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ANTECEDENTES

Casos de enfermedad de la piel similares a la esclerodermia se pueden encontrar en

los escritos de Hipdcrates ya en 460-370 A.C. Otros antiguos, como Oribasius (325-403
D.C.) y Paulus Agineta (625-690 D.C.), también escribieron sobre el tema. Es dificil saber
si esos ejemplos eran verdaderamente de la esclerodermia, ya que las descripciones eran

inexactas.

La primera publicacion moderna sobre esclerodermia se atribuye generalmente al
italiano Curzio en 1753, pero hay algunas dudas sobre la veracidad de su diagndstico
porque el endurecimiento de la piel en una mujer de 17 afios de edad se resolvio luego de
un afo (lo cual es muy inusual para la esclerodermia). Més tarde, Alibert afirmo ser el
primero en reconocer la enfermedad, Ilamandola "Sclermia Circumscripia”, y que
describen dos casos de lo que fue probablemente la esclerodermia lineal. En el Cuadro 1,
se redacta una lista en orden cronoldgico de las publicaciones mas relevantes en la historia

de esta enfermedad. (1,2)

En la década de 1960 aparecieron las primeras comunicaciones sobre
Esclerodermia en México. En los 70°s emergen las investigaciones que serian el inicio de
contribuciones cientificas mexicanas relevantes. Publicaciones reumatoldgicas en revistas
indexadas de 1964 a 1999, relacionadas con Esclerosis Sistémica: aparecieron registrados
10355 trabajos cientificos, de los que, 25 generados en Meéxico son de los mas

frecuentemente citados. (3)

Existen varios reportes de casos sobre esclerodermia en nifios en nuestro pais. Sin
embargo, la Gnica descripcién mas amplia en pediatria corresponde al reporte del 2003, en
el Hospital Infantil de México, hecho por Meza y colaboradores, con 37 pacientes. (4)



Cuadro 1: Historia de la Esclerodermia.

1753 Curzio: primera descripcion.

1838 Fantonetti: primera utilizacion del término esclerodermia.

1842 Chowne: buena descripcion de la esclerodermia difusa.

1857 Wilson: identifica lesiones como "Morfea" y "en golpe de sable".
1863 Raynaud: Describe el Fendmeno que lleva su nombre.

1865 Horteloup: revision exhaustiva.

1892 Osler: descripcion en principios y préctica de la medicina.

1895 Lewin y Heller: revision de 507 casos y 28 autopsias.

1898 Osler: esclerodermia difusa (ocho casos).

1924 Brown y O'Leary: define microvasculopatia.

1928 Durham: revision de 645 casos mas.

1942 Klemperer: formula concepto de trastornos del colageno.

1945 Goetz: subraya caracteristicas progresivas y sistémicas.

1958 Bardawil: identifica anticuerpo antinuclear.

1964 Winterbauer: descripcion de la variante CRST.

1972 LeRoy: sintesis de tejido conectivo in vitro por fibroblastos de la esclerodermia.
1979-1980 Tan et al.: identifican anti-centromero y anti-SCL-70.

1982 Whiteman et al.: Inhibidores de la ECA en crisis renal.

1988 LeRoy et al.: definen Difusa, Limitada y Sobreposicion.

1990 Sgonc et al.: revisan modelos animales.

1992-2004: Ocho conferencias internacionales de esclerodermia

detallando las ciencias basicas y manifestaciones clinicas.

2007: The Pediatric Rheumatology European Society / American College of
Rheumatology / European League Against Rheumatism. Criterios de Clasificacion
provisionales para Esclerodermia Sistémica Juvenil.

ECA: enzima convertidora de angiotensina;
CRST: calcinosis, raynaud, esclerodactilia, telangiectasia.

Fuente: Roberts-Thomson PJ, Walker JG. History in medicine. Scleroderma: it has been a long hard journey. Internal
Medicine Journal 2006; 36: 519-523.
Coyle W. A Brief History of Scleroderma. (originally published in "Scleroderma News" 1988, Vol. 8, No. 2).



MARCO TEORICO

La palabra esclerodermia significa “piel dura”, siendo la caracteristica principal de
la enfermedad. Se trata de un padecimiento crénico del tejido conectivo, siendo una

patologia rara en la edad pediatrica.

Clasificacién

La esclerodermia puede clasificarse en sistémica, localizada, y sindromes que
semejan esclerodermia, citando a continuacion dicha clasificacion:
* Enfermedad sistémica

- Esclerodermia Difusa
- Esclerodermia Limitada (CREST)
* Sindromes de sobreposicion
- Esclerodermatomiositis u otras enfermedades del tejido conectivo
- Enfermedad mixta del tejido conectivo
* Enfermedad localizada
- Placa Morfea
- Morfea generalizada
- Morfea bulosa
- Morfea lineal
- Morfea profunda
* Sindromes gue semejan esclerodermia
- Enfermedad injerto contra huésped
- Esclerodermia inducida por farmacos

Cloruro de polivinilo

Bleomicina

Pentazocina

Disolventes organicos

Sindrome toxico del aceite

- Seudoesclerodermias
Fenilcetonuria
Sindrome de envejecimiento prematuro
Fibrosis idiopatica localizada
Escleredema
Porfiria cutanea tarda
Querioatropatia diabética

ESCLERODERMIA SISTEMICA

Enfermedad autoinmune de etiologia desconocida, caracterizada por fibrosis en
diferentes oOrganos: piel, aparato digestivo, pulmén, corazon y rifion. La incidencia
publicada en EE.UU. y Europa oscila entre 4,5 y 18,7 nuevos casos por millén. La
prevalencia en EE.UU. es de 260 por mill6n y parece ser mas elevado que en otros paises

(13-48 por millon en el Reino Unido, 86 por millon en Australia). En general, no parece



haber diferencia entre los paises frios y los calidos o regiones diferentes dentro de un
mismo pais.

El inicio de la Esclerodermia sistémica en nifios es raro, con menos de 5% de los
casos en menores de 16 afos, con una media de 8.1 afios, y un pico entre los 10 y 16 afios
de edad. La enfermedad es aproximadamente cuatro veces mas frecuentes en mujeres, y no
hay evidencia clara de diferencias raciales. La relacion Esclerodermia sistémica /
esclerodermia localizada es de 1:9.

Es subdividida en esclerodermia sistémica cutanea difusa y esclerodermia sistémica

cutanea limitada. (5-7)

ESCLERODERMIA SISTEMICA CUTANEA DIFUSA

La esclerodermia sistémica cutanea difusa o la esclerosis sistémica progresiva, es
una enfermedad crénica multisistémica del tejido conectivo, caracterizada por
engrosamiento fibroso y endurecimiento de la piel con degeneracién y fibrosis en la
sinovia, arterias digitales, esofago, intestino, corazon, pulmon y rifidn.

Se ha descrito por todo el mundo y en todas las razas. La prevalencia para adultos
en los Estados Unidos es de aproximadamente 240 casos por 1 millon de personas. La
relacion entre sexos ocurre con igual frecuencia en menores de 8 afios de edad, mientras
que las nifias exceden a nifios en una relacién de 3:1 cuando el inicio de la enfermedad es
en pacientes de mas de 8 afios de edad.

La causa es desconocida. Existen diferentes teorias para explicar su patogénesis,
entre causas metabdlicas, vasculares e inmunoldgicas, siendo probable que haya
interacciones entre ellas, en la patogenia de esta enfermedad.

La patogenia de la Esclerodermia Sistémica implica interaccion entre vasculopatia
obliterante, inflamacion y autoinmunidad, y fibrosis progresiva (Figura 1). La activacion y
la lesion vascular posiblemente son los primeros y principales acontecimientos en la
patogénesis de la esclerosis sistémica. La lesion endotelial puede ser activada por
granzimas, autoanticuerpos especificos de células endoteliales, virus vasculotropos,
citoquinas inflamatorias, o radicales de oxigeno generados durante la
isquemia/reperfusion.

Las lesiones causan activacion y disfuncion de células endoteliales, alteracion de la
permeabilidad capilar, aumento de expresion de VCAM-1 y molécula de adhesion 1
leucocito-endotelial, secrecién alterada de mediadores vasoactivos, activacion de plaquetas

y vias fibrinoliticas.



Las lesiones y dafios microvasculares llevan a la remodelacién vascular, con
hipertrofia de la intima y media, y con fibrosis de la adventicia, resultante en
estrechamiento y obliteracion luminal progresivos. Combinada con la apoptosis de células
endoteliales, el proceso culmina en una llamativa ausencia de vasos sanguineos visibles en
angiografia de pacientes con la enfermedad en estadio avanzado. La inmunidad innata y la

adaptativa también cumplen su papel en la patogénesis de la Esclerodermia sistémica.

Figura 1. Patogénesis de la Esclerodermia Sistémica: integracion de procesos vasculopaticos e
inmunolégicos que conducen a la fibrosis. Se inicia por lesiones microvasculares(i). Esto induce a
inflamacién y autoinmunidad (ii), que tienen consecuencias directas e indirectas en la induccion de la
activacion de fibroblastos (iii), un acontecimiento clave en el desarrollo de fibrosis. EI nimero de
fibroblastos y de sus precursores en los tejidos afectados se incrementa por el transporte, asi como por la
diferenciacion de células mesenquimales (iv). Miofibroblastos activados en el tejido lesional realizan una
serie de funciones que culminan en fibrosis (v).

MSC: células madre mesenquimales.

Autoanticuerpos altamente especificos pueden ser detectados en el suero de
pacientes con Esclerodermia sistémica. Estos autoanticuerpos también muestran una fuerte
asociacion con los distintos fenotipos de la enfermedad, y sus niveles fluctian con la
actividad de la enfermedad. Los mecanismos invocados para explicar la generacion de
autoanticuerpos en los pacientes Esclerodermia sistémica, incluyen mimetismo molecular,

hiperreactividad cronica de células B debido a anomalias intrinsecas de células B, y el



aumento en la expresion o la localizacion subcelular alterada de posibles péptidos

autoantigénicos.

