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ESCLERODERMIA. MANIFESTACIONES EN CABEZA Y CUELLO.

OBJETIVOS GENERALES.

Estudiar el comportamiento biolégico de la esclerodermia en las estructuras
bucofaciales, en cabeza y cuello, las consecuencias de ella y los métodos

MAas comunes para tratarla.

Presentacién de un caso clinico diagnosticado como esclerodermia lineal en
golpe de sable, su manejo odontoldgico y los diagndsticos diferenciales, para
identificar las diferencias entre Romberg-Parry y otras alteraciones genéticas

gue presentan caracteristicas similares.
OBJETIVOS PARTICULARES.

Realizar una interaccion con los médicos tratantes, conocer el progreso de la

enfermedad para realizar prevencion.

El odontélogo debe conocer las diferentes alteraciones genéticas que tienen
compromiso bucal, para realizar el tratamiento dental adecuado y realizar

prevencion.

Reconocer la asociacion de algunas enfermedades dermatoldgicas, con la
participacion oral y/o dental.

Determinar cuando se tienen que remitir pacientes a otras especialidades de
pacientes a las especialidades adecuadas cuando sea necesario.

Desarrollar la habilidad para el manejo clinico de pacientes con

esclerodermia lineal.

Realizar protocolos de tratamiento para estos pacientes, conocer las
indicaciones y contraindicaciones de diferentes tratamientos por los cuales

tengan que ser sometidos.



ESCLERODERMIA. MANIFESTACIONES EN CABEZA'Y CUELLO.

CAPITULO 1

INTRODUCCION.

La piel es una superficie, pero expresion de profundidad. Frase citada por
Alfonso Reyes, donde expresa que tan simple se puede percibir un tejido del
cuerpo, pero qué importancia tiene el conocer las consecuencias que se
desencadenan cuando existe un proceso patolégico de la misma, y asi

mismo, muchas veces comprometer la vida del ser humano.

La dermatologia, rama médica importante, es reconocida desde los tiempos
de Esculapio, Galeno e Hipdécrates, grandes personajes que realizaron las

descripciones de enfermedades de la piel y de otros érganos.

Sin embargo, no se ha alcanzado el desarrollo deseado, para combatir
ciertas enfermedades expresadas en piel, como es el caso de la

esclerodermia.

La esclerodermia, fue reconocida desde hace siglos, aunque algunas de las
descripciones encontradas no correspondian a la enfermedad, sino hasta el
aflo de 1753, Carlo Curzio meédico de Napoles, hizo las primeras

descripciones acertadas a la enfermedad.

Pero no es hasta 1932, en que la esclerodermia comienza a ser considerada
dentro de un grupo de enfermedades, que compartian caracteristicas en

comdun.

Mas tarde, en un estudio trascendental realizado por Paul Klemperer, Abou
Pollack y George Baehr, se logra agrupar a la esclerodermia, lupus
eritematoso, la fiebre reumatica y otras enfermedades, dentro de lo que

denominaron “enfermedades difusas de la colagena”

10



ESCLERODERMIA. MANIFESTACIONES EN CABEZA'Y CUELLO.

En ése trabajo pusieron de manifiesto las caracteristicas de ciertas
enfermedades, dando mas importancia al hallazgo que consideraron la
principal alteracion, “la degeneracion fibrinoide”, visto por primera vez en
1838 por Bouillaud y posteriormente por Neuman, a quien se le atribuye la

creacion de dicho término.*®

La degeneracion fibrinoide, es wuna descripcion morfolégica de las
alteraciones o6pticas y de tinciébn que toma la colagena; se caracteriza por el

engrosamiento de las fibras.*#®

Algo muy importante fue el considerar al tejido conectivo como un sistema, y
resaltar que las alteraciones que en él se realizan, lo hacen en forma difusa y
en el espacio intracelular, consideracion hecha anteriormente por Pautrier,

en Estrasburgo, Francia en 1941.'#

Inicialmente a éste grupo de enfermedades se les considerd en relacion a
fendbmenos de hipersensibilidad, posteriormente con alteraciones
inmunoldgicas, y han sido relacionadas con ciertos factores quimicos,

infecciosos, fisicos (traumas), entre otros.

La esclerosis cutdnea es una alteracién secundaria que sigue a un fenomeno
inflamatorio, donde se aprecian en un nimero importante las afecciones en

piel.

Personajes como Degos, Tuffaneli y Wikelman, han clasificado en grupos a
la esclerodermia, de acuerdo al sitio de afeccién, grado de evolucion y

severidad, y en relacién con otras enfermedades sistémicas. "%

11



ESCLERODERMIA. MANIFESTACIONES EN CABEZA'Y CUELLO.

La esclerodermia se ha sido clasificada en dos grupos principalmente
en esclerodermia localizada, donde la afeccion es en las primeras capas de
la piel generalmente; y en el segundo grupo esta la esclerodermia sistémica,
enfermedad que no solo afecta la piel, sino también se manifiesta en los
organos internos, como corazén, pulmones, rifiones, entre otros, causando

dafios severos, y en ocasiones irreversibles.***

Al parecer fue Addison, en 1854 el que llama a la esclerodermia localizada
como Keloid scleriasis, morphea, y Wilson afios después describe y separa a

la esclerodermia sistémica de la localizada.*

Sin embargo, después de varios siglos de trascendencia de la esclerodermia,
y el descubrimiento de nuevos tratamientos para el manejo de éste
padecimiento, no se ha podido encontrar la causa que desencadena todas

las afecciones caracteristicas.

