

colagena1a lo que facilita la degradaci6n de las fibras de e~ 
14gena. 1 9 11 12 

Efectos colaterales no cutlneoa: 

Hematol6gicoai Se puede presentar leucopenia en el 12% de loa 

casos y trombocitopenia en el 9% 1 estos cambios pueden encon­

trarse al principio o al final del tratamiento y pueden aer -

rever1ibles ai 1e detectan a tiempo. Parecen aer m41 frecuen­

tes en pacientes mayores de 60 años, por lo que su uso en e-­

llos debe ser limitado¡ menos frecuentemente se han reportado 

ca1os de agranulocitosia y anemia apl,atica. 

Renales: El daño renal se manifiesta primero por proteinuria­

que puede ser mínima, transitoria o progresiva y llevar al. at.!l 

dromc nefr6tico franco con hipoalbuminemia¡ tanto la protein~ 

ria como la hematuria son par4metros para suspender el f¡rma-

co. 

La proteinuria puede persistir un año o m4a despu&s de auape!!_ 

dido el medicamento, en estos casos la leai6n renal es un ne­

fropatta por complejo• inmunes con dep6aitoa de IgC y CJ en -
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la meabrana glomerular con cambios mtnimoa a la miacroacopta­

electr6nica. 

Gaatrointeatinales; stntomas tales como ·nauseas, anorexia, -­

viSmitos y did:rrea ast como dispepsia son frecuent_ea_ pero .ºº -
serios problemas. 

. -- - --

Hipogeuaia; Que ea la pErdida del gusto __ por_-:_--.,~.b~,r8a_~--~~i-C:-!1~ o_­

saldos y se presenta con frecuencia en-_los,_-Pá.ci_en~e8,->_El: __ aa-­
bor retorna 4 a 12 semanas despu&s de in:i.c:fad·~-,- e"i\-~~&t;ilDien-­
to, aunque &1te no •e haya suspendido. Se cr·~~---.¡;-.-~-- ae.,'Produce 

por deficiencia de calcio y zinc. 

Pulmonar; Rara vez se ha observado broncoalveolitia c'r6nica-­

con disnea severa. 

_Otras man~featacionea no cut&neas incluyen! Hiaatonia Gravia 1 

tiroiditia, atndrome de Sjogren, pGrpura trombocitop6ni~a. 

Efecto• colateralea cutSneos: Por efectoa sobre la col•sena y 

la ela1tina 1 la dermatosis por 0-Penicilamina parecida a la 

epidermoliais buloaa adquirida consiste en la aparici6n de l!. 

sionea purpGricas y plegamiento• cut•neoa en rodillas, codos, 

hombros, nalgas, dorso de pies y otras regiones protuyentes,­

éato puede ser secundario a una disminuci6n en la fuerza ten­

sil de la col,gena por la ruptura de enlaces cruzados intram.c! 

leculares produci&ndose un adelgazamiento de la piel con au-­

mento de la fragilidad que podrta explicar tambiEn la forma-­

ci6n de ampollas hemorrá3icaa y su curación con quistes de --
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mlliue1. 

Lesiones de atrofodermia tambi&~ se han ·reportado .y se cree-­

que aon secundarios a loa efectos de D-Pef.ic.iia~iiÍ·a. aObre el­

taj ido e14atico; la droga t:iene un efecto.-irihibidO'r de la ·ci-· 

catrizaci6n por lo que ea importante eatar alerta:·en--p_acien-­

tea que han a ido manejados con este medicameftto _·por. largo --­

tiempo o con loa que van a ser sometidos. a-'·un.·p·roCe~imiento -

quirdrgico. 

Otro efecto cutlneo del medicamento ea la presencia de lesio­

nes papuloidea en loe sitios de venopunci6n y la formaci6n de 

arrugaa y cutis laxa con tratamiento de m4a de 2 gramos dia-­

rioa y por m'• de 10 años como ae usa en la enfermedad Wil~--

son. 

La elaatoais performana serpiginosa se produce con d6aia en-­

tre 1.5 gramos y 2 gramos diarios usada cuando menos por 6 a­

ños; la dermatosis est' constitutda por plpulaa rosas o ro--­

jaa, queratSaicas formando un patr6n anular que se localiza -

m'• frecuentemente en el cuello, axilas, fosas antecubitales­

y pene. 

Por mecanismo Autoinmunes: Durante el tratamiento con D-Peni­

cilamina se pueden producir autoanticuerpoa se ha intentado -

explicar este hecho en base a una prodispoaici6n genética, d~ 

da por loa antígenos de histocompatibilidad, o bien por efec­

tos de medicamento sobre un hapteno, tranaform&ndolo en una -

sustancia antigénica y finalmente por sus efectos en la inmu­

norregulaci6n con aumento de loa linfocitos T auxiliadores o­

diaminuci6n da loa linfocitos T supresores. 
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Penfigo y Penfigoides Estos padecimientos se presentan m&s en 
pacientes con artritis reumatoide y esclerosis sistémica pro­
gresiva tratados con D-Penicilamina, se presentan por lo gen.!_ 
ral al principio del tratamiento y no son dSsia dependien---­

tea. Se puede producir cualquier tipo de penfigo pero ea m&s­
frecuente el foliaceo, la enfermedad tiende a remitir al sus­
pender la terap,utica en el t&rmino de algunas semanas, sin 

embargo puede ser necesario ministrar asteroides aist8micoa 
para controlar el padecimiento. 

Se han encontrado anticuerpos contra el cemento intercelular­

y anticuerpos contra la D-Penicilamina. 

Lupus eritematoso aiat,mico se observa durante el tratamiento 
de la enfermedad de Wilson, artritis reumatoide y cistinuria, 
•• una manifestaci6n de la terap&utica pues se desarrolla de-
18 a 24 meaea daapuGa. 

Encontr4ndoae en algunas ocasiones anticuerpos antinuclearea. 

Dermatomiosistia: Aparece de 2 a 19 meses dospuSs de haber i­
niciado el uso con D-Penicilamina y desaparece de 2 a 6 meses 

después de la auspensi6n. Se han reportado casos aún con d6-­
sia de 250 mg diarios. 

Reacciones por sensibilizaci6n: Se presentan erupciones macu­
laras, papulosa o urticarianaa pruriginosas a veces asociadas 

a fiebre y eoainofilia, pueden ocurrir en forma temprana en -

la primera semana de haber iniciado el tratamiento, Ceden al­
auapender la droga. JO 29 
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Otras dermatosia: El liquen plano &e atribuye a la formaci6n­

de un defecto bioquícico tal vez a nivel de la glucosa o fos­

fato deahidrogenasa, ya que se ha demostrado que &ata puede -

ser inhibida por la D-Penicilamiua in vitro. 