La fibrosis es la méas caracteristica patolégica mas importante en la forma cutanea

difusa de la enfermedad (Figura 2). El proceso fibrotico es mas prominente en la piel, los

pulmones, el tracto gastrointestinal, corazon, tendones y ligamentos, y glandulas

enddcrinas. (5,8)
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Figura 2. Inflamacion y fibrosis de la piel.

(A) En Esclerodermia Sistémica difusa temprana:
fibrosis moderada en la dermis superior y en la
unién dermo-epidérmica estd acompafiada de
hipertrofia de queratinocitos con aplanamiento de
la epidermis, dando lugar a una pérdida de
estructura reticular. Ademads, se encuentran
infiltrados inflamatorios en la dermis y cerca de la
unién  dermo-epidérmica, predominantemente
alrededor de los pequefios vasos sanguineos.

(B) primeras etapas de la enfermedad difusa:
muestra  inflamacion  cutanea  profunda,
caracterizada  por infiltrado  mononuclear
perivascular compuesto por monocitos Yy
linfocitos activados, con fibrosis perivascular y
pérdida de la integridad vascular y de pericitos.
(C) En la fibrosis establecida, la acumulacion de
coldgeno conduce a engrosamiento cutaneo y la
deposicion de fibras colédgenas densas y
estrechamente empaquetadas en toda la dermis,
con la pérdida de las estructuras dérmica,
microvascular y de la interface entre la dermis y
el tejido adiposo.



El inicio de la enfermedad es generalmente insidioso y el curso prolongado, con
periodos de la inactividad o episodios de complicaciones sistémicas severas, que terminan en
remision, debilidad o muerte. Los sintomas y signos iniciales mas frecuentes son: fendmeno
de Raynaud, adelgazamiento y atrofia cutanea, ademas de telangiectasias. Otra lesion en
general mas tardia corresponde a calcinosis. El inicio de anormalidades cutaneas suele ser
insidioso, y habitualmente comienza con edema, siguiendo la esclerosis hasta terminar en
atrofia. (5,7,9,10)

El Fendmeno de Raynaud consiste en una secuencia de tres fases, con cambio de
coloracion de los dedos, que va del blanqueamiento a la cianosis y finalmente eritema, en
respuesta al frio o a la tension fisica o emocional. Se presenta en el 90% de los nifios con
esclerodermia sistémica difusa. La patogénesis no es completamente clara, interviniendo
factores adrenérgicos, endoteliales y quimicos. Es mucho mas comun en los dedos de las
manos que en otra parte, pero puede ser observado en dedos del pie y, de vez en cuando,
orejas, extremidad de la nariz, labios, o lengua. La isquemia puede llegar a ser tan intensa que
puede haber necrosis del pulpejo y amputacion digital. (11-16)

Los pacientes pueden presentar rigidez matutina, artralgias y mialgias. El roce de la
friccion de los tendones puede escucharse o palparse.

Entre las lesiones a nivel gastrointestinal puede haber: telangiectasias en la mucosa
oral, parotiditis como parte del Sindrome de Sicca, pérdida de piezas dentarias, reflujo
gastroesofagico, esofagitis, ulceracion y estenosis, hipotonia del intestino delgado con
seudoobstruccion secundaria, malabsorcion, neumatosis intestinal, estrefiimiento, distension o
diarrea. (17)

Puede presentarse derrame pericardico o isquemia cardiaca. (18)

A nivel pulmonar, la afeccion mas comun es la fibrosis intersticial. Pueden presentarse
también hipertension pulmonar y hemorragia alveolar aguda. (19)

La afeccion renal es un dafio de mal prondéstico. La manifestacion mas frecuente es la
proteinuria y puede haber hipertension arterial. (20)

Pueden encontrarse alteraciones del sistema nervioso central, periférico y autonomo.

Con maés frecuencia se hallan la neuralgia del trigémino y el sindrome del tunel carpiano.
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El sindrome Sicca es frecuente en estos pacientes y se caracteriza por xerostomia (boca
seca) y queratoconjuntivitis sicca (0jo seco). (5, 9, 21). Se demostrd asociacion con
Anticuerpos Antifosfolipidos. (22)

De acuerdo a los criterios del Colegio Americano de Reumatologia, para la
clasificacion de esclerosis sistémica difusa en adultos se requiere la presencia del criterio

mayor o dos 0 mas menores.

A- Criterio mayor

Esclerodermia proximal: cambios clinicos de la esclerodermia (piel tensa, delgada, indurada,
habiéndose excluido las formas localizadas de esclerodermia), involucrando las areas
proximales de las articulaciones metacapofalangicas y metatarsofalangicas.

B- Criterios menores

Esclerodactilia: esclerodermatosis limitada a los dedos.

Cicatrices digitales deprimidas o pérdida de sustancia de la almohadilla digital: zonas
deprimidas en las puntas de los dedos o pérdida del tejido de la almohadilla digital a
consecuencia de la isquemia.

Fibrosis pulmonar bibasilar no atribuible a enfermedad pulmonar primaria.

Recientemente, un Comité de Criterios de Clasificacion para Esclerodermia Sistémica
Juvenil, incluyendo miembros de la Sociedad Europea de Reumatologia Pediatrica, el Colegio
Americano de Reumatologia, y la Liga Europea Contra Reumatismo, desarroll6 nuevos
criterios de clasificacion para ayudar a normalizar la realizacion de investigaciones en esta
rara enfermedad pediatrica. Estos criterios, que sustituiran a los criterios de adultos que han
sido utilizados hasta ahora, ayudaran a garantizar un diagnostico preciso de Esclerodermia
Sistémica Juvenil. En base a los resultados obtenidos, un paciente con una edad inferior a 16
afios, se clasificara como Esclerodermia Sistémica Juvenil con la presencia de un criterio
principal (esclerosis/induracion de piel proximal), y al menos dos de los 20 criterios menores,
agrupados en nueve principales categorias. Estos criterios de clasificacion tienen una
sensibilidad de 90%, una especificidad del 96% Yy el valor estadistico kappa de 0,86 (Cuadro
2). (5,9,23,24,25)
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Cuadro 2. Criterios preliminares de clasificacion para Esclerosis Sistémica
Juvenil.

Criterio mayor:
Esclerosis/induracion de piel proximal

Criterios menores:
Piel
Esclerodactilia
Vascular
Fendmeno de Raynaud
Anomalias en capilaroscopia
Ulceras digitales
Gastrointestinales
Disfagia
Reflujo gastro-esofagico
Renal
Crisis renal
Nueva aparicion de hipertension arterial
Cardiacas
Arritmias
Insuficiencia cardiaca
Respiratorias
Fibrosis pulmonar (TAC de alta resolucion/radiografia)
Capacidad pulmonar por difusion de mondéxido de carbono
Hipertension pulmonar
Trastornos musculoesqueléticos
Friccion de tendones
Artritis
Miositis
Neuroldgicas
Neuropatia
Sindrome del tanel carpiano
Serologia
Anticuerpos antinucleares (ANA).
Autoanticuerpos selectivos (anti-centromero, anti-topoisomerasa |, anti-fibrilarina,
anti-PM-SCL, anti-fibrilina o anti-RNA polimerasa | y 111).

Un paciente de menos de 16 afios, serd clasificado como portador de Esclerosis
Sistémica Juvenil si el criterio mayor y al menos dos de los 20 menores estan presentes.
Este conjunto de criterios de clasificacion tiene una sensibilidad del 90%, una
especificidad del 96%, y valor estadistico kappa de 0,86.

Fuente: Zulian F, Woo P, Athreya BH, Laxer RM, et al. The Pediatric Rheumatology European Society/American College
of Rheumatology/European League Against Rheumatism Provisional Classification Criteria for Juvenile Systemic
Sclerosis. Arthritis & Rheumatism (Arthritis Care & Research) 2007; 57 (2): 203-212.
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Con respecto a las pruebas de laboratorio: Puede haber anemia de tipo cronica o reflejando
deficiencia de vitamina B12 o folato. Puede presentarse eosinofilia hasta en 15% de los
pacientes. En méas del 95% de los enfermos con Esclerodermia se encuentran Anticuerpos
Antinucleares (ANA), con titulos elevados en los nifios con variedad sistémica difusa, con
patrones moteados y nucleolar predominantemente. La presencia del anticuerpo Anti Scl-70
(DNA-topoisomerasa 1) es comun, sobretodo en los pacientes con variedad difusa,
encontrandose correlacionado con HLA-DRS5. Los anticuerpos anti-centrOmero se presentan
casi exclusivamente en los pacientes con esclerosis sistémica limitada, en asociacién con
calcicosis y telangiectasias; y se relacionan con HLA-DR1. Los anticuerpos RNA, polimerasa
I, I, 11l se encuentra en la Esclerodermia Sistémica Difusa, siendo el de Tipo | sumamente
especifico y el Tipo Il con peor prondstico (tanto renal como pulmonar). (25-29)

A la exploracion fisica debe evaluarse la puntuacion total de la piel (Escala de
Rodnan), que es atil como medicion objetiva de la actividad de la enfermedad. Se utiliza una
escala de 0 (sin afeccién) hasta 3 (piel completamente dura), y el nimero de zonas (n= 17),
para una puntuacion méxima de 51. Las zonas incluyen: cara (1), brazos (2), antebrazos (2),
manos (2), dedos (2), muslos (2), piernas (2), pies (2), torax/abdomen (1), espalda (1). (30)

También debe realizarse la capilaroscopia del pliegue ungueal. (31)

Debe evaluarse la funcion cardiaca con electrocardiograma, ecocardiograma y Holter.

La funcion pulmonar se evaluara con espirometria, capacidad de difusion del didxido
de carbono, pletismografia, Radiografia simple de térax, TAC y otros.

La funcion renal debe monitorizarse de forma periodica, con determinacién de urea,
creatinina, proteinuria, EGO, e iméagenes como USG vy arteriografia.