En la actualidad, los tratamientos opcionales para éstos pacientes s6lo son
para disminuir los sintomas y de alguna manera disminuir el tiempo de

evolucién o progreso de la enfermedad.

En éste estudio se presenta un caso clinico y revision bibliografica de la
esclerodermia y subtipos, enfocandose a la esclerodermia lineal en golpe de

sable, tipo de esclerodermia localizada.

En el ramo odontolégico es importante el conocer ciertas enfermedades poco
comunes, tal es el caso de la esclerodermia lineal en golpe de sable,
padecimiento que afecta generalmente cabeza, cara y cuello, y que presenta

manifestaciones en la cavidad oral.

12



ESCLERODERMIA. MANIFESTACIONES EN CABEZA'Y CUELLO.

El propésito es saber coémo manejar y atender adecuadamente a las
personas que presentan ésta enfermedad, la esclerodermia en golpe de
sable, ya que como se menciond anteriormente, las afecciones
caracteristicas involucran cabeza, cara y cuello, zonas de trabajo de

importancia para el odontologo.
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ESCLERODERMIA. MANIFESTACIONES EN CABEZA'Y CUELLO.

TEGUMENTO COMUN (PIEL).
CARACTERISTICAS GENERALES.

La piel, constituye el tegumento comun, es la cubierta o envoltura del cuerpo,
siendo considerado un érgano sensorial de los sentidos (tacto), por contener
organos receptores que registran las impresiones tactiles, térmicas y
dolorosas. Se estudian de ella los anexos: glandulas sudoriparas y

sebéaceas, pelos ufias, tejido celular subcutaneo y musculos cutaneos.

Desempefia un papel importante en la proteccion del organismo, siendo una
barrera que impide el paso de elementos extrafios como microorganismos,
sustancias nocivas, aunque a veces su capacidad de absorcién o en sitios
donde exista una lesion puede permitir el paso de éstos elementos, puede

ser atravesada por parasitos.?!*

Protege de agentes fisicos como los rayos del sol, en la termorregulacién con
los mecanismos del sudor, puesto que éste produce frio al evaporarse y los
fendmenos de vasodilatacion que acompafian al calor, y de vasoconstriccion
que se presentan con el frio aumentan o disminuyen asi las pérdidas

caldricas.

La piel continda en los orificios con la tinica mucosa, o tegumento comun

que tapiza los conductos y cavidades del interior del organismo.

De espesor variable, siendo mayor en la parte dorsal del craneo y planta del
pie, su resistencia a la traccion es considerable, estando condicionada a su

elasticidad. 148

El color varia con la regiéon del cuerpo, con la edad y con la raza. Depende
de la circulacion sanguinea, por una parte y de los pigmentos contenidos en

las células profundas de la epidermis por otra.

14



ESCLERODERMIA. MANIFESTACIONES EN CABEZA'Y CUELLO.

El color estd dado por los melanocitos, células encargadas de la coloracion
de la piel, por otra parte la hemoglobina también participa en la coloracién de
la piel. En la raza blanca, el pigmento castafio (pigmento melanico) obedece

a la influencia de los rayos ultravioleta.
Constitucion anatomica.

De origen ectodérmico, compuesta por 3 capas: la epidermis, la dermis o

corion y la tela subcutanea.

La epidermis esta formada por células estratificadas que se regeneran en
profundidad y se eliminan en superficie, de tal suerte que la epidermis se
renueva constantemente, de alli su elevado poder de cicatrizacion. Formado
por un epitelio escamoso estratificado y queratinizado constituido por 5
estratos, carece de vasos y se nutre por difusion de los capilares de la

dermis. **®

Tejido subcutdneo y musculos cutaneos. El tejido subcutdneo esté
formado por tejido celulo-adiposo, cuyo espesor y consistencia son muy

variables.

La dermis o corion procede del mesodermo, subyacente a la epidermis,
contiene la red capilar y las formaciones nerviosas. Es densa, formada por

fibras en sentido de las lineas de fuerza de la piel.

La dermis es un estrato con abundante vascularizaciéon dada por los
capilares y los vasos linfaticos, corpusculos nerviosos, terminaciones

encapsuladas y algunas terminaciones nerviosas libres.>*®

15



Por ultimo, la tela subcutdnea, que se apoya en la fascia profunda que

reviste el hueso o musculo subyacente.

Estrato comeo N S e

Estrato licido
Estrato granuloso

Estrato espinoso

Estrato germinativo
0 basal

Fig.1 Latarjet. Estratos Fig. 2 Latarjet. Anexos de la
de la epidermis.*® piel.*®

Anexos de la piel.

Glandulas sudoriparas. Son glandulas tubulares, arrolladas sobre si
mismas, se encuentran diseminadas en toda la piel, y en mayor namero

estan en las axilas, palma, mano, frente, etc.