Estomatitis Aftosa: Puede deberae a una reacci6n dl6rgica o-­

una fragilidad epitelial por pobreza de tejido co~juntivo, o­

tambiGn ser secundaria a un p'nfigo oral o Glceras necr6ticas 

por agramulocitoaia. 

Son tambi6n reacciones secundarias al medicam~nto la piel al! 

pica, la deacamaci6n, pigmentaci6n amarillenta, alopecia hir­

sutismo e hipertricoaia, deTmat.itis paoriaaifo't'me y occo~u.1.0 '2'1 
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DIAMIBO DIFERIL SULFOHA DOS 

La diamino difenil-aulfona ea el principio activo de tod~a -­

las sulfonaa; ea un medicamento utilizado ampliamente afi der­

matología y ea utilizado en padecimientos de diversas etiolo­

sS:aa. como: Inflamatorios, infecciones (bacterias y hon;soa) ~º- ··­
padecimientos con alteraciones de la col•sena ¡)adecimie~toa __ - '. 

ampollosoa u otros que eat4n r8lacionadoa co~ ·un8:-prob-ab·1e·:· e-, 
.!·.· .. ' 

:::l::::o:::·::::·:::~., son· der i~ad~~;d~,11;411."~lt~~i;:_di~ ·. 
fenil-sulfona (dapaone, DOS) que· tienen · __ algunaa:'.propiedadea -

1ormaco16s1cas comunes. ' '~Jtifü~j¡.MK~·g(f~~i · · . 
Hiatorias Las aulfonaa atrajeron el inter¡a. de··-los ·tnveatiga­
dorea por su relaci6n química con las s~lf~rÍ·~~id~s. 

Fu& sintetizada en 1908 por From y Whitman y no 1e le otorg6-

efecto terap&utico hasta 1937.en que Butlhe y Fourneau la u1~ 
ron en infecciones estroptococicas, se observ6 que la dapaona 

era 30 veces m4s activa que la aulfanilamida en las infaccio­

nea estreptococicaa del rat6n y s6lo 15 veces m4a tóxica, en­

contraron acción curativa en el 100%, pero ministr4ndola a •! 

tas d61is, lo que produj6 reacciones tóxicas severas, que CO!!, 

llevaron a abandonar au empleo. 

En aquella &poca ae consideró que el medicamento era demasia­

do tóxico para emplearlo en humanos y se iniciaron investiga­

ciones para hallar un compuesto con un mejor índico torap&uti 

co y menos tóxico. 

Ninguna de las 1ulfona1 sintetizadas desde entonces tiene rea! 

mente valor en la terap•utica do las infecciones microbianas­

comunea •. No obstante cuando Rist y Cola., observaron que la -



54 

DDS y la glucoaulfona (promin), un derivado de la DOS eran e­

ficaces para dominar las infecciones experimentales por el b~ 

cilo de la tuberculosis, la atenci6n se dirigi6 hacia el va-­

lor potencial de estas sustancias para el tratamiento de la -

tuberculosis en humanos. Aunque a la postre la DOS y algunoa­

de aua congeneres resultaron de muy limitada utilidad en esta 

afecciSn, pero loa estudio& demostraron que la glucoaulfona -

era activa contra la lepra de la rata (Cawdry y Runngairi en-

1941). A estos siguieron ensayos clínicos satisfactorios en -

la lepra humana. 

La UDS se ha utilizado en muchas dermatoaia entre ellas la e~ 

clerodermia localizada. 

La d6aia que 1e recomienda en adultos ea de 100 a 200 miltgra 

moa y de 1 a 2 miltgramoa por ki1ogramo por día en niños.3 -
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QUIMICA Y MECANISMO DE ACCION 

QUIHICA.- La diamino-difenil-sulfona se compone de dos.nGcleos 
bencénicos separados por un g~upo S02 y te'rminad.os. cada uno ""'. 

en una amina NH2. Es poco soluble en agua, 1/2 .. 000, aproXimad!. 

mente. · ·· · .. ':-.'t 
,· '' .. ' - ::::¡ 

_-. ·__ ·-<-. ;· ... ; ', ,_-:·:'.--. · .. '," -----·.: --,_. -:ó' __ -. -\' . .. ' ' 
MECANISHO DE ACCION~-- Laa~aulfonas.-sonibacteriost4ticas,. no -

. -;· ·-.·:_,,"·:;,; - ~··,,,:" ·.~::;'-.•-')_-·?' ;-:.C,,<-:c.•.:,¡.,,-·g:,.;_o·'.·i.-º·;.o ·.: - ·, .. 
ba teric id a a, in v_i tro fre:nt~_·::_a1 ~ __ b•-~ ll_o .. :_de ~:·1-~·~:·c~_b __ ~r culo a is. La 
DOS inhibe la mu1t1p_1i~~ci6~_::de.;):-_a~~;-•~-~·;;~'.f~~·~S~~n~.- de este -

microorganismo:· a -1~-, COnce-~~ra·;i·S-~~:.:d;::i'i'O~~:·/mi~~: ·<·,-,,_--

. ._' ', ~;·,,,_' -::· ;;}::~;:~_,_-~c:\~tift~!~i~j·~~f ~~jig:;;\~~i:~~~; ':i' _; '._'.;~~ -~.:'· .- ' 
El bacilo de la tuberculoaia ncí1-ae'1hace·:,-reaiatente a esta dr.!!_ 
ga in vitro. Como· Hy'Cóbii.cteriUm·.·-:¡¡/pra:~:-:-nc;·" creCe -flcilmente -­

en medioa artific.iaiea, ·no·:.-c·.~be_,e_aiP1·é~;":'Íos- m&todos corrien-­

tea para determinar BU sensibi-iid6d'. a:.-:-1~~. agentes terap&uti-­

COS in vitro. 

La actividad in vivo de la DDS en pacientes de lepra ha aido­

a1tudiada por Shopard y colaboradores (1868). 

Usando como lndice la t&cnica de inoculaci6n en el pulpejo -­

del pie de los ratones, notaron que el tratamiento con este .. 
f4rmaco durante 28 días reduc~a el grado de infeccioaidad del 
material de lepra do lavados nasales y de la piel a razSn del 

10% del qua existía antes del tratamiento. A los 90 días que­
daban tan pocos H. leprae que apenas se les podía encon-----­
trar. La droga ea bacteriostltica, pero no bactericida para -

H. leprae y la sensibilidad estimada para la DDS ea de 0.02 -
mg/ml en microorganismos recuperados de pacientes sin trata-­

miento (Shepard y Cola.• 1969). Hycebacterium leprae puede h!, 
cerae resistente a la droga durante el tratamiento. 