Deben realizarse estudios radioldgicos de articulaciones afectas, de las lesiones en piel,
de los pulmones, del aparato gastrointestinal. (5,9,32)

Deben distinguirse varias patologias de la Esclerodermia, entre ellas se mencionan las
mas importantes: Enfermedad cronica de Injerto-Contra-Huésped, Esclerodermia-Like
quimicamente inducida, Pseudoesclerodermias (Fenilcetonuria, Sindrome de envejecimiento
prematuro, Fibrosis Idiopatica localizada, Escleredema, Porfiria Cutanea Tarda,
Queiroartropatia diabética). (5,25)

El tratamiento se basa en medidas generales como evitar exposicion al frio,

traumatismos, estrés, cafeina, descongestionantes, y en adolescentes: tabaquismo y alcohol.
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En la piel, evitar la sequedad o las sustancias irritantes. Soporte psicoldgico, sobre todo en la
adolescencia. Rehabilitacién temprana para evitar contracturas permanentes.

El tratamiento farmacoldgico hasta el momento es relativamente ineficaz, y se dirige a
la prevencion de la formacion del colageno, a inhibir el proceso fibroproliferativo, y a
suprimir la respuesta inmune. Para el Fenomeno de Raynaud se utilizan blogueadores del
canal del Calcio: nifedipino, IECA (enalapril, captopril), Antagonistas o adrenérgicos:
prazosina, fenoxibenzamina, Tromboliticos, Cremas de nitroglicerina, Carboprostaciclina:
lloprost, Prostaglandinas E1 y E2, Simpaticoliticos: reserpina, metildopa, Simpatectomia en
algunos pacientes, Pentoxifilina, Antagonista de los receptores de la serotonina: quetanserina,
bosentan (antagonista del receptor de endotelina). En la Esclerosis Sistémica con afeccion
dérmica importante y Enfermedad Pulmonar (Fibrosis intersticial e Hipertension) se usan
lloprost aerosol; Prostaciclinas orales; Simpatectomia quirdrgica cuando no hay respuesta;
inmunomoduladores como azatioprina, metotrexate, ciclosporina, ciclofosfamida,
Metilprednisolona; Antifibréticos: Colchicina; D-penicilamina; y otros como el interferon,
inhibidores del TGF B, o transplante autélogo de células madre. Para la Enfermedad renal:
IECA, en falla renal irreversible o hipertension arterial incontrolable: dialisis temporal o
permanente, y si la funcién renal no se recupera con dialisis luego de 12 meses, pensar en
transplante. En presencia de Calcicosis importante: Warfarina, Colchicina y difosfonato,
Extirpacion quirtrgica. En afecciones digestivas: Procinéticos: cisaprida, domperidona;
Protectores gastricos: Omeprazol, Ranitidina, Sucralfato; Dilataciones esofagicas;
Antibioticos y Antifangicos en la sobreinfeccion; Octe6trido S.C.

Actualmente, existen recomendaciones para el tratamiento de Esclerosis Sistémica
Juvenil, presentadas en la reunion de la Sociedad Europea de Reumatologia Pediatrica en
Estambul: uso de ciclofosfamida en enfermedad pulmonar intersticial activa, prostanoides en
las ulceras digitales, blogueadores de los canales de calcio en Fenomeno de Raynaud,
corticosteroides en crisis renal, metotrexate para la manifestacion en piel en fase temprana,
inhibidores de la enzima convertidora de angiotensina en la crisis renal, inhibidores de la
bomba de protones para la participacién de esdéfago, procinéticos para los sintomas vy
alteraciones de la motilidad, antibidticos para la malabsorcion debido a sobrecrecimiento

bacteriano. Con respecto a las nuevas drogas experimentales (bosentan, sitaxentan, iloprost
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sindenafil), los expertos expresaron su interés para aplicaciones futuras en ensayos clinicos
pediétricos. (23,25,32-48)

ESCLERODERMIA SISTEMICA CUTANEA LIMITADA

Previamente Sindrome de CREST (Calcinosis, Fendmeno de Raynaud, Alteraciones de
la motilidad Esoféagica, Esclerodactilia y Telangiectasias). Es poco frecuente en los nifios, y
corresponde aproximadamente de un tercio a la mitad de los adultos afectados con
esclerodermia. Es mas frecuente en mujeres y tiende a ocurrir en una edad mas temprana que

la observada en la Enfermedad Sistémica Cutanea Difusa. (5,9)

Manifestaciones clinicas

La manifestacion clinica mas frecuente es la calcinosis, que a menudo es mas severa en
comparada con Enfermedad Sistémica Cutanea Difusa.

El fendmeno de Raynaud se complica frecuentemente con Ulceras digitales y gangrena;

las telangiectasias son mas diseminadas.

Diagnostico

La esclerosis cutanea esta limitada a los segmentos distales de los dedos. Los
componentes del Sindrome de CREST (Calcinosis, Fendmeno de Raynaud, Alteraciones de la
motilidad Esofagica, Esclerodactilia y Telangiectasias) son mas prominentes que en la
enfermedad difusa. Caracteristicamente las manifestaciones articulares estan ausentes.

Sin embargo, ambas enfermedades sistémicas se asemejan, y la divisién clinica de los
dos desordenes puede ser artificial. Ademas, las formas incompletas de la enfermedad
limitada se combinan en ciertos casos con la enfermedad difusa y hacen la diferenciacion muy
dificil.

Se asocia especificamente a anticuerpos anticentromero, los que se dirigen en el cinetocoro de
componentes integrales del huso mitotico, positivo en 70-80% de los casos. Lo que sumado a
la clinica diferencia una patologia de la otra, entre los subtipos de enfermedad sistémica.

No obstante, dichos anticuerpos también se observan en raras ocasiones en la cirrosis
biliar primaria, Sindrome de Sjégren, Fendmeno de Raynaud primario, Artritis Reumatoide,

Lupus Eritematoso Sistémico, y otras enfermedades del tejido conectivo. Otros anticuerpos
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antinucleares (anti-ssDNA, anti-RNP) también pueden encontrarse de vez en cuando.
(5,16,25,26)

Tratamiento

El tratamiento es similar a la variedad difusa.

Curso y prondéstico de la enfermedad

No se ha demostrado realmente un curso mas benigno que en la forma difusa. La
mortalidad es considerable, con un indice de supervivencia de 10 afios de aproximadamente
75% en adultos.

Actualmente, existen 3 herramientas para medir la actividad global de la enfermedad
en Esclerodermia Sistémica. La evaluacion global del médico (Physician global assessments)
ha sido cominmente utilizada, pero no se ha evaluado formalmente. El indice de actividad de
la enfermedad-Valentini (Valentini Disease Activity Index) (Cuadro 3) es una nueva medida
que consiste en 10 variables y la consiguiente puntuacién de 0 a 10. La escala de severidad de
la enfermedad-Medsger (Medsger Disease Severity Scale) mide la gravedad de la enfermedad

en 9 organos y sistemas. (49-50)

Cuadro 3. Indice de actividad de la enfermedad-Valentini para pacientes con
Esclerodermia Sistémica.

Variable Puntaje
Escala para piel de Rodnan modificada >14 1.0
Esclerosis con edema 0.5
Cambios en la piel en el ultimo mes* 2.0
Necrosis digital 0.5
Cambios vasculares en el ultimo mes* 0.5
Aurtritis 0.5
Capacidad de difusion pulmonar predictiva <80% 0.5
Cambios cardiopulmonares* 2.0
Velocidad de Sedimentacion Globular >30 mm/1ra hora 1.5
Hipocomplementemia 1.0
Puntaje total del Indice de actividad de la enfermedad 10.0

* Dados por el paciente

Fuente: Hudson M, Steele R, Baron M. Update on Indices of Disease Activity in Systemic Sclerosis. Semin Arthritis Rheum
2007; 37: 93-98.
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ESCLERODERMIAS LOCALIZADAS

Se manifiestan en piel y tejidos subdérmicos, en su mayoria son benignas y
autolimitadas, siendo poco comunes. La descripcion inicial de Esclerodermia Localizada es
atribuida a Addison, aungue el término que utilizé para la lesion fue "verdadera keloide”. La
coexistencia de Esclerodermia y calcinosis cutanea fue, primero, indicada por Weber, en
1878.

Comunmente, la esclerodermia localizada se ha dividido en tres grupos: morfea,
morfea generalizada, y esclerodermia lineal. Peterson y colaboradores proponen una
clasificacion ampliada, que divide en cinco grupos: morfea en placa, morfea generalizada,

morfea bulosa, eslerodermia lineal, y morfea profunda.

Epidemiologia

Es una enfermedad rara en la infancia, pero mas frecuente que la variedad sistémica.
En USA hay 27 nuevos casos por cada 1,000,000 habitantes por afio. Su frecuencia se estima
en 3:1 entre mujeres y hombres. En general, se dice que la Esclerodermia Localizada, en
especial la lineal, predomina en las dos primeras décadas de la vida, siendo predominante una

enfermedad pediatrica. La edad media de inicio en nifios es aproximadamente 7.9 afios.

Etiologia y patogénesis

La fisiopatologia no es clara, se supone que existe una desregulacién en la produccion
de colageno por los fibroblastos, secundaria a diversos factores desencadenantes, como
autoinmunidad, ambiente, infeccion y traumatismo.