Glandulas sebéaceas. Glandulas en racimo, anexadas a los pelos, a los que
humectan su secrecién. No se presentan en las palmas de las manos ni

dedos, puede ser un origen de los quistes sebaceos. %2
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ESCLERODERMIA. MANIFESTACIONES EN CABEZA'Y CUELLO.

Pelos. Producciones epidérmicas, filiformes y suaves, que poseen una raiz
con bulbo hundido en el foliculo piloso intradérmico y que presentan un tallo

libre.

Ufias. Las ufias de las manos y pies estan formados por células epiteliales

cOrneas que se aplican a los lechos ungueales.

Tejido subcutaneo y mdasculos cutaneos. El tejido subcutaneo esta
formado por tejido célulo-adiposo, cuyo espesor y consistencia son muy
variables. Este tejido esta atravesado por los nervios y vasos de la piel. Se

adquiere mas menos en profundidad a los planos aponeuroticos.

La inervacibn es puramente sensitiva, mediada por los corpusculos
receptores, la vascularizacion esta dada por arterias. Las venas son satélites
de las arterias y constituyen plexos idénticos. La red de linfaticos rodea las
papilas dérmicas donde confluyen los linfaticos centrales, ésta red se
enriguece de los vasos provenientes de las glandulas sebaceas vy

sudoriparas y se reinen con las redes linfaticas subcutaneas. *®

El aspecto de la piel traduce claramente la edad y el estado de salud
(arrugas, pedunculadas).Por udltimo, el poder de regeneracion de la piel
permite la cicatrizacion de las heridas, asi como la toma de injertos libres o

de colgajos pediculados, utilizados en cirugia plastica y reparadora.

La piel tiene una accion metabdlica, por medio de ella se da la excresion
sudoral, la piel contribuye al equilibrio hidrico del plasma. Por otra parte, se
opone a la salida exrterna de los liquidos del organismo (sangre, plasma).
Las heridas cutdneas amplias (hemorragias), las quemaduras extensas

(exhemias plasmaticas) demuestran la importancia de ésta accién. >

17
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Matriz de la ufia Membrana sinovial

Epifisis Cartilago articular

/ Falange medio
Tenddn extensor
del dedo

2 /

Raiz de la ufia

Eponiquio

Ldnula

Lecho ungueal sl | Tendon

% = | superficial del
¥/ flexor del dedo

Cuerpo de la

una

Vaina fibrosa del
tendon del dedo

Falange distal

Liquido sinovial del flexor del

dedo
AV

Nervios Septo Tendon flexor digital

profundo

N\

Ligamento palmar

\

Espacio anterodistal limitado

Cavidad articular

Fig.3 Latarjet. Partes anatémicas de cuerpo ungueal.*®
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ESCLERODERMIA. MANIFESTACIONES EN CABEZA'Y CUELLO.

1.1 ANTECEDENTES.

Las primeras descripciones de ésta enfermedad se pueden encontrar en los
escritos de Hipocrates (460-370 a.C.) y Galeno (10-1200 d.C.). Hipdcrates
describe el caso de un hombre cuya piel se encontraba indura, Galeno
describié una enfermedad que presentaba un tipo de obstruccion de los
poros de la piel con condensacion de la misma, manchas blancas,

pigmentaciones y ausencia de glandulas sudoriparas. *

Era descrita como una enfermedad desconocida caracterizada por el
endurecimiento de la piel. Realmente no se sabe si la descripcion que ellos
mencionan en relacion a esas enfermedades en piel se trata de la

esclerodermia.

En el afio 325-403 a.C., la esclerodermia fue descrita por el médico griego
Oribasio (325-423 d.C.), y posteriormente por Paulus Aegineta (625-690
d.C.), médico bizantino, Avicena (990-1306 d.C.) también hizo descripciones

sobre la esclerodermia.?

Han sido varios personajes los que han citado datos sobre la esclerodermia,
entre ellos estad Zacutus Lusitanos en 1634, Diermebroek en 1660, Watson
en 1754 y Thirial en 1845.

Sin embargo, la primera descripcion verdaderamente clara fue hasta el afio
de 1753 por Carlo Curzio, y fue publicada en Napoles, donde describe los
signos y sintomas de un paciente con esta enfermedad . Describe el caso de
una paciente de 17 afilos con una esclerosis generalizada de la piel, siendo
mas severa en la frente, parpados y cuello, dificultad para abrir la boca,

inmovilidad del cuello, con afeccibn muscular y articulaciones.
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ESCLERODERMIA. MANIFESTACIONES EN CABEZA'Y CUELLO.

Para lo cual él le dio como tratamiento, leche caliente, bafios de vapor y
dosis bajas de plata por once meses. La piel de la paciente tomé una
flexibilidad, fue capaz de extender sus miembros, recuperando todas sus

funciones normales; éste método fue un éxito. 3

Jean Louis Alibert en 1818, afirmé ser el primero en reconocer la
enfermedad, que califica como "Sclermia Circumscripia”, y realiza la
descripcion de dos casos de lo que probablemente se trataba de la

esclerodermia lineal.