El mecanismo de acci6n de laa aulfonaa probablemente sea si--
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milar al de loa aulfOmtdicoa,_ya que ambos poseen aprox~mada­

mente Í!l mismo orden de actividad antibacteriana y ambos son­

antagonizadoa por el ¡cido,, paraamiriobenzoico. 
. . . 

Williams estudi6-·,y·:·c:0111P~,~&·i~ ... ~;;ci6n'·antiinflamatoria de la -

DDS en dos anim81ea __ c.on ·-¡,-~d-e-~imiento~ inflamatorios. D6sis 

de 200 ms., disminuyari':el>P'f·O~~-~~'." i"rlrla111atorio en animales de 
experimentaci6n equip&r~d~-, ·~-~-ri ~:-_1.i- ·1~-g-~_s_t8 de _:20-. alg. '-de predn! 

sana, propone que e 1 -=~-c~·~,:Í'~;;~~-~-~f~~-; ~~~-·i'6~-~~o'r~08Pon·d·~· 4 ·anti-­

cuerpos estabilizadores de· la:.DDS ,;sobre·· p~~im0rfonucleare8', -

protetnas y lisoaomaa. 

Recientemente Stendalh y Cola. ·1nveati8ar~n':in v'ttro ·e1 efec­

to de la DDS sobre polimorfonucleares humanos normales. ~o o~ 

servando cambios en la quimiotoxis, fagocitosis metabolis~u -

oxidativo o liberaci6n de enzimas lisosomales 1 pero st una 

interferencia con la mieloperoxidasa que afectaba al aistoma­

citotGxico, lo cual podrta explicar el efecto de la DDS-en· 

las enfermedades inflamatorias) 

Hillikan y Konway reportan loa cambios en la cantidad de Cl P 

A (proactivador de CJ) en epidermis de dos pacientes con der­

matitis herpetiforme tratados con aulfonas. Sugieren que este 

medicamento modifica la vta alterna del complemento. 

Din Hurk apoya que las concentraciones muy altas de la droga­

inhibe ciertas enzimas hidroltticas. Un trabajo reciente ha -

demostrado que la terapéutica con altas concentraciones de -­

DDS inhibe a la mieloperoxidaaa; estudio realizado in vitro -

con polimoronucleares. 
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A8SORCION, DISTRIBUCION Y ELIHINACION 

La DOS es absorbida lenta y casi completa_ment"e _po_r: e_l ·t.ubo ..:_ 

digestivo. Se alcanzan concentraciones pl~amllt_iC&-a :Úi_i:ximaa de 

DOS en plazo de una a tres hor&a d
0

e&pu&~ :·:de·-:·1a··_:admÍn.istraci6n 

pero la droga se puede descubrir- d:u·ra:~i:-~::-~ :;a __ :::12_: __ dS:·~-· ~-,,.Cuando­
ae dan d6aia repetidas 'pueden· de.ác'ubrirS-e"tindiCii:>S--"dci:l_.-cam·--­
puesto hasta JS dtas desPúéa_:,·dei--i~t··~-rr'_u~·p-Íd~_--:i·~;;_t~·raP'éut:i----­
ca. Una dosis do: 100-ms a1-_·dt&<·da<DDS'rProd·uc=~:~Un·:promedio '_de;_ 
2 mg de DOS 1 ibre por gramo d-~ -~·-,a~:g:~~--:-~:~.od·e . .'."f:eJ id~ --:hcp4ti----­
co. El 50% aproximadamente, d~ 1&--dio-~-~--,;~td:·"~ni'do _a-- p-rotet-­

nas plasma:tica (RileY y Levy, 1973f. Las_ concentr8ciones pl4!,. 

mlticaa logradas despuGs de dosis usuales. de DDS son de 10 a-

15 mg/ml. Estos valorea disminuyen con bastante rapidez, sin­

embargo, todavta hay cantidades apreciables al cabo de 8 ho-­

rasJ 

Las sulfonas se distribuyen por toda el agua corporal y en t~ 

dos los tejidos. Tienen afinidad por la piel y los mGsculos y 

especialmente por el htgado y el riñ6n; en estos 6rganos se -

encuentran indicios del medicamento hasta 3 semanas despu&s -

de habar suspendido el tratamiento. Las aulfonas se mantienen 

largo tiempo en la corriente sanguínea por reabsorberse de la 

bilis en el intestino. por eso conviene interrumpir peri6dic!_ 

mente el tratamiento. La DOS ea acetilada en el htgado, el -­

grado de acetilaci6n ea determinado genéticamente., 

La eliminaci6n urinaria de sulfonaa var{a segGn el tipo de -­

droga; el 70 al 80% de una dosis ea eliminada en esta for---­

ma. La droga se encuentra dentro de la orina como un mono--N­

glucor6nido acidol,bil, y un mono-N-sulíamato, ademSa de un -
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nGmero desconocido de metabolitos no identificadoi_:_(Shepard.-

1969). El probenecid disminuye netamente· la eliminaci6n ur_in.!. 

ria de loa metabolitos de la DOS acidollbiles, ;y :en menor .'gr.!, 

do de la dapsona libre (Goodwin y Sparell, 196_9_) .. ~\-;.:· 

Se ha comprobado que las sulfonas 
, :; ·::_:· J'c ~_o;c,~-; 1 

no producen'cristaluria. 

SegGn Roas para evitar las reacciones aerias r~,---~~;~·¿ii·n~-~--- que 

reciben DOS, los niveles •'ricos nunca deben 1;:._b~-~.P.:~liar mg/ 

100 ml. 

Se ha comprobado que algunos medicamentos intervienen en lá -

axcreci6n de la DOS, como el probenocid que disminuye su eli-

1dinaci6n y ea aumentada por la rifampicina y hay publicacio-­

nes en las que se afirma que la clofar.imina aumenca au excro­

ci6n en algunos caaoa. 
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EFECTOS COLATERALES 

La diamino-difenll-auUona, como ot~a. cualquiera droga, puede 
acompañar se - de :-~f-~_;to s :·;i rid e~~a t.i'e~·;- meri~~-~-s_,_O · __ mayores~· Entre -

lo a pr i~erO-~ :_:• e-::·_re:P·or':ta:: .. 1'ri\>~~--~-·~~-c·i~<:d __ ~'..'.·n_s_~. ~:é·a·: ·:,~~~i to·,_ ce fa­
le a, d ~b i lid.ad-~; -~·f ~-~iS~ ;: .. :¡;é~Yic;¡·id-id :?y--i~e·d~~·a·;-,d·;; ,_'r"~&i6r\ : per ior-

:~:~.:~::.~:;:~i~~tf~~:;~~~~ÍÍ~dt;)~~~S(::~~?ec~n an. un 20% de 
REHOLt_sts.-._ Entre>loa:{efectoS_,mayores mis importantes, se me,!. 
cio_~an_ las_ ·a-1"~~~:~-~-i~~-:~~'-~b:~~~-t'.-°-' __ Í'6_g{c:~·~:.o:_:_.·o-~<:h--~~ho,-. casi en todo 

suj e_to·: bajo 'tr~t_amie~to: aÚlfi5ni~o',:.~e:_._d.es8rr~l-1a anemia bemol!, 
tica de ·tipo· nofmoC·t.ti~-~~---d~,b-ido',i~·aiüt~ --~,C~rtami-e~to acclerado­

en el- procea.o no~~aÍ d-~ -e~~-~"j'~-;;:itii~~-to·_,-·d~ -1~a .eÍ'itrocitoa ...... 