Entre los factores inmunoldgicos: debido a reacciones autoinmunes localizadas, el
reconocimiento de antigenos propios por linfocitos B y T produciria una inflamacion local,
con liberacion de citoquinas y activacion de la cascada inflamatoria, lo que incrementa la

proliferacion de fibroblastos y la produccion de colageno de manera excesiva, con la
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consiguiente disminucion del tejido subcutaneo, fibrosis y luego deformidad del area afectada.
Entre los factores ambientales: Drogas: agentes quimioterdpicos como bleomicina,
bromocriptina, analgésicos como pentazocina, y otros como carbidopa y vitamina K;
Radiacion: se ha visto mayor frecuencia de lesiones en zonas tratadas con radioterapia, con
periodos de aparicion que van desde el mes hasta los 32 afios post exposicion; Vacunas: se ha
asociado su aparicién con la vacuna BCG. Entre los factores infecciosos: Se encontraron
anticuerpos contra Borrelia burgdorferi (espiroqueta que causa la enfermedad de Lyme) y
contra Epstein-Barr. Entre los traumatismos: si bien no existe mayor evidencia, el trauma o el
esfuerzo fisico han estado implicados en el inicio de lesiones y particularmente con la fascitis
eosindfilica. (51-55)

Hallazgos histopatoldgicos

Los hallazgos histopatolégicos son similares entre la esclerodermia localizada y la
sistémica. Histoldgicamente se describe un engrosamiento y homogenizacion de las fibras de
colageno, con un infiltrado perivascular de tipo linfo-histiocitico, infiltrado que es mayor en
los tejidos subcutaneos, en donde el tejido adiposo es reemplazado por fibras de colageno. La
dermis se encuentra edematosa, en una etapa mas tardia el tejido inflamatorio desaparece y las
bandas de colageno se vuelven mas gruesas y densas. Los foliculos pilosos, glandulas
sudoriparas y tejido graso subcutaneo se pierden y el coldgeno se acumula.

La profundidad de la lesion es importante en distinguir los diferentes subtipos. La
morfea en placa es mas superficial, con la extension principal en dermis y a veces en el
paniculo, mientras que la morfea lineal implica dermis, tejido subcutaneo, musculo y el hueso.
La fascitis eosinofilica abarca tejidos subcutaneos profundos con esclerosis e infiltrado

inflamatorio, mientras respeta la dermis. (51)
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Manifestaciones clinicas
Las manifestaciones clinicas incluyen la presencia de las lesiones segun los grupos

(Ver Clasificacion):

Clasificacion de la esclerodermia localizada.
- Placa Morfea
- Morfea en placa
- Morfea Guttata
- Atrofodermia de Pasini y de Pierini
- Morfea queloide (morfea nodular)
- Liquen escleroso y atrofico
- Morfea generalizada
- Morfea bulosa
- Morfea lineal
- Morfea lineal (esclerodermia lineal)
- Esclerodermia en coup de sabre
- Atrofia hemifacial progresiva
- Morfea profunda
- Morfea subcutanea
- Fascitis eosinofila
- Morfea profunda
- Morfea panescleroética inhabilitante de nifios.

Esta clasificacion no incluye las formas mixtas de la esclerodermia localizada, en la
que se presentan los diferentes tipos de lesiones en la misma persona.

No hay criterios uniformes para la clasificacion de la esclerodermia localizada en
menores. La Sociedad Europea de Reumatologia Pediatrica tiene por objeto desarrollar nuevos
criterios de clasificacion para Esclerodermia localizada juvenil. Una reciente propuesta se
resume en el Cuadro 4, la que incluye cinco subtipos: morfea circunscrita, esclerodermia
lineal, morfea generalizada, morfea panesclerética y el nuevo subtipo mixto, cuando una

combinacion de dos o mas de los subtipos anteriores esta presente. (51-52)
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Cuadro 4. Propuesta de clasificacion de la esclerodermia localizada juvenil.

Grupo Principal

Subtipo

Descripcion

1- Morfea circunscrita

a- Superficial

Zonas circunscritas, ovales o redondas de
induracion limita a la epidermis y la dermis, a
menudo con alteraciones de la pigmentacion y
violaceas, con halo eritematoso. Pueden ser
Unicas o multiples.

b- Profunda

Induracion profunda circunscrita, oval o
redonda, del tejido celular subcutaneo que se
extienden a fascia y pueden incluir al masculo
subyacente. Pueden ser Gnicas o multiples. A
veces el sitio principal de participacion es en el
tejido subcutaneo sin la participacion de la piel.

2- Esclerodermia
lineal

a- Troncoy
extremidades

Induracién lineal con participacion de dermis,
tejido subcutaneo y, a veces, musculos y hueso
subyacente, y que afectan a las extremidades y
el tronco.

b- Cabeza

En Golpe de sable: Induraciéon lineal que
afecta a la cara y el cuero cabelludo y a veces
implica musculo y hueso subyacente.

Parry Romberg o atrofia hemifacial
progresiva: pérdida de tejido en un lado de la
cara que puede incluir dermis, tejido
subcutaneo, masculo y hueso. La piel es movil.

3- Morfea
Generalizada

Induracion de la piel que inician como placas
individuales (cuatro o mas y méas grande que
3cm) hasta convertirse en confluentes e incluye
al menos a 2 de 7 sitios (cabeza-cuello,
miembro superior derecha, miembro superior
izquierdo, miembro inferior derecho, miembro
inferior izquierdo, tronco anterior, tronco
posterior).

4- Morfea
panesclerotica

Afeccion circunferencial de extremidad (),
que afectan piel, tejido subcutaneo, musculo y
hueso. La lesion también puede implicar otras
areas del cuerpo sin participacion de Grganos
internos.

5- Morfea mixta

Combinacién de dos o méas de los subtipos
anteriores. ElI orden de los subtipos
concomitantes, se especifica entre paréntesis,
siguiendo el orden predominante.

Condiciones asociadas: liquen escleroso y atrofico, y atrofodermia de Pasini y Pierini pueden
asociarse a los subtipos previos, pero no se incluyen en la clasificacion.

Fuente: Conferencia de consenso, Padua, Italia, 2004.
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Placa de morfea: es la forma mas comin y mas benigna. Se confina a la dermis, y
ocasionalmente el paniculo superficial. Se caracteriza por una lesion oval circunscripta, e
indurada que semeja a la parafina, palida en el centro y con un halo violaceo. Se presentan
mas frecuentemente en el tronco, y respetan por lo general la cara. A su vez se incluyen como
subtipos: la Morfea en placa, la Morfea Guttata, la Atrofodermia de Pasini y de Pierini, la
Morfea queloide (morfea nodular) y el Liquen escleroso y atréfico.

Morfea generalizada: Esclerosis generalizada y severa de la piel, sin compromiso sistémico,
mas frecuente en adultos, consiste en placas hiperpigmentadas, confluentes que comienzan en
el tronco y luego se extienden a 3 0 mas regiones anatbmicas mayores.

Morfea bulosa: placa de morfea con lesiones bulosas, que pueden resultar de trauma
localizado o pueden relacionarse con obstruccion linfatica secundaria al proceso
esclerodermatoso.

Esclerodermia lineal: es la mas comun en nifios y adolescentes y se caracteriza por lineas de
esclerodermia que involucran la extremidad superior, la cara o la piel cabelluda. Las lineas se
endurecen progresivamente y se pueden extender a través de la dermis, del tejido subcuténeo,
y del musculo al hueso subyacente. Las lesiones se distribuyen siguiendo un dermatoma y con
frecuencia son unilaterales.

Cuando una lesion involucra la cara o el cuero cabelludo, se conoce como golpe de sable (en
coup de sabre), a los que se asocia presencia de crisis convulsivas, uveitis, alteraciones
dentarias, alteracion en movimientos oculares y pérdida de cejas y pestafias.

Cuando una lesion lineal cursa con atrofia hemifacial sin una lesion definida en golpe de sable
se denomina Sindrome de Parry Romberg. (56-58)

Morfea profunda: involucra el tejido celular subcutaneo, la piel se engrosa y se deprime. Se
divide a su vez en los subtipos: Morfea subcutanea, cuyo sitio primario es el paniculo o el
tejido subcutaneo, con placas hiperpigmentadas, simétricas, mal definidas, y con inflamacion
mas pronunciada; Fascitis eosindfilica, que se acompafia de hipergamaglobulinemia vy
eosinofilia, abarca sobre todo las fascias de las extremidades pero respetando manos y pies,
con aspecto de “piel de naranja”; Morfea profunda, 1a piel entera se siente espesada y tenso,
cuya placa endurecida abarca generalmente el torso superior; Morfea panesclerotica
inhabilitante de nifios, muy rara, pero representa la forma mas severa, empezando tipicamente

antes de los 14 afios de edad, abarcando generalizada toda la piel del tronco, las extremidades,
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cara, y cuero cabelludo pero respetando las puntas de los dedos de las manos y los pies.

La esclerodermia localizada generalmente es asintomaética, con un curso insidioso y
variable. La primera manifestaciéon comienza como una mancha eritematosa que pasa a ser
una placa amarilla- blanquecina, rodeada por un halo violeta. Luego existe infiltracion de la
dermis y pérdida de foliculos pilosos y glandulas sudoriparas del &rea comprometida, con hipo
o0 hiperpigmentacion. En la mayoria de los casos, corresponde a una enfermedad autolimitada,
pudiendo presentarse artralgias secundarias a contractura, o sindrome del tanel del carpo en
las formas lineales y profundas. La mayoria de los pacientes con morfea generalizada o
profunda tienen afeccion bilateral, mientras que las lesiones unilaterales son mas frecuentes en

las variedades en placa y lineal. (51)

Diagnostico

Es indispensable la correlacion entre la clinica y los estudios. Los resultados de los
pruebas de laboratorio rutinarios como una cuenta de sangre completa, quimicas de la sangre,
y analisis urinario son normales. La velocidad de sedimentacién globular puede aumentar con
la inflamacidn activa, particularmente en la fascitis eosinofilica. Se ha observado correlacion
entre niveles aumentados de eosinoéfilos, 1gG e IgM, y la actividad de la enfermedad.

El Factor Reumatoideo es generalmente positivo en los nifios, y a titulos altos se asocia
generalmente a compromiso cutaneo y articular mas severos. Los anticuerpos antinucleares
(ANA) estan positivos en 25-50% de los casos de Morfea en placa, 100% en casos de morfea
generalizada, 67% en eslerodermia lineal. Los anticuerpos anti DNA son positivos en 27% de
las formas en Placa y en un 75% de los pacientes con la forma Generalizada. Otros
anticuerpos como anti-centrdmeros, anti Scl-70, anti-Sm, anti DNA doble cadena son
generalmente negativos.