En 1847, se reportaron tres casos de esclerodermia, el primero por Grisolle
“las rare de maladie de la peau”, el segundo por Forget “Mamorie sur le
chorionitis o la scarostanose cutaneae” y el tercero por Thirial “ De esclerome

des adultes”

En 1854 Thomas Addison, realiza la descripcion de la esclerodermia
nodular, tratando de diferenciarla de los otros subtipos de esclerodermia
localizada. Es el primero en llamar a la esclerodermia localizada como keloid
scleriasis, morphea. Reporta una entidad a la que llamé “Verdadero
Queloide” o “esclerosis”, actualmente conocida como la esclerodermia

lineal.*

En 1857, Erasmus Wilson identifica la esclerodermia "morfea” y lineal "en
golpe de sable", que resultd al describir las lesiones de uno de sus pacientes

como "parecido a la cicatriz de una herida de espada.”

La primera descripcion sobre el fendbmeno de Raynaud, se realiza por
primera vez en 1863, por Maurice Raynaud, mencionando un
entumecimiento en los brazos, desarrollo gradual de la dureza en sus
manos y oscurecimiento de la piel. A él se le atribuye “el fenbmeno de

Reynaud” que se asocia mas con la esclerodermia de tipo sistémico.
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La descripcion de la esclerodermia aparece por primera vez en el "American
Journal of Medicine" en 1869, en donde se habla sobre el desarrollo en

tres pacientes.

Jonathan Hutchinson entre 1893 y 1895, ademas de reconocer las
caracteristicas del fendmeno de Raynaud y su asociacion con la
esclerodermia, también distingue variantes de la esclerodermia, como la

esclerodermia difusa y la forma localizada en placas.

En 1895, Lewen y Heller publicaron una monografia en la que mencionan
507 casos. El primer estudio post-morten de la esclerodermia fue por Steven
en 1882; haciendo notorios los cambios en los vasos y en ciertos

6rganos.t#%

Para 1900, ya habian sido descritos mas de 500 casos en la literatura
médica. Asi mismo, Buschke individualiza la enfermedad que lleva su

nombre al mostrar signos objetivos y evolutivos diferentes.’?®

Thibierge y Weissenbach en 1910 publican estudios sobre los depdsitos

calcicos subcutaneos de algunos casos de esclerodermia.

Se comenz6 a estudiar la relacibn entre la esclerodermia y otras

enfermedades sistémicas.

Las lesiones patoldgicas fueron descritas por Matsui en 1924, quien
fundamenta el incremento de la colagena y su condensacion en los

pequefios vasos, y los cambios en los 6rganos.

La fisiologia de las alteraciones vasculares ha sido estudiada por Brown y
O’leary en 1925, Brown y colaboradores en 1930 y Lewis junto con Landis en
1931.
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En 1931, O’leary y Nomland, después de varios estudios, logran distinguir
las formas sistémicas de las localizadas. Waisman define claramente la

diferencia entre ambas en 1943.

En 1942-1960, Klemper, Pollack y Baehr acufian el término de enfermedades

de la colagena.

En 1962 Rodnan y Benedek relazaron un estudio de los antecedentes de la
esclerodermia, e hicieron una primera descripcion convincente de la

enfermedad, fundamentada en la monografia escrita por Carlo Curzio.

En la actualidad, ain no se sabe la causa principal de ésta enfermedad,
empero, las opciones de tratamiento han incrementado para los pacientes

gue la padecen.
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1.2 SINONIMIA.

Corionitis, Dermatosclerosis, Escleremia, Esclerema de los adultos,

Dermatosis.’
1.3 DEFINICION.

De raiz etimoldgica: Escleros: endurecimiento, y Derma: piel,

endurecimiento o fibrosis de la piel.

La esclerodermia se define como una enfermedad crénica, auto-inmune del
tejido conectivo, que se caracteriza por la sobreproduccion de colageno,
endurecimiento (esclerosis) y adherencia del tejido conjuntivo a capas
profundas. Afecta los vasos sanguineos de la piel, causando obliteracién de
éstos; los 6rganos internos se ven dafiados en las formas sistémicas. *'®”’

Es considerada como una enfermedad idiopatica, por no tener adn una

causa especifica que explique la etiologia de la enfermedad.

Es de evolucion progresiva y cronica, a causa de las alteraciones en el
metabolismo de la colagena, con la participacién patégena del sistema

inmunolégico®.

Considerada dentro de la clasificacion de las enfermedades reumaticas, por
el compromiso sistémico que presenta en relacion con ciertas enfermedades

(ejemplo Lupus Eritematoso Sistémico).

Ademas de la piel, pueden verse afectados los pulmones, rifiones,

corazon, tracto gastrointestinal, los musculos, y huesos.™®
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La esclerodermia localizada o llamada también morfea, se caracteriza por
que solo existe afeccion de la piel, presentando un endurecimiento de la

zona afectada.

Las lesiones pueden encontrarse limitadas, solitarias, aisladas, o en grupos,
puede afectar miembros superiores, o inferiores, tronco, cabeza y cuello,

segun el subtipo del que se trate.’