(Hayer). El mecanismo de la :u'uS--asoc:i.ado--a la .heml51.isis ea i!!, 

cierto pero aparec;e al desa-rroll1lrso· oxidÍlci6n int'E'ai:elular -

poaiblomonte mediada por el metabolito hidroxilamine de esta­

droga. 

Scgtin Croam - Scoot y Sholoy y Goldwin existe una_ relación di 

recta entre la dosis de diamino-d~finol-suffona y la 1everi-­

dad de la hem6liaia y no se relaciona ion al catado acetila-­

dor del paciente. 

Las dosis altas producirtan mSs daño quizSs por la actividad­

oxidante intracelular de la droga cuyo mecanismo preciso pro­

bablemente correspondiera a la oxidaci6n de la hemoglobina y­
reducci6n del contenido de sulfuro de glutaci~n en el eritro­

cito. 

Sin embargo, en individuos con defectos inherentes a 101 gló­

bulos rojos, cOmo la deficiencia de glucosa 6 fosfato deshi-­

drogenasa, el medicamento puede inducir homóliais grave incl~ 

ao con dosia bajas de lo habitual. 
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Las células rojas de la sangre tienen un aumorito de sensibili 
dad a. la disminuclSn del per6xido in Vitro', 10 ~~·ua1·. puede. pre 

venirse por vitamina E, ya que la. .defieiencia···~s'e ~i~~m.ina L -

mostr6 un aumento de la destruc:~i&~···d·~. l_á. ·_per~~-id~sa. 

La presencia_ de 

por los efectos 

loa cuerpos. de':. Hé"in'-~ -' b&n--' Sido'.;·conaiderados 
de la Dris-~· .. c-il~~do··----~~,:·-·ad:mini-s:¡~-~:'vttamina E 

hay uno pequeña _·dia111irÍéuc~~-6n·:_;_d~~:·:~_.·t-~·~:··:'._.~\i·~:r;-~·.a_:,-::-'.:~ed-~Cii~d~se. el 

efecto de la __ UDS-; -~.r~·-: i~ . ._V:f._~a~iil~~:E·=-""~-~e-·'(n·_~~~-i-~i~~te en la in 
fluencia de aupérviv'~ri-_Ci_~-':.~·e'.:_i~·st~~6b~~f-~;.':_:_~-oj~&_:)• _•e cons.ide­
~• que loa res~ltado·~· ·d~JQ~,~~·~~·d·~·~»:·;;~:;-.:·a~'n.·;'.~itRi~am~nte ·impoi-:..­
tantea con , tr~c·a~i~~·~~,:~/d'~';~Vi'·~~m:i'n~''-'. É ... :_:-.:-."' 

.:'.:~'.:,.,::~.-i.~f.~;:·.'_,;·;~,·.',·;!.:,'.~';,·,/·.:'. ;-}.,·_,·;_· / :·_; ;." e·.::·\.: ',:;_~>".. ' 
- - - . :_-.\\". ~,;:\:_ :/\:./.'·· \ . - ·: ;:~ '. '. 

Se ha viato qu·a la_ tUidpla<~rid~~id:a_,_~o~:_oo·S<de_/lO~:'~~----ª_·~:::_~--~ª.".' 
pt"oduce un acortamiedt~ d_·a·.:_1~'-/a~PG·r~_i',j~·n·~·~¡.::'_dO;~~lo~·-· gl6bulo1·-'. 
roj oa. La hemGli• ia c.on 'nns --.~·Cu'i~~· '·Ptinc'iP'~l~---~-e~~~;'Qp~~~·:1~8:~--Siis;· 

buloa rojoa viejoa que aon ~-,_. .·.su8c~·~:·~~-·~,·~~:~/:8.'.S~-~!:~~:~::~:#,~:7;~,6~> ' 
del efecto de la droga. '--·~·;_~.:~-~-~:/:_'.·:_-¡'.' · 

- -·... \ ~' -· .:·.,:" .• 

Hotahemoglobinemia. - A la me tahemoglobinead.4 ;· .~-\4~~-~ia.:'_-B·e_~a..:..-­
ra lmen te la ci4noata (Hillikan y narrel), y pueda·:,.P·.todUc:t.r·"·.:..~· 
síntomas de ane111ia 1 colap&o vascular e inclua0'"1·a_"~u.óri:.e _;,,_,;._­

(Cooke). Aunque no aceptado completamente, la mayoi~a·de loa­

autores opinan que eatl relacionada con la dosis de DDS admi­

nistrada. SegGn CookQ y Crean la metahemoglobina ocasiona --­
hipoxia tisular por dos razones: 1) por la imposibilidad de -

la oxihcmoglobina de acnrrear oxígeno y 2) por ta dificultad­

de la hemoglobina normal de liberar oxígeno. 

A pesar do que au. severidad no ea predecible por el grado de­

cianoaia 1 existen ciertos signos y síntomas que permiten est! 
mar la cantidad aproximada de metahemoglobinemia. 



61 

No obstante el curso asintomltico de la mayorta de los pacie.!!. 
tes afectado~, aparte de la cianosis ya mencionada, se prese.!!. 
ta disnea, somnolencia, cefalea_ y confusi6n (30_ a 40%) pero -

muchos pacientes·. toleran este grado sin dificultad y pueden -

o.lcan&ar· _ol 6_0%::~anifest4ndose por coma. 

Agr4nulocitoai_a~_- La_ agranulocitosis se observa de las_ dos- a­

ocho :sem8:nas dii "tratamiento cont!nuo \Broecke· y Cunning··----­

ham)·.·- Ex"iát8 ~n:-.-estudio r_ealizado por Ogni~_-ene_ de p8.Cionte8 -

que :~e~ib-S'.an: nos·- en la profilaxis de la malaria a una dosi& -
de 2S'º~g· P~r ~dta_. y Produjo ogranulocitosis sev~-ra que· ocasio­

n6 18'.mu'Ci-i::e ·en.~el ·so% de los sujetos deacrito'a, quiz¡s debi­

dO B ·un~·~ iñt_Et~.41~cidn co_~ otras drosas como ~loroquinas o p~i­
,maqu-in~S·~--:É1·' ~8~ariis~~- por el que· se produc·o agranulocitosis­

so d_~ilc·O.noi:'~· ;'Sin·:.'~mb_argo, pacientes con lepra que han recib.! 