Niveles elevados de aldolasa, en presencia de concentraciones normales de creatin-kinasa, se
han observado en pacientes con fascitis eosinofilica.

La ultrasonografia (USG) de partes blandas, con transductores de alta resolucion,
permite precisar las caracteristicas anatomicas de la lesion; generalmente muestra un
adelgazamiento de la dermis y del tejido celular subcutaneo. La tomografia axial
computarizada (TAC) y la resonancia magnética (RNM) no proporcionan mayor informacion.
(51,59)
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El estudio anatomopatoldgico confirma el diagnostico. Las caracteristicas de la biopsia

varian de acuerdo al estado de la patologia.

Diagnostico Diferencial

El diagnostico diferencial mas importante es la esclerodermia sistémica.

En algunas ocasiones, las formas profundas de morfea se pueden confundir con Artritis
Idiopatica Juvenil, en que pueden presentarse con contracciones de las manos, artralgias,
sinovitis y pueden tener Facto Reumatoideo positivo.

La morfea debe ser diferenciada de otras lesiones que pueden semejarse como son el
eritema anular y el eritema migrans. Las lesiones induradas deben distinguirse de la fascitis
eosindfilica y del Liquen Escleroso y Atréfico, usando tinciones especiales. Las areas
despigmentadas pueden confundirse con Vitiligo o Nevo Acromico, sin embargo, estas no son
lesiones induradas. Las primeras placas pueden parecerse al eritema violaceo de la Poliarteritis
Nodosa cutanea. Las lesiones antiguas y deprimidas e hiperpigmentadas pueden confundirse
con Atrofoderma de Pasini y Pierini. (51,52)

A continuacion se citan patologias a diferenciar de la morfea:

Morfea: Diagndstico diferencial
» Sindrome de Eosinofilia-mialgia
» Enfermedad de Injerto-contra-huésped
» Agentes que inducen esclerodermia-like
- Cloruro de vinilo - Bleomicina
- Pentazocina - L-Triptofano Adultorum
Escleromixedema
Envejecimiento prematuro (sindrome de Werner)
Poiquiloderma
Acrodermatitis cronica atrofica
Queiroartropatia diabética
Sindrome de POEMS (Polineuropatia, Organomegalia, Endocrinopatia, proteina M, y
cambios en la piel)
Fenilcetonuria
Fibrosis idiopatica localizada
Acromegalia
Progeria
Porfiria cutanea tarda
Amiloidosis
Sindrome Carcinoide
Hamartomas del tejido conectivo
Paniculitis del tejido conectivo
Lipoatrofia focal

VVVVVVVVYVYY VVVVVY
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Tratamiento

Las lesiones de Morfea en placa generalmente son estéticas, por lo tanto los
tratamientos con toxicidad potencialmente significativa no se justifican. Estas lesiones
remitiran generalmente en forma espontdnea con pigmentacion residual como Unica
anormalidad. El tratamiento se debe ser principalmente topico, con agentes que humectantes o
glucocorticoides topicos.

En cambio, en pacientes con Morfea lineal y profundos hay riesgo significativo para la
inhabilidad. En general, debe implementarse tratamiento sistémico a aquellos pacientes que
tienen lesiones que lleven a pérdida de alguna funcién corporal, aquellas que comprometen la
cara (por su importancia estética) y aquellas de evolucién rapidamente progresivas, ya que
mientras mas extensa es la lesion, menor es la respuesta al tratamiento, quedando con una
deformidad permanente.

Entre las drogas mas utilizadas estan: corticoides, andlogos de la vitamina D, D-
penicilamina, hidroxicloroquina, metotrexato, UVA, entre otros.

- Corticoides: Reducen la inflamacion y suprimen la sintesis de colageno. Triamcinolona es de
uso topico o intralesional, y disminuye la inflamacion suprimiendo la migracion de
polimorfonucleares y revirtiendo la permeabilidad capilar. Clobetasol es de aplicacion tdpica,
suprime la mitosis y aumenta la sintesis de proteinas que disminuyen la inflamacién.
Prednisona reduce la inflamacion y suaviza lesiones, usandose preferentemente cuando existe
compromiso inflamatorio reciente. Metilprednisolona, suprime la reaccion inmune mediada
por células (hipersensibilidad retardada).

- Anéalogos de Vitamina D: Inhiben la proliferacion de fibroblastos y tienen efectos
inmunomoduladores. Calcitriol, suaviza la piel y mejora la movilidad articular, ain en etapa
fibrotica; contraindicado en hipercalcemia y Sindrome de malabsorcion.

- D-Penicilamina: Reduce la inflamacién, disminuye la sintesis de colageno y tiene efecto
inmunomodulador. Més efectiva en enfermedad reciente. Contraindicada en insuficiencia
renal, anemia aplasica, y embarazo. Puede producir reacciones hematoldgicas (leucopenia,
trombocitopenia, anemia aplésica) y renales severas, colestasis intrahepatica, toxicidad
hepaética, rash y fiebre por drogas.

- Hidroxicloroquina: Inhibe sintesis de ADN y ARN, tiene efecto inmunomodulador. En dosis

de hasta 6,5mg/kg/dia, con controles oftalmoldgicos periédicos.
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- Metotrexato: Disminuye los niveles de receptores IL-2 y niveles circulantes de IL-2, IL-6 e
IL-8, actua principalmente en el componente inflamatorio cronico y fibrético, con buena
respuesta.

- Fototerapia UVA: Pueden ser efectivas en todas las etapas de la morfea, incluso en placas
escleroticas, pudiendo también combinarse su uso con psolarenos que aumentan la
sensibilidad de la piel a los rayos UVA. La terapia es de bajo riesgo, sin embargo, puede
producir quemaduras, prurito, nduseas y dafio ocular sin precauciones.

- Fotoféresis extracorpOrea: Terapia inmunomoduladora que permite la irradiacion
extracorporea de leucocitos con UVA, de eficacia controversial.

- Otros tratamientos incluyen antimalaricos y gamaglobulina endovenosa.

En casos de afeccion significativa, los pacientes deben tener terapia fisica dirigida
contra el desarrollo de contracciones articulares. La reconstruccion quirirgica puede ser
considerada, después de que la fase activa de la enfermedad haya disminuido y el crecimiento
del nifio sea completo. (51,52,55,60)

Curso y pronéstico de la enfermedad

El curso de la enfermedad es impredecible, si bien en general tiende a ser benigno.
Depende basicamente del tipo de lesién y de las caracteristicas de cada paciente. El tiempo de
actividad de la lesion varia de 3 a 5 afios. El tipo “en Placa”, de curso mas benigno y de lenta
progresion, mientras que las demas implican mayor morbilidad, ya que las contracciones y
atrofias producen deformidades y alteraciones en el crecimiento normal del nifio. Las de tipo
“coup de sabre” pueden tener compromiso neuroldgico, ademas de la importante alteracion

estética que conlleva. (49-51).
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PLANTEAMIENTO DEL PROBLEMA

Cuales son las caracteristicas clinicas de una serie de casos con diagnéstico de
Esclerodermias sistémicas y localizadas, en pacientes de la Clinica de Enfermedades por Dafio
Inmunoldgico (CEDI), del Hospital Infantil de México Federico Gdmez.

JUSTIFICACION

La Esclerodermia y sus diferentes subtipos presentan variabilidad en su prevalencia en

diferentes regiones del mundo, por lo que factores genéticos, raciales y ambientales parecen
estar involucrados. Existe el conocimiento del comportamiento de esta patologia en el
Hospital Infantil de México en un trabajo anterior, hecho por Meza y colaboradores, con 37
pacientes, por lo que se desea ampliar la experiencia en esta patologia, en nimero de pacientes

y caracteristicas, realizando una descripcién clinica completa.

OBJETIVOS

Obijetivo general

e Determinar las caracteristicas clinicas de la Esclerodermia en un centro de referencia

(CEDI), en los altimos 7 afos.

Obijetivos especificos

e ldentificar los signos y sintomas mas caracteristicos de la enfermedad en nuestra
poblacion.

e Determinar la evolucion pre-diagndstico y de seguimiento.

e Identificar el tipo de tratamiento que recibieron los pacientes, el tiempo y la respuesta

al mismo.

27



METODOS

Criterios de inclusién

» Pacientes con diagnostico de esclerodermia, con seguimiento en la Clinica de

Enfermedades por Dafio Inmunolégico.

Criterios de exclusion

» Esclerodermia asociada a otra enfermedad.

» Pacientes con el diagnostico, pero sin seguimiento por Reumatologia.

ANALISIS ESTADISTICO

Se realiz6 un estudio transversal, descriptivo, con medidas de tendencia central.

Se utiliz6 el programa de estadisticas SPSS 15.0 para Windows.

DESCRIPCION DE VARIABLES

Edad de presentacion (afios).

Tiempo de evolucion al diagnéstico (meses, afios).

Sexo (Masculino, Femenino).

Lugar de procedencia.

ESCLERODERMIA SISTEMICA CUTANEA DIFUSA: se requiere que estén
presentes el criterio mayor o dos 0 mas menores.

A- Criterio mayor

Esclerodermia proximal: cambios clinicos de la esclerodermia (piel tensa,
delgada, indurada, habiéndose excluido las formas localizadas de esclerodermia),
involucrando las areas proximales de las articulaciones metacapofalangicas y
metatarsofalangicas.

B- Criterios menores

Esclerodactilia: esclerodermatosis limitada a los dedos.

Cicatrices digitales deprimidas o pérdida de sustancia de la almohadilla
digital: zonas deprimidas en las puntas de los dedos o pérdida del tejido de la
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almohadilla digital a consecuencia de la isquemia.