No es una enfermedad potencialmente fatal, pero si provoca deformidades,

que clinicamente son visibles, como atrofias hemifaciales.

Existen diversos subtipos de esclerodermia localizada cuyas caracteristicas
clinicas son diferentes. Dentro de éste grupo podemos encontrar a la de tipo
nodular, en gota, generalizada, lineal o en golpe de sable, en placas, y la
morfea profunda.>®’

La esclerodermia sistémica es el segundo subgrupo de esta alteracién, con
frecuencia es progresiva y fatal. Se caracteriza por el compromiso difuso del
tejido conectivo, alteraciones vasculares a causa de la presencia del
fenémeno de Raynaud, y alteracion de los 6rganos internos que conduce a

su fibrosis.®®
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1.4 GENETICA.

Se han encontrado asociacién con HLA, DR1, DR5 y DRY7.
Genes relacionados con quimioquinas IL8, y sus receptores CSCrl y CXR2,
y sus alelos +785C y +1208T se encuentran en forma mas frecuente en la

Esclerodermia.

Se ha demostrado una asociacién entre un solo polimorfismo de nucleétido
en el codon 10 del gen que codifica TGF-1 y la presencia de fibrosis
pulmonar.

Marcadores genéticos como HLA DRW6 y DRW52 han sido asociados con

Hipertension pulmonar (HP).

Pacientes con anticuerpos anticentromero parecen estar en riesgo de sufrir
hipertension aislada, y los ATI (antitopoisomerasa) se asocian con HLA-

DRBI-II, cuyo alelo 1104 esta ligado a la presencia de fibrosis pulmonar.

Los HLA no se asocian en general con la morfea en forma significativa. En
liquen escleroso y morfea se encontr6 HLADQ7 en 5 de 7 pacientes'®. En
otro estudio de LEA (subtipo de esclerodermia en nifias en premenarca),
66% presentaron HLA, DQ?7.

Es importante saber que la alteracion de las células T CD4+ en cuanto a su
funcién, puedan ser consideradas como la causa por la cual se desencadena

la esclerodermia sistémica.’
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CAPITULO 2.

2.1 CLASIFICACION.

Principalmente se clasifica en dos formas, la localizada, y la sistémica; estos
dos grupos presentan grandes diferencias, como ejemplo, la esclerodermia
localizada afecta so6lo las capas superficiales de la piel; en la esclerodermia
sistémica se ven afectadas las capas profundas de la piel, y afecta a los

organos internos.

La ausencia del fenbmeno de Raynaud, acroesclerosis, y el compromiso
sistémico, permite diferenciar a la esclerodermia localizada (morfea

generalizada), de la esclerodermia sistémica (que es caracteristico de ésta).

El sindrome de Raynaud en la mayoria de los casos aparece como signo en

los pacientes que presentan la forma sistémica.

La evolucion de estos dos subgrupos es muy diferente, mientras la
esclerodermia localizada, solo causa afeccion cutanea superficial, o en
ocasiones puede existir adherencia de la piel a los tejidos subyacentes, la
esclerodermia sistémica presenta afeccion en los érganos internos, y puede

0 no cursar por la afeccion cutanea.
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2.2 ESCLERODERMIA LOCALIZADA.

Sinonimia: Esclerodermia Morfea, Esclerodermia Circunscrita.

Es una enfermedad crénica autoinmune, que se caracteriza por fibrosis y
atrofia posterior a una fase inicial de la inflamacién que principalmente

afecta estructuras de la piel y subyacentes *°.

Es importante sefalar que su caracteristica fundamental es la
sobreproduccion de matrix extracelular, en especial las fibras de colageno y

disfuncion del érgano involucrado.

Su etiopatogenia es aun menos conocida que la generalizada, pero se le
relaciona a factores genéticos, se le asocia con la espiroqueta Borrelia
Burdorferi, como factor infeccioso.Es considerada como una esclerosis

hialina inflamatoria de la piel.

Grupo de la esclerodermia, que se caracteriza por la sobreproduccion de
fibras de colageno?, en donde la mayoria de los casos, s6lo se ve afectado
el tejido conectivo, sin invasién de Organos internos. Se caracteriza por
placas esclerosadas, delimitadas, que varian de tamafio, forma color y lugar

de afeccion.t’

En general, sélo afecta la piel, sin embargo, 40% de los pacientes pueden
tener artralgias, en el 17% de los casos la forma profunda se vincula con la
afectacién pulmonar esofagica, también se ha relacionado con el sindrome
del tanel carpiano, con la espina bifida en 47% asi como con el sindrome de
Raynaud.*
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En las pruebas inmunolégicas, presentan casi el 70% de anticuerpos

antinucleares (ANA) positivos, y los antiDNA de cadena simple se presentan

en un 55-60% y mas en pacientes con el tipo morfea generalizada.***3®

Fig.4 Rook. Esclerodermia Fig.5 Rook. Esclerodermia
Localizada en pie.*? localizada en
abdomen.*

La incidencia de esta forma se estima en 2,7 casos por 100 000 personas en
situacidn de riesgo por afio. Tiene predileccion mas por el género femenino,
que el género masculino, afecta mas a la raza blanca, y puede desarrollarse

en cualquier edad, siendo mas frecuente durante la infancia®.