·do· Por mUcbo tiempo DOS no han proa entado oátas alteraciones. 

Manifestacion~s.cui&neas.- Las 'reacciones cut4neas a la DOS -

incluyen, s~¡Gn Millikan y Harrel, aparte de la ictericia, e­

rupciones morbiliformea, eritema nudoso. eritema aultiforme.­

dcrmatitis exfoliativa y necrosis t6xica de Lyell. Se ha dus­

crito un lupus discoidé desarrollado despuSs de una reacción­

de fotosenaibilidad inducida por DDS. 

Viani y Holland señalan que la leucopenia se presenta en me-­

nos del 5% de los pacientes a los que se les prescribe la DOS 

y afirma que es generalmente moderada y que mejoran con los -

corticoides. 

Actividad Cancertgena de las Sulfonas.- Se mencionan aberraci~ 

nea en los cromosomas y un aumento en la frecuencia de tumo-­

res en ratas (Bergel), atribuibles a la actividad antioxidan­

tes de la DOS. So efectuó un estudio acerca de la actividad -

cancertgen4 de las 1ulfona1, la cual Cu& administrada a 0.3%--
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en la dieta~·de rata blance, al -cabo de dos_ años ·de experi~en-­

taci6n las cuales en· el: 10Q%·deia~rolla~on_,tumoraciones con-­

trastando. con el: O.% e~·-·10&: ariimales conti:-01: 

Lo• tumo~es p~odu~id~a .]. de un alto grado de. malii~ida~ ~ á~. 
sentando en r~ tr~p·a·r'i co~G~_ ~---~ m:e_a en_·t~_r_~_O'.t'_,-.-i_ri c~·a_c.inO:·;:·-_·};ª_~º ','_ , ti_-.­

ro id es _e ·_htgado ;:·~ a'i:Gn-d~ _h i~ t-~-1'5-~i~-~-~:u!~ ~e·~~-f :ibr:~--~~·r~o·~-~-. ·:~:::~-~ti~ -
·.'--·• .. ·---:;,:·.:.~-'-'".''''.,;·;:c.-.-. - . :_J_~,-~'-+_ 

culosa reamas• · ade·".º .. º.ª. re i º,~---~-~ .. ·.- _:hi:-;}; ·:"..;;_ .. '; .··,·· ... -:-.. __ ~~ /'.['t~: /,::~-~"' _-: ;_:'.,·.· .... :,: :_.-:\';·. 
-· '·;:: .'--:~ - --·-·.-· - -:,,-. 

. . .. .. ·-.. '.·_'. .:. : . _.. - ,• ,"' ,,,"-·- -----·- - ,·,_,, ;1; . .. :> . .,, 
La gran.·: capa.ci_dad __ ~de\ f_i_j_,•:c_i6n /de> l_a_ a,: aul_~.?~·a1). en,./;~s>·t-~j i_d_os-

¡¡:m~~;~:ii1~~l11~f ¡j¡1~i¡1;1~ti~{f if tr~1~ií1;i~~~ 
ra afirmar.lo. (Petersí,.•:.; ,ii·(·,S :·.,·.<'.· ::;'f1~;0\~,~;fu;!:~~":':Y-:'l'·: .. 
Psicosis.- Se 'Pens~ que la paic'osia'._como_)efectol.de-;la,·.oos· ae-
prea en taba G~ic~UÍen ie :h~:~~-~.~\h'~;b:t·á-~~_¡'{i'~'ficfi~~~:~'~''.:¡:~~:~Í:,:¡_¡~~: :.Pre­

vias, pero 1lc tualmeri t·e·: __ · .. ~; -d~~ ~~;~'a~?-~-~:~:~ :'~~·c1-~:~-~ªt;:\~.~~~:.:.~·-·_· ·. ·. : 
El grado de ea ta rea~ciiSn .e:iti_:~n :;·~~-:-c·¡-~-~--,~on ·1a d~~~~ del--

medicamento y no so asocia· con_ la pres_encia_Ó ·ausencia de la­
metahemoglobinemia. El. mecaniamó de aparici6n se descono----­

ce. Uedatrand refiere el caso de una pacieate que deaarrollS­
un cuadro paic6tico al ingerir 1.4 g de DOS. 

Neuropat{a Perif&rica.- Saquoton y Lorinca (1969) señalan que 

loa pacientes que reciben dosis altas de DOS por un tiempo -­
prolongado pueden presentar neuropatta periférica que ea gen~ 

ralmente motor•, aunque ocasionalmente pueden coe•istir alte­
raciones sensitivas. 
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Para Volden (1976)' los mG1culoa· distales 1on 1 ,loa mSs afecta­

dos. qu.ej 'ndo·. e el pac.i ~nte .. de:~~ re'~ te.á ia ,_y··-: cieb"iii~ad ~-.y al&!!. 

nas vece• se observa -~tr·a·r'i:a---d-~' i~ií ·; inc··arss:e~a·-~ 
' - . ' - .~~" ·.-·. · .. :,-.':'.: ,. '·' ;.-.. ·,~' 
,·";,:. ·.-' .,- ...... i .. ;:;; 

El tiempo de apariCii5n d.escri~-~- ea de·.·&· me_• __ ºª ·po:ateriC)l' .a la­

ina titucilSn del medicamen.tO ···ctioller · 1911r« h-~-5~4:.,5. años dea---

pu&a no importando la continuidad-o deacontinuidad·de la dro­

ga. (Gutman, 1976). 

Respecto a la doaia total, Gellman menciona un caso con 4 gr~ 

moa, mientra• que Rapoport (1972) refiere de 57.9 g. 

La reaccilSn siempre ea reversible, con recuperaci6n completa­

en varios meses de auapendido el tratamiento. 

Bl mecaniamo por el cual la DDS induce neuropatta periférica­

•• desconocido. Como la DOS ea metabolizada por acetilaci6n -

por la enzima N-Acetil-Tranaferaaa, se cree que el perfil de­

acetilaciSn alterado podría aer un poaible mecanismo para la­

inducciSn de neuropatta por DDS. Se menciona el antígeno de -

histocompatibilidad HLA en pacientes que inducen nouropatta-­

por oos. 