Fibrosis pulmonar bibasilar no atribuible a enfermedad pulmonar primaria.
ESCLERODERMIA SISTEMICA CUTANEA LIMITADA: La esclerosis cutanea
estd limitada a los segmentos distales de los dedos. Los componentes del Sindrome
de CREST (Calcinosis, Fenomeno de Raynaud, Alteraciones de la motilidad
Esofagica, ESclerodactilia y Telangiectasias) son méas prominentes que en la
enfermedad difusa.

ESCLERODERMIAS LOCALIZADAS: Se limitan a piel y tejidos subdérmicos.
Placa de morfea: se confina a la dermis, y ocasionalmente el paniculo superficial.
Se caracteriza por una lesion oval circunscripta, e indurada que semeja a la
parafina, péalida en el centro y con un halo violdceo. Se presentan mas
frecuentemente en el tronco, y respetan por lo general la cara.

Morfea generalizada: esclerosis generalizada y severa de la piel, que consiste en
placas hiperpigmentadas, confluentes que comienzan en el tronco y luego se
extienden a 3 0 mas regiones anatbmicas mayores.

Morfea bulosa: placa de morfea con lesiones bulosas, que pueden resultar de
trauma localizado o pueden relacionarse con obstruccion linfatica secundaria al
proceso esclerodermatoso.

Esclerodermia lineal: lineas de esclerodermia que involucran la extremidad
superior, la cara o la piel cabelluda. Las lineas se endurecen progresivamente y se
pueden extender a través de la dermis, del tejido subcutaneo, y del musculo al
hueso subyacente. Las lesiones se distribuyen siguiendo un dermatoma y con
frecuencia son unilaterales. Cuando una lesion involucra la cara o el cuero
cabelludo, se conoce como golpe de sable (en coup de sabre), a los que se asocia
presencia de crisis convulsivas, uveitis, alteraciones dentarias, alteracion en
movimientos oculares y pérdida de cejas y pestafias. Cuando una lesion lineal cursa
con atrofia hemifacial sin una lesion definida en golpe de sable se denomina
Sindrome de Parry Romberg.

Morfea profunda: involucra el paniculo adiposo o el tejido celular subcutaneo, la

piel se engrosa y se deprime. Se divide en los subtipos: Morfea subcutanea,
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Fascitis eosindfilica, Morfea profunda, Morfea panesclerética inhabilitante de
nifos.

- Fendémeno de Raynaud: secuencia de tres fases, con cambio de coloracion de los
dedos, que va del blanqueamiento a la cianosis y finalmente eritema, en respuesta
al frio o a la tension fisica o emocional. Puede también presentarse orejas,
extremidad de la nariz, labios, o lengua.

- Telangiectasias: dilataciones maculares finas de los vasos sanguineos cutdneos o
de la mucosa.

- Calcinosis: calcificaciones subcutaneas, se presentan béasicamente en las
superficies de los codos, articulaciones metacarpofalangicas y rodillas.

- Anticuerpos Antinucleares (ANA): Se considera positivo titulo superior a 1:80.

- Anticuerpo anti Scl-70, Anti Scl-70 (DNA-topoisomerasa 1), Anticuerpos anti-
centrémero, Anticuerpos RNA polimerasa I, I, 1ll: Se considera normal la
ausencia de los mismos.

- Tratamiento: Medicamentos utilizados: Esteroides, D-penicilamina, Metotrexato,
Nifedipino, etc.

- Complicaciones asociadas.

LIMITACIONES DEL ESTUDIO

Por ser un estudio descriptivo y retrospectivo, se encontraron expedientes con errores e

incompletos.
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RESULTADOS

En el estudio fueron incorporados 62 pacientes (100%), que reunieron los criterios de
inclusion, entre el 2000 y 2007; siendo 21 (34%) del sexo masculino y 41 (66%) del sexo

femenino (Fig. 3). El diagnostico de Esclerodermia fue maés frecuente en el grupo
comprendido entre 5 y 11 afios de edad, con 39 pacientes (63%) (Tabla 5). Se constato que 42
pacientes (67%) procedian del Distrito Federal y del Estado de México (Tabla 6).

Consultas previas al ingreso: Es importante destacar que el 100% de los pacientes
consultd previamente con personal médico, y a su vez 54 pacientes (87%) consultaron mas de
2 veces. Teniendo en cuenta la consulta con empirico, lo hicieron 5 pacientes (8%) en 1
ocasion, y 13 pacientes (21%) 2 o mas veces (Figuras 4 y 5).

En cuanto al tiempo de evolucion clinica previa al diagnostico, el 60% de los
pacientes present6 lesiones en piel, sin diagnostico, por 1 0 méas afios, y el 40% estuvo sin
diagnostico por meses. De estos ultimos, solo 3 pacientes se diagnosticaron al mes de
iniciadas las lesiones. (Tabla 7).

Antecedentes previos a la enfermedad: Del total de pacientes, 11 (18%) presentaron
antecedentes previos a la enfermedad, de los cuales solo 4 pacientes revelaron patologias
infecciosas previas al cuadro y los restantes 7 pacientes tenian historia de malformaciones. En
cambio, la mayoria de ellos no presentaron antecedentes (51 pacientes) (Tabla 8).

El comienzo de las lesiones fue insidioso en todos los pacientes. Entre los sintomas y
signos asociados, podemos mencionar astenia, hiporexia, pirosis, dolor en epigastrio, tos,
artralgias, livedo reticularis, telangiectasias, calcinosis y Fenémeno de Raynaud;

- Pirosis y dolor en epigastrio: En su mayoria, 51 pacientes (82%) no lo

presentaron y 11 (18%) si lo hicieron;

- Tos: Solo 2 pacientes lo presentaron en el transcurso de su seguimiento, a

diferencia de 60 pacientes (97%) que no lo tuvieron en absoluto;

- Calcinosis: EI 16%(10 de los pacientes) lo presentaron Unicamente.

- Fendémeno de Raynaud: Presente en 16 (26%) pacientes, de los cuales 14 lo

presentaron en dedos de manos y 2 en dedos de manos y pies. Ademas, en la

consulta, 12 mostraron fase eritematosa, 1 fase ciandtica y 3 forma bifasica;
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- Artralgias: El 8% (5 de los pacientes) tuvieron artralgias y solamente uno de ellos
desarroll6 artritis oligoarticular pasajera, no documentandose en 57 (92%)
pacientes.

- Livedo reticularis y telangiectasias: Presente en 11 (18%) pacientes no
documentandose en el 82%. (Tabla 9). También se observaron convulsiones en 3
pacientes, dos de ellos con Golpe de Sable.

Estado nutricional: La mayoria de los pacientes eran eutréficos, sumando un total de

51 (82%). Aun asi, nos encontramos con un numero importante de desnutricion: 11 pacientes
(18%), de los cuales 6 (10%) cursaban riesgo nutricional, 4 (6%) desnutricion moderada, 1
(2%) desnutricidn severa, con aspecto caquéctico (Figura 6).

El nivel socioecondmico preponderante fue el bajo en 60 pacientes (97%), de acuerdo
a los datos de la historia clinica.

En cuanto al diagnostico, se constataron 8 casos (13%) de Esclerodermia Sistémica
Difusa, 10 casos (16%) de Esclerodermia Sistémica Limitada y 44 casos (71%) de
Esclerodermia Localizada. Del total, a su vez, 7 pacientes (11%) tuvieron Esclerodermia lineal
de tipo Parry-Romberg, 3 pacientes (4.5%) de tipo Golpe de Sable y 6 pacientes ambas
lesiones a la vez. Ademas, en 17 casos (27%) se observd Esclerodermia lineal extrafacial, en
14 casos (22%) morfea en placa y en 2 casos (3%) morfea profunda (Figuras 7 al 12 y Tabla
10).

En cuanto a estudios de gabinete, se realizaron seriado es6fago-gastro-duodenal
(SEGD), ultrasonografias (USG), tomografias (TAC), espirometrias, pletismografias. Del total
de los pacientes, se realizd6 SEGD en 56 (90%) de ellos, de los que 14 presentaron Reflujo
Gastroesofagico (RGE) Grado 1, 6 RGE Grado 2 y 2 RGE Grado 3. Espirometria se realizd
en 33 pacientes (53%), observandose resultado normal en 17 casos, restriccion leve en 10
casos, obstruccion leve en 3, patron mixto en 2 y restriccion moderada en 1. La pletismografia
la realizaron 24 pacientes (39%), con resultado normal en 8 pacientes, restriccion leve en 6,
obstruccion leve en 5, restriccion moderada en 4 y patron mixto en 1. (Figura 13y Tabla 11).

Se realizaron biopsias en 29 pacientes, de los cuales 27 correspondieron a biopsias de
piel, 1 renal y 1 hemangioma rectal. Los hallazgos méas caracteristicos a nivel de piel fueron

falta de anexos, atrofia, infiltrado inflamatorio por linfocitos, colagenizacion. Con respecto a
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la Unica biopsia renal: se constatd glomeruloesclerosis segmentaria y lesiones vasculares en
arteriolas, compatible con esclerodermia.

La capilaroscopia solo realiz6 en un paciente con Esclerodermia Sistémica Difusa.

En lo que respecta a los estudios de laboratorio, en la biometria hematica, 5 pacientes
(8%) presentaron leucopenia, y de estos 2 pacientes tuvieron linfopenia, y se observo anemia
en 10 pacientes, de tipo normocrémica, normocitica. En cuanto a reactantes de fase aguda, 11
pacientes (18%) presentaron VSG acelerada, y la PCR se realiz6 en 12 pacientes (19%),
encontrandose elevada en 4 (6%) de ellos.

Se realizé andlisis de orina en todos los casos, con resultado patoldgico (proteinuria)
solo en el paciente que ameritd biopsia renal. En cuanto a la funcionalidad renal, todos los
pacientes presentaron niveles normales de urea y creatinina. Tres pacientes presentaron
alteraciones en las transaminasas, con elevacion de las mismas durante el tratamiento,
ameritando cambio de medicacion.