Dentro de la esclerodermia localizada, se encuentran subtipos de ésta, los
cuales se van a mencionar posteriormente; éstos, a pesar de que forman
parte del mismo grupo, las caracteristicas clinicas son las que los

diferencian® .
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2.2.1. ESCLERODERMIA MORFEA EN PLACAS.

Es la forma mas comun de las esclerodermias localizadas, las lesiones en
piel que se presentan comienzan con una zona eritematosa, de limites bien
definidos. Conforme pasan los dias, la lesiébn se vuelve mas consistente y

edematosa, hasta evolucionar a una placa morfea tipica.

En éste tipo de placas eritematosas, se puede apreciar una zona central de
superficie lisa de color blanco marfilefio, de consistencia dura. Inicialmente
son placas induradas de superficie lisa, brillante, y esclerosa, de color
blanco marfilefio. Con la evolucién, la porcién periférica de las placas adopta
una tonalidad violacea (“lilac ring”) tipico de placas en crecimiento, que son

dificiles de observar en etapas méas evolucionadas.*®

También existen morfeas de disposicion lineal que en las extremidades
pueden condicionar atrofia severa del paniculo e incluso del musculo
subyacente.

Fig.6 Graciansky. Fig.7 Graciansky. Esclerodermia
Esclerodermia en placas.® en placas, afeccion
en térax.>®
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No se puede plegar la piel, que permanece mas o menos adherida a
profundidad. En la zona afectada no hay pelos y existe una alteracion de la
secrecion con la falta de sensibilidad. Estas lesiones que pueden encontrarse
en cualquier parte de la superficie cutanea, pero tiene mas predileccion por el
tronco, y raices de miembros; el tamafio varia de unos centimetros a
grandes areas, y pueden ser Unicas o multiples. Las lesiones pueden causar

lesiones subjetivas y pasan inadvertidas al principio.*’
2.2.2. ESCLERODERMIA MORFEA EN GOTA.

Es una forma poco frecuente, puede ser variante de la morfea localizada,
similar al liquen escleroatrofico, se le puede considerar como un subtipo

Unico.

Clinicamente se observan papulas en piel de 1 a 5 mm de diametro,
lesiones muy pequefas, de color blanco tiza, hipocromicas, de aspecto
nacarado, que pueden comenzar aisladas, y confluyen posteriormente para
formar placas. Su localizacibn mas frecuente es en la parte superior del

tronco, aunque pueden afectar al cuello®”>*

Fig.8 Ashton. Esclerodermia en gotas
atipica presente en rodilla.*
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2.2.3. ESCLERODERMIA MORFEA GENERALIZADA.

Se le llama asi por la diseminacion de las placas que afectan a casi todo el

tegumento cutaneo, incluida la cara y raras veces las mucosas®.

Es un subtipo infrecuente caracterizado por mdultiples placas de esclerosis
cutaneas, donde existe una invasion generalizada de la piel, con mdultiples
placas induradas e hiperpigmentadas siendo mas amplias en comparacion

con las placas de la morfea localizada; se pueden encontrar papulas.

Es dificil diferenciar las placas formadas, por la afectacion generalizada de
la piel. Las lesiones se extienden por la parte superior del tronco, abdomen,

muslos, piernas y brazos, con tendencia asimétrica.*’

Este subtipo, representa una forma severa de la enfermedad local con un

compromiso cutaneo diseminado.

El pronéstico de vida es bueno, y la enfermedad con frecuencia evoluciona

hacia la inactividad, en un periodo de 3 a 5 afios.

Una de las secuelas que puede desencadenar esta forma, es una atrofia leve
asociada a hiperpigmentacion.

Cuando el térax se ve dafiado de forma generalizada, puede provocar
dificultad respiratoria por un mecanismo restrictivo. Puede provocar una

discapacitacién permanente secundaria a la atrofia muscular.®”’
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Fig.9 Rook. Esclerodermia Fig.10 Rook. Lesiones ampollosas
generalizada, presencia de tensién en en Esclerodermia generalizada.*
la piel.*?

2.2.4. ESCLERODERMIA PROFUNDA.

Forma muy poco frecuente, caracterizada por placas escleréticas
subcutaneas, “profundas”, fijadas a los tejidos profundos, con ausencia en
cambios de coloracion de la piel*.

El proceso inflamatorio se da a nivel de la hipodermis y del tejido adiposo
subcutdneo. Puede provocar contracturas o limitaciones en los arcos de

movimiento de la extremidad afectada.®*°

En el 17% de los casos, se vincula con afecciébn pulmonar y esofagica;
también se ha relacionado con el sindrome del tunel carpiano, con la espina

bifida en 47% de los sujetos, asi como con el sindrome de Raunaud. *
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Fig.11 Bielsa. Esclerodermia
Profunda, afeccion de tronco y
miembros superiores e inferiores.*°

Afecta el tronco y las extremidades; clinicamente se observa una piel lisa y

brillante, al tacto la esclerosis se siente de manera més profunda.