Saqueton, Hillikan y Volden se inclinan por que sea un fen6me 

no doaia dependiente, que puede aer t6xico, idio1tncratico o­

relacionarae con acetiladorea lentos. 

Con menos frecuencia se describen otros efectos indeseables -

co•o el síndrome nefr6tico y la coleata1ia que parece aer mS1 

una reacci6n de hiperaen•ibilidad que una reacci6n a la do--­

aia. Stone y Goodvin qua ea casi siempre reversible. 
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Síndrome de DOS.- Se ha visto durante la terapia inié-ial ,,en-­

pacientes con lepra lepromatosa que semeja una infec:c:-i6n m_OD,2. 

nGclear con una ex te na a dermatitis exfoliativa. La- Í-_eÍl,ccilSn -

incluye fiebre, mal estado general, fatiga, ictericia Con di~ 

funcilSn hepltica linfadenopat{a1, anemia hemolítica, dermato­

aia maculopapular o exfoliativa; leocopeniao linfocitoais --­

con atipia de los Gltimoa. La evolucilSn puede ser de dos sem.!, 

nas hacia la curacilSn o bien puede ser fatal. Se involucra en 
su mecanismo una reaccilSn de hipersensibilidad. 

El síndrome sulfona puede presentarse 3 a 6 semanaa deapuEa -

de iniciado el medicamento y aunque no se relaciona a la do-­

sis, se ha observado en pacientes con dosis menores de 100 mg 

por dta, 

En concluai6n a pesar de los efectos adversos citados, que--­

pueden presentarae en un momento dado, las aulfonas se consi­

deran seguras y efica~e• cuando aon usadas con amplio conoci­

miento. '3 



TBRCIRA PA&T& 
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O B J B T I V O S 

1. Valorar loa resultados obtenidos comparativamente con DOS 

y D-Penicilamina en pacientes con esclerodermia localiza­

da en sus diferentes variedades. 

Ya que como mencionG al principio de este trabajo en la -

actualidad no hay un tratamiento eapectfico para esta en­

fermedad, por lo que se pretende encontrar una alternati­

va m'• de tratamiento. 

2. Tener una experiencia propia en nuestra clínica de collg~ 

na del Centro Dermatol6gico Pascua. 
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MATERIAL Y KETODOS 

Se incluyeron 36 pacientes con esclerodermia localizada o moL 

fea en sus diferentes variedades, formando dos grupos: 

1) 18 Pacientes tratados con D-Penicilamin8 con la siguiente 

dosificaciSn: 150 mg c/24 horas la primera aemana;'lSO mg 
c/12 horas la segunda semana; 150 mg- c-/8 horaS- a·· Pat:tir ___ _ 
de la tercera aOmana y hasta el final ·del tratamie-nto, 

parte abierta prospectiva y longitudinal del eatu~io. 

2) 18 Pacientes tratados con diamino-difenil-aulfonu (DDS) a 

doaia de 100 mg cada 24 horas repartidas en dos to------­

maa. Que correaponde la parte retrospectiva del eatudio,­

tomados del archivo de la clínica de colagenopattas. 

El estudio fuS abierto, retrospectivo, prospectivo y lon­

gitudinal, programado a 9 meses. 

Se excluyeron del estudio pacientes embarazadas, pacientes -­

que estuvieran amamantando, con antecedentes de alerg!a a la­

penicilina y aquellos en loa que el examen clínico o de labo­

ra torio revelara alguna alteraciSn a nivel renal, hepStico o­

del sistema hematopoyetico o con intolerancia al medicamento. 

Se incluyeron pacientes de ambos sexos, de todas las edades -

inclusive niños. A todos los pacientes que lea ministro D-Pc­

nicilamina se lea realiz6 historia clínica general, eximenes­

de laboratorio y gabinete: Biometrfa hemltica completa, qulm! 

ca sanguínea, examen general de orina y a los que se conside­

raba necesario pruebas de funcionamiento hopStico; dentro de­

los ex&menea de gabinete se realizaron radiogrartas do tSrax-

6100 y do los segmentos clínicamente afectados en la esclero-



67 

dermia en banda o lineal. 

Se realizaron biopsias a·6- pacientes o 

La valoraciiSn c:l!niCa en lo~· pa.ci~·nt.i.a qu_a _recibieron D-Peni­

cilaoina ae hizo a la primc!ra: -1e~1l~na 1 _-Se&u.rlda' aem&na y._cuarta 

semana. Poa teriorme~te cada doa,_, me'ae'i .- -Efe~ tui"ndO·a·e _biome tr !a 

hemStica completa y examen gen~ral de orina cada dos meses·. 

La evaluaci6n del padecimiento en forQa objetiva ae hab!a pr2_ 
gramado de la siguiente manera: Ndmero de lesiories, medici6n­
de las placas y en caso de lesiones diseminadas medici6n de -

la de menor tamaño y de la de mayor tamaño, color de las le-­

sionea y para valorar el grado de escl~rosis se conform6 una­

escala de valorea en forma arbitraria donde: 

O Igual a no formaci6n de pliegue 

Igual a formaci6n de pliegue con dificultad in-­

completo 

2 Igual a la formaci&n de pliegue completo 

Para esta evaluaciSn se iba a tomar la leai6n con mayor eacl~ 

roais, y por Gltimo la opini6n del paciente. 

Sin embargo es importante aclarar que esta metodología no ae­

llev6 a cabo porque en la parte del estudio retrospectivo la­

valoraci6n de la evoluci6n del padecimiento fué un tanto sub­

jetiva por el mfdico, y tomando en cuenta la opini6n del pe-­

ciente. Por tanto para que eatc estudio fuera comparativo; la 

avaluaci6n del padecimiento fu& valorada de la siguiente man~ 

rai Intensidad de la esclerosis calificada ea Lave, Moderada-
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y Severa antes y al final del tratamiento. Tomando en cuenta­

la opini6n del paciente. 

El pertodo de tiempo fuG con D-Penicilamina mínimo por 3 mo-­

aea y m'ximo por 8 meaea. En cuanto a loa pacientes con DOS -

todos tuvieron como tiempo m&ximo de tratamiento 8 meses. 

Eo el primer grupo de pacientes tratados con D-Penicilamina -

la diatribuci6n po~ edad, sexo y variedad clínica fue la ai-­

guiente: 

s E X o ; 

EDAD X 
HUJERES HOHBRES 

o - 10 o 2 11% 

11 - 20 4 l 27% 

21 - 30 s 2 38.8% 

31 - 40 l o s.sx 
41 - so l l 11% 

SI - 60 l o s.sx 
T O T A L 12 6 100% 
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VARIBDAD CLillICA 

VARIEDAD CLINICA No, PACIENTES % 

Placas 5 35. 72% 

Lineal o banda 4 20.57% 

Golpe de sable 3 21.42% 

Diseminada 1 07. 22% 

Gota1 o oo.oo: 
Placas y banda a 1 07. 22% 

T O T A L 14 100.00% 
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TlEKPO DE EYOLOClOI DEL PADECIKlEBTO 

PlllHER. GRUPO 

TRATADOS coa 0-PENICILAHINA 

NO. PACIENTES TIEMPO DE EVOLUCION 

5 meses 

2 6 maso• .·.-.: :, 

. 