Dentro de las pruebas inmunoldgicas se determinaron los siguientes anticuerpos: ANA
en 35 pacientes (56%), con 14 casos positivos; anti-Scl 70 en 19 pacientes (31%), con solo 2
casos positivos; anti-centromero se realizé en uno solo caso y con resultado negativo; anti-
RNP se realizé en 13 pacientes (21%) y todos resultaron negativos (Figuras 14 y 15).

Todos los pacientes recibieron tratamiento inmunosupresor, utilizando uno o
combinacion de varios.

El medicamento mas usado para la enfermedad fue Metotrexate en 60 casos (96%),
seguido de D-penicilamina en 9 casos (14%), esteroides en 7 casos (11.5%), y Talidomida,
cloroquina y ciclosporina A en 1 caso cada uno.

En su mayoria, el tratamiento de eleccion fue el de Metotrexate s6lo desde el inicio (43
casos). En los demas, se empez6 con D-penicilamina, esteroides, Talidomida, cloroquina o
ciclosporina A, debiendo asociarse Metotrexate durante la evolucion hasta la sustitucion por
este ultimo, a excepcion de dos pacientes que continuaron con D-penicilamina (Tabla 12).

En cuanto al Fendmeno de Raynaud asociado, la mayoria de los pacientes recibio
nifedipino (14 casos), y en 2 casos no se utilizd6 medicamento alguno para el mismo.

De los 62 pacientes con Esclerodermia, 13 (21%) fueron sometidos a cirugia, de los

cuales en 12 pacientes (19%) el procedimiento quirdrgico consistié en lipoinyeccion con grasa
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autologa; solamente en un caso se realizo funduplicatura de Nissen por Reflujo Gastresofagico
Severo.

El tiempo promedio de tratamiento fue de 6 meses a 10 afios, esto de acuerdo al tiempo
de seguimiento en la clinica (Tabla 13).

En cuanto a la evolucion, se documenta en los expedientes clinicos mejoria en 40
pacientes (65%). Sin embargo, no se utilizaron escalas cuantitativas ni cualitativas en ningdn
caso. Fueron dados de alta por edad (18 afios): 8 pacientes (12.5%) en buen estado general;
siendo trasladados a otros hospitales 2 pacientes (3%), abandonaron tratamiento 10 pacientes
(16%), y 5 pacientes (8%) se hallan actualmente sin tratamiento (Figura 16). De los 62 casos,
se constatan 3 pacientes con secuelas importantes a nivel general, con clase funcional 1V. No

se registraron casos de defuncion.
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DISCUSION

Este estudio representa la muestra mas grande de nifios con Esclerodermia en México
hasta el momento actual. Al igual que otras enfermedades autoinmunes, es mas frecuente en
las mujeres y esto estd en relacion a lo reportado en otros estudios (25, 27, 61).

Afecta a los niflos durante la edad escolar y adolescente con una media de edad de 8
afios, con un rango que predomina entre 7 y 11 afos, lo cual coincide con estudios previos
(25, 61).

El subtipo mas comunmente encontrado fue el de Esclerodermia Localizada (71%),
seguido por Esclerodermia Sistémica Limitada (16%), y Esclerodermia Sistémica Difusa
(13%), de acuerdo a estudios anteriores, aunque se describe una diferencia de hasta 1:10 entre
la forma sistémica y la localizada, y en este trabajo encontramos una diferencia de 1.8:4.4 (5,
51, 52).

Al momento del diagnostico, la duracion de la enfermedad fue a menudo larga, con
una edad media de presentacion entre la primera manifestacion y el diagnostico de 1.9 afios,
con un rango que variaba entre 0 y 10 afos, sin mucha diferencia con lo reportado en la
literatura, tanto en esclerodermia sistémica con una media entre 1.9 a 2.8 afios (rango: 0 a 10
afios), como en la localizada con una media de 1.6 afios (rango: 0 a 16.7 afios) (25, 52, 61).
Este hallazgo, que ya se ha informado por otros autores, sugiere que debe hacerse mas
esfuerzo para aumentar la conciencia de esta condicion entre los médicos y profesionales de la
salud en relacion al conocimiento de esta patologia.

A diferencia de otros estudios (25, 27, 61), en la esclerodermia sistémica
documentamos involucro visceral y Fenomeno de Raynaud con una mayor frecuencia, con
afeccion respiratoria en todos los pacientes, gastrointestinal y Fendémeno de Raynaud en el
88% de los casos.

Ademas, los pacientes con esclerodermia sistémica por lo general desarrollan una
atrofia progresiva de la piel, que puede estar asociada con su adelgazamiento y, por
consiguiente, presentar menor puntuacion en la escala del Test de Rodnan. Sin embargo, esta
medicion tiene que ser validada en los nifios, que muestran una mayor puntuacion, incluso en
materia de salud, de acuerdo con el indice de masa corporal y la etapa de Tanner.
Nuevamente, no podemos discutir este punto, ya que no se utilizé dicha medicion en ninguno

de nuestros pacientes.
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Por otra parte, Pavlov y Cutolo al igual que sus colaboradores, han demostrado que
los cambios en la capilaroscopia reflejan las diferentes etapas de la enfermedad en pacientes
con esclerosis sistémica (25, 27, 31). Desafortunadamente, no podemos realizar medicion al
respecto, ya que esto se realizd en un solo paciente.

Dentro de los reportes encontrados en la literatura al igual que en los adultos, en los
nifios con esclerodermia sistémica se ha comprobado la presencia de ANA con una frecuencia
de 81% a 97%, y en nifios con esclerodermia localizada se documentaron en 42,3%, menor
que en los adultos (5, 25, 51, 52, 61). Sin embargo, en nuestro trabajo, no podemos realizar
esta comparacion, ya que encontramos dicho estudio solamente en el 56% de los casos, al
igual que los anticuerpos anti-Scl 70 y anti-centroémero que se estudiaron solo en 19 nifios y en
1 paciente, respectivamente.

De acuerdo a las ultimas recomendaciones (23, 25, 32), el tratamiento se enfoca a la
afeccion predominante, y como en otros estudios (25, 27, 52, 55, 61), la afeccion
dermatologica fue la mas frecuente, seguida de Fendmeno de Raynaud, utilizdndose en su
mayoria Metotrexate y Nifedipino para ambas afecciones, respectivamente, con buena
respuesta aparente.

El resultado de 5 afos de supervivencia para nuestro grupo es del 100%, lo que
coincide con informes anteriores de tasas de supervivencia (4, 5, 9, 25, 27, 61) y parece ser
mejor que la supervivencia de los pacientes en los decenios anteriores, sin embargo la
esclerodermia puede llegar a ser una enfermedad agresiva con evolucion impredecible que

requiere diagndstico temprano y manejo oportuno.
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CONCLUSIONES

Los datos clinicos concuerdan con lo reportado en la literatura mundial.

Se requiere un mayor conocimiento de la enfermedad por parte de los profesionales
de salud de primer contacto, a fin de llegar a un diagnostico preciso en el menor

tiempo posible.

A fin de clasificar adecuadamente las esclerodermias en sistémicas y localizadas, las

mismas deben ser estudiadas en forma completa y dirigida.

Son necesarios protocolos de estudio para esta patologia en nuestro hospital, ya que

en muchos pacientes no se cuenta con los estudios basicos para su diagnostico.
El tratamiento utilizado en nuestra institucion coincide con estudios reportados a

nivel mundial, con buenos resultados en la respuesta del paciente, aunque es

necesario el uso de escalas para un mejor seguimiento.
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ANEXOS

HOJA DE RECOLECCION DE DATOS.

ESCLERODERMIAS

NOMDBIe: oo

Fecha: ..cccvvvvviiin,
Registro N°: ...............
Fecha 12 vez consulta CEDI: ....oovvveeevveiee.

agrwdE

DIAGNOSTICO: - Esclerodermia Sistémica Cutanea Difusa
- Esclerodermia Sistémica Cutanea Limitada
- Esclerodermia Localizada:

* Subtipo:

Relato de datos

6. Madre Manejo previo

7. Padre Consulta médica

8. Otros: 23. Ninguna

9. Paciente 24. 1 vez

25. 2 veces

Edad 26.> 2 veces

10.1 a 12 meses

11. 13-24 meses Consulta con empirico

12. 24 meses — 5 afios 17. Ninguna

13. 6 afios — 10 afios 18. 1 vez

14. > 10 afios 19. 2 0 mas veces
Sexo Consulta 12 vez

15. Femenino 20. Con Dx. Clinico

16. Masculino 21. Sin Dx Clinico
22. Con Dx. Por Iméagenes, biopsia
Procedencia

17. Antecedentes
23. Traumatismo
Dias de evolucion Pre-hospitalaria 24. Infecciones cutaneas
25. Malformaciones

18. <1 semana
19. 2 — 4 semanas
20.5-12 semanas
21. 3 — 6 meses
22. > 6 meses

26. Cirugias

27. Infecciones V.A.S.

28. Enfermedades concurrentes de otro
origen

29. Familiares enfermos
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Formas de comienzo
30. Brusca
31. Insidiosa
32. No consta

Tratamiento previo
33. No recibio
34. Si recibio:

- Medicacion:
- Dias:

Estado Nutricional
35. Eutrdfico
36. Riesgo de desnutricion
37. Desnutricién moderado
38. Desnutricién severa: Tipo
39. Obesidad

Nivel socioecondémico
40. Alto
41. Mediano
42. Bajo
43. Extrema pobreza

Peso
44,

Talla
45,

Motivo de consulta
46. Lesion en piel
47. Evolucion

48. Sintomas Gastrointestinales

49. Evolucion

50. Sintomas respiratorios
51. Evolucion

52. Enviado por médico

53. Otros

Examen fisico 12 vez
54. Comprom. estado gral.
55. Signos de Shock

Lesion en piel:
56. Localizacion
57. Tamafio
58. Caracteristicas:
59. Sensibilidad

Asociacion (HISTORIA'Y EF):
60. Sintomas generales:
61. Fendmeno de Raynaud:
- localizacion

- fase

62. Telangiectasias:
- localizacion

63. Calcinosis:
- localizacién

64. Gl:

65. Respiratorio:

66. Cardiovascular:

67. Renal:

68. Articular:

69. Muscular:

70. S. Nervioso:

71. Otros:
Diagnostico Final

72.