Existe un subtipo de la esclerodermia profunda, que es la forma acral
panesclerdtica, siendo muy agresiva y mutilante, que comienza antes de los

15 afos.

La superficie de extension de las extremidades se observa cubierta de
placas escleréticas, invadiendo el tejido celular subcutaneo, la fascia, el

musculo y el hueso en ocasiones.

Cuando las lesiones se extienden a toda la circunferencia del miembro,
producen una panesclerosis masiva, con atrofia de la extremidad, por lo cual
en ocasiones existen contracturas con intensa deformidad del miembro

afectado, gran afectacién muscular, con atrofia y degeneracion.*’

El curso de esta forma es lento pero progresivo, a pesar de los tratamientos.
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2.2.5 ESCLERODERMIA NODULAR.

Tipo muy raro y poco frecuente, se caracteriza por la presencia de lesiones
nodulares parecidas a las queloides, que pueden aparecer en cualquier area

del cuerpo.

La lesion nodular que se forma es por una dilatacion linfatica secundaria a un

proceso obstructivo, que se manifiesta en una zona esclerética.

En la clasificacion de Peterson, se describe a la esclerodermia nodular, como

una entidad distinta.

Se piensa que las ampollas son el resultado de la dilatacién linfatica, junto

con la liberacion de la proteina basica mayor de los eosinéfilos.®*3°

También se ha sugerido que, al menos en algunos casos, las ampollas

estan asociadas con del desarrollo de liquen escleroso asociado.*?

Fig.12 Rook. Esclerodermia Figl3 Rook. Esclerodermia
nodular en miembros nodular en manos.*?
inferiores.*?
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2.2.5 ESCLERODERMIA LINEAL.

Afecta a los miembros superiores e inferiores, predominando durante la
infancia, distribuyéndose en lineas denominadas lineas de Blaschko.
Generalmente las lesiones son unilaterales, el tipo de lesiones depende
mucho del tiempo de evolucion; habitualmente se dice que se trata de una

morfea tipica con esclerosis.*’

Fig.14Ashton. Escleroderma
lineal afecciébn en tronco y
parte del abdomen.*

Fig.15 Ashton. Esclerodermia
lineal en miembro inferior.*
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EVOLUCION.

La evolucién de la esclerodermia localizada, en cualquiera de los diferentes
subtipos es casi siempre limitada y se ha sefialado un tiempo de evolucion

de 1 a 3-4 afios de media en el adulto.
La enfermedad puede durar de meses a varios afos.

En el 50% de los pacientes en quienes las lesiones involucionan, se

observan areas de hipopigmentacion o despigmentacion residuales.

El pronostico es bueno y la enfermedad con frecuencia evoluciona hacia la

inactividad en el curso de 3 a 5 afios.

Las secuelas resultantes después de la inactividad de estas formas son las
atrofias musculares, Oseas, de tejido adiposo, o las areas hiper o hipo-
pigmentaciones, antes mencionadas. Las afecciones quedan limitadas, solo

a nivel local.®"**

Las personas que padecen cualquiera de los subtipos de esclerodermia
morfea (o localizada), tienen buen prondstico de vida, por lo cual, la causa de
muerte en un paciente afectado, tendra otro motivo, no mueren por padecer
esclerodermia localizada; es decir, la esclerodermia no compromete la vida

del paciente.
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2.3. ESCLERODERMIA SISTEMICA.

Sinonimia: Esclerodermia Sistémica Progresiva, Esclerodermia Generalizada

Progresiva, Esclerodermia Generalizada y sistémica, Esclerodermia Difusa.

Enfermedad del tejido conjuntivo, de origen desconocido, caracterizada por
alteraciones inflamatorias y fibrosis de la piel, articulaciones, musculos y
organos internos, como tubo digestivo, pulmoén, rifiones y corazén.

Acompafiado del fenémeno de Raynaud y acroesclerosis.***

Se considera secundaria al depdsito excesivo de colageno en la piel y
visceras, provocando alteraciones vasculares manifestadas, y por oclusion
microvascular. Considerada enfermedad inmunitaria, y multi-sistémica por

afectar a 6rganos internos.*

Es una rara condicién en la que la esclerosis idiopatica de la piel se produce
de manera generalizada, predominando en el género femenino, en personas
de 40-50 afios de vida.

Fig.16 Rook. Caracteristicas clinicas
de Esclerodermia Sistémica:
telangiectasia, esclerosis peri-radial
en boca.'
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En el trastorno del tejido conjuntivo, puede o no existir esclerosis de la piel, y

de los multiples 6rganos que se ven afectados, ya antes mencionados.

En la forma sistémica de la esclerodermia, se distinguen dos modalidades
clinicas con distintos estadios evolutivos, la Esclerodermia difusa, y el
sindrome de CREST. También existen subgrupos, cuyas caracteristicas son

diferentes, a pesar de ser del mismo grupo.**’

La afeccién de esta forma es mas severa, ya que ademas de las lesiones
existentes en organos internos y capas profundas de piel, ésta asociada con
enfermedades sistémicas, por lo cual casi siempre origina minusvalidez, y en
ocasiones puede llevar a la muerte. Su evolucibn es crénica y

progresiva.’ '3

Existen varias clasificaciones, la que fue propuesta por Barnett y Conventry,
que se basa en la topografia y manifestaciones viscerales para establecer el

pronéstico.**3

Asi mismo se clasifica en Esclerodermia Sistémica Localizada, asociada al

sindrome de CREST, y Esclerodermia Sistémica Difusa.