. · .. ,.,~,, -·~~> -:'~-:·:,;·:· 9 ~! m:;;-~ O¡a'~\:~~~-~:'~~,~-;F{'·-~;: 

3 . » r - ·· ~~-~;,;~i~i,\'~~'.'ª°''n''' ,,. ·.·-::::-~-:~·:'·_. 
¡e·-:·,.-¡;-~ 

2 ·- ::·-;\:>'.-)-_;~~--·añO_~ir·m88"8'á·· ·\-·~_,. · 

2 .... 
-2 •. 

4 aftó·a 

l s años 

2 6 años 

l 19 años 
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En el 2•gpo. o grupo de estudio restro1pectivo tratados con --
100 mg de DDS la distribuci6n por edad, _sexo .. y variedad c11'n.! 

ca fuG la siguiente: 

HUJERi::s_~·-',; 
· .. -,,.-_,_---,"-;,·.· 

EDAD '·HOMBRES __ -. . ._,, % ,:_.- ... 

o - 10 )8.88% 

11 - 20 '-22:22% 

21 - 30 27. 77% 

JI - 40 11.t1% 

41 - so o o 0.00% 

SI - 60 o o 0.00% 

61 - 70 o o 0.00% 

T o T A L IS 3 100.00% 
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VARIEDAD CLI•ICA 

VARIEDAD CLIHICA ~o. PACIENTES % 

Placa a 11 61.11% 

Lineal o banda 7 38.88% 

Golpe de sable o 0.00% 

Dieeminada o o.ooz 
Cota11 o o.oox 
T O T A L 18 100.00% 
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TlBKPO DB EVOLOCIO• DBL PADECIHIEHTO 

SEGUIDO GRUPO 

TRATADOS CON DOS 

PACIENTES TIEHPO DE EVOLUCION 

l 3 meses 

l 4 mea ea 

l 7 meses 

l 8 mese a 

2 l año 

2 l año 6 meses 

3 2 años 

2 3 años 

l 4 año a 

2 s años 

l 7 año a 

l 18 año a 



PORHA DB INICIO DEL PADECIHIBRTO 

PRIHEJl GRUPO SEGUIDO CJlUPO 

No. 
TIPO DE Ll?StON No. TIPO DB LESlDN PACIENTES PACIENTES 

6 Mancha et'itematosa 7 Hancha eritematoaa 

3 E..:itema. y borde 2 Erit•m• y boi-de lila 
lila 

5 Mancha caflS par-- 5 Mancha caf4 pardu&-
duzca ca 

3 Mancha hipocróMi- 1 Ha ne ha hipocr6111ic:a 
ca 

l Eaclerosi• 2 E11cleroaia 
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Epidermis con hiperpi9111Cntaci6n de la basal, acantoaia. En dermis en­

groatuniento de las fibras de colágeno. IH. E. 10 X Draa1 Novalea/Nava­

rreteJ. 



Paciente femenino de 48 años de edad con esclerodarmi4 local! 

zada o morfea variedad placas, con 8 meses de evoluci6n, an-­

tea del tratamiento con 450 mg de D-Penicilamina por 7 meaea. 
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Hiama paciente despu&a de 7 meses de tratamiento. 
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1.&SULTADOI 

Del Grupo uno 14 pacientes (77.71) fueron constantes en tratamie~ 

to 1 ·•n aei•tencia. •Coa D-Penicile111fna a doaia de 450 mil en 24 

hora a. 

Ho, PA• VAJllEDAD Escr.üosts kn-Es ESCLEii.Osts ~l:.SPUE! OPlNlON 
CIENTE CLINICA DE TRAtAHIENTO DE TkATAHIENTO DEL 

PACIENTE 

L H s L H s 

l IEn banda o lineal + + Hejor(a 

2 ~laca + + Hejorta 

3 Placa + + Hejorta 

4 Golpe •• aable + + tlvjor(a 

5 Golpe •• ••ble No • claro h No 1clar ... • !iejorta 

• Placa + + Hejorfa 

7 Golpl •• aabJe + + Jlio 1111jorS 

• ..nd. + + Hujort'a 

' DJ1t:111loada + + Mejor ta 

10 ..... + + Ho 111cJoriS 

11 .. nd. + + No mejorti 

12 Placa + + No 111cjorl5 

ll Placa y banda + + Hajort.1 

14 Plaica + + Hejor(a 

L1 Eaclaroai1 lava HI Eaclaroal1 moderada SI Etclero1i1 aevara 

Da loa 14 paciantea 10 (72.101) mejoraron en forma objetiva y sub­
jetiva. 

4 (28.SI ) no mejoraron 

La paciente 7 praacntl5 hundlmi•nto •n r•gi6n [rontal 

• La m•Jorl~ fu' r•f•rida por el pacient• y por ca•bio d• color! 
ci&n en la le1i6n, 



" 

ESTA 
SllUR 

TESIS 
DE LA 

NO DEBE 
BlllUOTECA 

El ¡rupo do• ••tuvo constituido por 18 pacl1nt•1 11leccionado1 -­

del archivo de la cl(nica da coll1ena1: fueron tratado• con 100 -

•& de DOS cada 24 hora•. 

No, PA- VARIEDAD ESCLEROSIS AHT?S ESCLEROSIS DES'tJES OPINlON 
CIENTE CLINICA DE TRATAMIENTO DE TRATA.'tIEHTO DEL 

PACIENTE 

L M s L M s 

1 Placi.1 + + H•JorS 

2 Placa + + Hejor5 

3 Placa + + No 1111JorS 

4 Placa + + No -Jor6 

' ...... + + Hvjorla 

• ...... + + No meJor4 

7 Placa + + Hejorl5 

8 ...... + + No ••JorlS 

' Placa + + tt.jor5 

10 ...... + + No 1111Jol'l'li 

11 Placa + + Hejor5 

l2 ...... + + Hejor5 

ll ...... + + No IMJor5 

" Placa + + H•jor6 

IS Placa + + No -Jor6 

16 Placa + + HejorS 

17 hnda + + Hejor6 

18 Placa • + Ko mejor6 

Da 18 pacient11: 10 refirieron aejorta SS.Sl 1ubjativa 't objetiva 

8 no refirieron mejor(a 44.41 
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D I S C U S I O R 

La e1clerodermia loca1izada o morfea es un padecimiento al -

que relativamente paco inter¡s ae ha puesto en la investiga­

ci6n, ya que la mayor parte de &ata se ha enfocado a la ea-­

clero1i1 sist,mica progre1iva. Sin embargo, este padecimien­

to tiene mucho campo de inveatigaci6n 1 ya que su etiología-­

es desconocida y no tiene un tratamiunto eapec!fico. Sin em­

bargo la hip6teais mSa aceptada revela una etiología inmuno-

16gica. 