73. Otros
Biopsia

74. No
75. Si, Resultado:



Radiografia
76. Huesos:
77. Articulaciones:
78. Torax:
79. Transito GI:
80. Calcinosis:

Ecografia
81. De la lesion en piel
82. Abdominal
83. Articular
84. Cardiaca

TAC
85. Simple
86. Con contrate
87. Normal
88. Patoldgico y cudl

Laboratorio:
89. Cultivo foco infeccioso
- Resultado:
90. Hemocultivo
- Resultado:

Antibiograma
91. Sensibilidad (copiar)

Biometria Heméatica
92. Leucocitosis
93. Neutrofilia
94. Neutropenia
95. Leucopenia
96. Linfopenia

97. Anemia

- Tipo:

98. Plaquetopenia

99.V.S.G.:

100. Reticulocitos:
Orina simple

101. Normal

102. Patoldgica

- Datos:

103. Proteinuria:

43

Electrolitos/acido base

— — —

104. Sodio: 1
105. Potasio: 1
N
106. Cloro: 1
107. Calcio: 1
108. Fosforo: 1
1009. Acidosis:
110. Alcalosis:
OTROS:
111. DHL:
112. FA:
113. Bilirrubina:
-T:
-D:
-1
114. TGP:
115. TGO:
116. Prot T:
117. Alb:
118. Glob:
119. BUN:
120. Creat:
121. PCR:
122. CPK:
Serologia
123. FR:
124. ANA:
125. Anti-DNA:
126. Anti Scl-70:
127. Anti centrémero:
128. Anti Sm:
129. Otros:
Otros estudios:
130. Espirometria:
131. Difusién de CO:
132. Pletismografia:
133. Capilaroscopia:

134. RMN:

Z2zZzz



135. Aurteriografia:

Tratamiento

136. Duracion
137. Corticoides
- Prednisona, dosis:

- MPS, dosis:
138. Metotrexate
139. D-penicilamina
140. Hidroxicloroquina
141. Azatioprina
142. Ciclofosfamida
143. Blog. Calcicos
- Cual:
144. IECA:
- Cual:
145. Otros:
Evolucién:
Internacién
146. Si
147. Cuéntas, Tiempo:
148. No
Causa de internacion
149. Infecciones
150. Trombosis asociada
151. Sangrado
152. Alt. Gl
153. Complic. renales
154, Complic. CV
155. Complic. Pulmonares
156. Otros
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Con el tratamiento:

157. Mejoro
158. Igual
159. Empeoro

Tiempo de tratamiento
160.

Ultima consulta:

171. VSG:

172. PCR:

173. Leuco:

174. Linfo:

175. Anticuerpos:

176. LDH:

177. Signos y sintomas:

Alta

178. Aln en tto.

179. Mejorado

180. Secuelas

181. Fallecido

182. Abandon tratamiento
183: Traslado

Procedimiento Qx.

184. No se realiz6
185. Si:
- Cual:

Ingreso a UCIP
186. Si
187. No

Requirid transfusiones
188. GRC
189. Plaquetas
190. PFC
191. Vit K
192. No



Fuente: Pacientes de la Clinica de Enfermedades por Dafio Inmunoldégico.

Tabla 5: Distribucion segun edad de pacientes con diagnostico
de Esclerodermia (n=62).

Edad Nf’ de %
pacientes
menores 2 afos 1 2
2-4 afos 10 16
5-11 afios 39 63
Mayores de 11 afios 12 19
TOTAL 62 100

Fuente: Pacientes de la Clinica de Enfermedades por Dafio Inmunolégico.
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Tabla 6: Distribucion segun procedencia de pacientes con
diagnostico de Esclerodermia, por Estados (n=62).

Departamento Nf’ de %
pacientes

Estado México 22 35
DF 20 32
Veracruz 6 9
Hidalgo 5 8
Guanajuato 4 6
Querétaro 1 2
Oaxaca 1 2
Tlaxcala 1 2
Coahuila 1 2
Aguascalientes 1 2

TOTAL 62 100

Fuente: Pacientes de la Clinica de Enfermedades por Dafio Inmunoldgico.
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Fuente: Pacientes de la Clinica de Enfermedades por Dafio Inmunoldgico.

Fuente: Pacientes de la Clinica de Enfermedades por Dafio Inmunolégico.
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Tabla 7: Tiempo de evolucion clinica, previa al diagnoéstico. (n=62).

Tiempo de sintomas previo al ingreso N° de %
pacientes
1 mes 3 4.5
3 meses 5 8
4 meses 3 4.5
5 meses 1 2
6 meses 8 12.5
7 meses 1 2
8 meses 2 3
9 meses 1 2
11 meses 1 2
1 afo 10 16
2 afnos 9 14
3 afios 9 14
4 afios 2 3
5 afos 3 4.5
6 afios 1 2
7 afnos 1 2
8 afos 1 2
10 afios 1 2
TOTAL 62 100

Fuente: Pacientes de la Clinica de Enfermedades por Dafio Inmunologico.
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Tabla 8: Antecedentes previos a la enfermedad (n=98).

Antecedentes N° de %
pacientes
Ninguno 51 82
SI 11 18
Infecciones de vias aéreas superiores 4
Paladar hendido 1
Displasia ectodérmica hipohidrética 1
Cirugia abdominal por Hipertrofia de piloro 1
Displasia congénita de caderas 1
Comunicacion Inter-Auricular cardiaca 1
Taquicardia Supra-Ventricular 1
Cirugia abdominal por Enterocolitis necrosante 1
TOTAL 62 100

Fuente: Pacientes de la Clinica de Enfermedades por Dafio Inmunoldégico.

Tabla 9: Signos y sintomas asociados al diagnostico de
Esclerodermia (n=62).

Sintomas N° de %
pacientes
Pirosis y dolor en epigastrio 11 18
Tos 2 3
Calcinosis 10 16
Fenémeno de Raynaud 16 26
Dedos de manos 14
Dedos de manos y pies 2
Artralgias 5 8
Artritis 1
Livedo reticularis y telangiectasias 11 18

Fuente: Pacientes de la Clinica de Enfermedades por Dafio Inmunologico.
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Fuente: Pacientes de la Clinica de Enfermedades por Dafio Inmunolégico.

Fuente: Pacientes de la Clinica de Enfermedades por Dafio Inmunoldgico.
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Tabla 10: Distribucion de las diferentes morfeas (n=62).

Morfeas N° de %
pacientes

Morfea lineal: 33 53

Parry-Romberg 7
Golpe de Sable 3
Golpe de Sable y Parry-Romberg 6

Extrafacial 17

Morfea en placa: 14 22

Morfea profunda: 2 3

Fuente: Pacientes de la Clinica de Enfermedades por Dafio Inmunoldégico.

Figura 8: Morfea en placa en miembro superior derecho.

Fuente: Pacientes de la Clinica de Enfermedades por Dafio Inmunologico.
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Figura 9: Paciente con Esclerodermia Sistémica y lesion extensa en
miembro inferior izquierdo.

Fuente: Pacientes de la Clinica de Enfermedades por Dafio Inmunoldgico

Figura 10: Paciente con Esclerodermia Sistémica y lesion extensa en
miembro inferior izquierdo.

Fuente: Pacientes de la Clinica de Enfermedades por Dafio Inmunoldgico
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Figura 11: Paciente con Esclerodermia en Golpe de Sable en regién
fronto-parietal derecha.

Fuente: Pacientes de la Clinica de Enfermedades por Dafio Inmunoldgico

Figura 12: Calcinosis en codo izquierdo en un paciente con
Esclerodermia Sistémica.

Fuente: Pacientes de la Clinica de Enfermedades por Dafio Inmunologico
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Fuente: Pacientes de la Clinica de Enfermedades por Dafio Inmunolégico.
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Tabla 11: Resultados de SEGD, Espirometria y Pletismografia (n=62).

Estudios N° de %
pacientes
SEGD
Normal 32 51
RGEG1 14 22
RGE G2 6 9
RGE G3 2 3
Espirometria
Normal 17 27
Restriccion leve 10 16
Restriccion moderada 1 2
Patron mixto 2 3
Obstruccion leve 3 4.5
Pletismografia
Normal 8 12.5
Restriccion leve 6 9
Restriccion moderada 4 6
Patron mixto 1 2
Obstruccion leve 5 8
TOTAL 62 100

Fuente: Pacientes de la Clinica de Enfermedades por Dafio Inmunoldgico.
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Fuente: Pacientes de la Clinica de Enfermedades por Dafio Inmunoldégico.

Fuente: Pacientes de la Clinica de Enfermedades por Dafio Inmunolégico.
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Esquemas N° de %
pacientes
Monoterapia al inicio y durante 45 73
seguimiento
Metotrexate 43
D-penicilamina 2
Monoterapia al inicio y 17 27
Combinaciones durante seguimiento
D-penicilamina 7
Esteroides 7
Talidomida 1
Cloroquina 1
ciclosporina A 1
TOTAL 62 100

Tabla 12: Tratamiento utilizado para las morfeas y complicaciones, en
pacientes con Esclerodermia (n=62).

Fuente: Pacientes de la Clinica de Enfermedades por Dafio Inmunoldgico.

Tabla 13: Tiempo de tratamiento en pacientes con Esclerodermia

(n=62).
Tiempo N° de pacientes %
6 meses a 1 afio 12 20
2 anos 15 25
3 afos 6 9.5
4 afos 7 11.5
5 afios 5 8
6 afos 5 8
7 anos 2 3
8 afios 3 4.5
9 afos 4 6
10 afios 3 4.5
TOTAL 62 100

Fuente: Pacientes de la Clinica de Enfermedades por Dafio Inmunolégico.

57




Fuente: Pacientes de la Clinica de Enfermedades por Dafio Inmunolégico.
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