Esto ha llevado a ensayar mGltiples mod~iidÍld~a .. térap,uti--­

caa con resultados variables y no del todo··aatisf41ctorio. 

No hay unfmiaidad de criterios por parta de loa, investigado­

res en cuanto a epidomiologta, clasificaci6n da las varieda­

des y evoluci6n del padecimiento. 

Algunos autores la reportan como un padecimiento rara, otros 

relativamente raro, sin reportar incidencia. No•otroa en al­

Centro DermatolSgico Pascua encontramos una incidencia de -­

• 5% en 1986 y 1987, m•a frecuente en la mujer qua en el hom­

bre¡ en &sto coincidimos en lo reportado en la literatura -­

(31 I), 

H¡s frecuente en la tercera d6cada de la vida, aqu{ coincid.!. 

moa con algunos autores. La variedad mSa comGn para nosotros 

ful la esclerodermia o morfea en placas. 

En contra la opiniSn de algunos autores que la reportan como 

rara en la infancia, para nosotros no lo fu&, ya que la en-­

contramos en 9 niño• de lo• 36 pacientes estudiados (25%). 

Por otra parta nosotros no encontramos anormalidades asocia-
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das que la literatura reporta espacialmente alteraciones ---

6seaa. 

En cuanto al tratamiento con D-Penicilamina creo que se cum­

pli6 con parte de loa objetivos, ya que &sto nos da una ex-­

periencia propiA en este Centro, ya que on primer lugar no-­

sotros no encontramos ningGn efecto adverso clínica ni labo­

ratorialmente con laa dosis utilizadas de D-Penicilamina. 

Como se puede ver se obtuvieron mejores resultados con D-Pe­

nicilamina que con la DDS. Por lo que el uso del primer med.! 

camento puede ser una alternativa en la esclerodermia local! 

zada o morfea. Tambi€n considero que ea necesario vigilar •­

mediano y largo plazo a los pacientes que presentan la vari!?. 

dad diseminada que aegGn loa reportea en 14 literatura aon -

loa casos que pueden evolucionar a esclerosis sistémica pro­

gresiva. Eate seguimiento puede ser clfnico y por medio de~ 

x'mea mas especializados como aon loa inmuno16gicoa, ya que­

loa Gltimos estudios de investigaci6n de la escleroderMia l~ 

enlizada se han enfocado a este aspecto. 
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e o • e L u s I o H B s 

La etiologta de la esclerodermia localizada o morfea aGn pe,!_ 

manece desconocida, por lo tanto no hay tratamiento espect-­

fico. 

Afecta mSs a las mujeres que a loa hombres con mayor incide~· 

cia en la tercera década de la vida. 

La edad mSa temprana de afecci6n que encontramos Cué a 101 2 

años 6 meaea en un paciente y la edad m'xima fué do'SJ años. 

La variedad clínica que se oncontr6 con mSa frecuencia fué -

la variedad en placas. 

&l diagn6stico fu6 clínico en todos los pacientes. ya qua la 

morfolog!a ara muy característica al momento de la primera -
consulta. Ademlls todos los pacientes refirieron una evolu-..: .. 

ci6n prolongada (mínima 3 meaos mllxima 19 años). La biopsia­

ae realiz6 en sois pacientes para apoyo del estudio. 

SSlo dos pacientes refirieron la presencia de anillo lilaceo 

en la periferia de las lesiones. Lo que indica que puede pa­

sar desapercibido o no ae presentS. La mayoría refiriS como­

forma de inicio manchas eritematoaas y caf& parduzcas. 

NingGn paciente del estudio prospectivo mostrS anormalidades 

asociadas (Sseas). 

&n cuanto al tratamiento con 450 mg de D-Penicilamina la do­

sis •ue bien tolerada por todos loa pacientes, ya que nadie­

refiri6 efectos secundarios o intolerancia por lo que no hu­

bo necesidad de suapender el medicamento. Desde el punto de­

viata de laboratorio tampoco hubo alteraciones, la biometría 
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hem,tica completa y el examen general de orina que fueron -­

los par,metros que sirvieron para monitorizaci6n, ae mantu-­

vieron dentro de los límites normalea. 

En cuanto a los pacientes tratados con 100 mg de DDS no se -

consignan en loa expediente• efectos secundarios. 

En cuanto a los resultados como ae pudá v&r en loa cuadros 

anteriores y en base a par,metros no muy finas; la mejoría -

encontrada en loa pacientes tratados con 450 mg de D-Panici­

lamina en 24 horas fu&: 

De 14 pacientes 10 (72.1%) mejoraron; 4 (28.SZ) no mejoraron. 

De los 18 pacientes tratados con 100 mg de DDS 10 (SS.SI) M.!, 

joraron; 8 (44.4%) no mejoraron. 

Por otra parte considero que para tener resultados m¡s fide­

nignos en este padecimiento de evoluci6n cr6nica y pron6sti­

co impredescible, que no es fatal pero que puede ocasionar -

limitaciones físicas y/o psiqu!cas, es necesario seguir una­

metodolog!a, tomando muy en cuenta las características morf~ 

16gicas, la magnitud, el grado de esclerosis y atrof!a apo~­

y¡ndoae con un estudio hiatopatol6sico antes del tratamiento 

y al final del mismo. 

Es muy importante concientizar al paciente de su enfermedad­

y de la avoluci6n de la mismai así como ganarse su confianza 

para evitar laa deserciones. 

E1 neceaario tambi6n ser mas acucioso en el interrogatorio y 
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en la exploraci6n para detectar anormalidades asociadas. 

Como mencioné la esclerodermia localizada o morfea es de BV.!!, 

luciSn cr6nica y de pron6atico impredescible. Por tanto con­

sidero que en estudios futuros el tiempo de seguimiento debe 

ser mayor y también tener un nGmero mayor de pacientes. 

Finalmente como se pudS ver loa resultados comparativos de -

la D-Penicilamina con la DDS en la esclerodermia localizada­

fuoron mejores con D-Penicilamina; por lo que este f4rmaco 

puede considerarse como una alternativa en el tratamiento. 
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