El CREST generalmente va acompafiado del fenbmeno de Raynaud,

alteracion gue se manifiesta con afeccion vascular.
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Caracteristicas. E. Sistémica Difusa. E. Sistémica Limitada.

Zonas afectadas Extremidades  proximales y Cara y extremidades
distales, cara y tronco distales

Fenédmeno de Al inicio, o al afio del Puede preceder de una

Raynaud padecimiento, aparecen los enfermedad de la piel
cambios en la piel. después de un afio.

Organos involucrados ~ Pulmones (fibrosis intersticial), Afecciones
rifiones  (crisis  hipertensiva), gastrointestinales,
afecciones gastrointestinales y hipertensién  pulmonar,
cardiacas después de 10-15 afios
de evolucion de Ia
enfermedad en <10% de
los pacientes, cirrosis

Capilares de los Dilatacion Dilatacién insignificante
pliegues

Ungueales

Anticuerpos Anti-topoisomerasa 1 Anticentrémero

antinucleares (ACA)

También refiriéndose al sindrome de CREST

Fig.17. Harrisons. Comparacion de los tipos de Esclerodermia Sistémica.**

2.3.1. ESCLERODERMIA SISTEMICA LOCALIZADA.

Forma sistémica menos agresiva, caracterizada por la afectacion limitada de
dedos, manos, cara, pies y antebrazos”; presentan dilatacién de los pliegues
capilares ungulares e instalacién temprana de telangiectasias faciales y

digitales.®
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El compromiso sistémico, puede tardar afios en manifestarse, esta forma
afecta mas a mujeres que a hombres en una edad promedio de 32-40 afios,
y tiene predileccion por la raza negra, con una incidencia de 18 a 20 casos

por millén.
SINDROME DE CREST.

Variante clinica de la esclerodermia sistémica, caracterizada por la presencia
de telangiectasias presentes en la piel de la cara, parte superior del tronco y
en las manos, puede afectar la mucosa bucal, labial, y el tracto

gastrointestinal en su totalidad.

Es una forma que se presenta muy lentamente, aparece en una fase mas

tardia que la sistémica difusa y por lo cual tiene un pronéstico mas favorable.

El Sindrome de CREST, no es completamente benigno, ya que la disfuncion
esofagica asociada es idéntica a la observada en las formas mas severas de
la enfermedad, y en ocasiones se acompafia de hipertensiéon pulmonar y

cirrosis biliar.®’

Las caracteristicas que se presentan en éste sindrome para considerarlo

como tal son las siguientes:

Calcinosis, que son depositos pequefios de calcio alrededor de los dedos y

en las articulaciones.

Raynaud presente, caracterizado por la afeccién en la microcirculacién, e

insuficiencia vascular.

Esclerodactilia, que se refiere al endurecimiento de la piel de los dedos,

comprometiendo las articulaciones metacarpofalangicas.
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Telangiectasias, que se caracteriza por dilataciones de un grupo de capilares
gue forman manchas elevadas de tipo verrucoso, de color rojo oscuro, que
varian de tamafio de 1 a 7 mm?.

Afectacién esofégica, a causa del compromiso sistémico, que en el 80% de
los casos aparece.

Fig18 Du Vivier. Esclerodactilia
severa.*?

Fig19 Graciansky. Calcinosis en
miembros inferiores.*
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Fig20 Graciansky. F. de Fig.21Rook.Telangiectasias, y
Raynaud: ulceras en microstomia.*?
pulpejos.®®

2.3.2 ESCLERODERMIA SISTEMICA DIFUSA.

El paciente que cursa por éste tipo sistémico, no presenta sintomas mayores
hasta la instalacion brusca de un edema (sin févea) de las manos y los pies
asociado con el fenbmeno de Raynaud, y una induracion de la piel
generalizada a excepciones, en ocasiones de la piel de la espalda y de los
gluteos. Se presenta a edad mas temprana que la sistémica limitada, afecta

mMas a mujeres y tiene mas predileccion por la raza negra.

La etiopatogenia puede ser multifactorial, algunos datos orientan hacia la
autoinmunidad, implicando HLA DR1,2,3,4,5 y HLA DQA2, entre otros

anticuerpos.

El cuadro clinico generalmente empieza con el fenobmeno de Raynaud,

principalmente en manos; puede preceder de 3 a 20 afios a la enfermedad.
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Las manifestaciones cutaneas son muy terribles, ya que van dafiando
paulatinamente la vida del paciente. La dermatosis pasa por tres fases:

edematosa, esclerosa, y atroéfica.

En la fase edematosa, la piel es de color blanquecino o céreo, los pliegues y
arrugas naturales de la expresiéon facial tienden a desaparecer, la nariz se
encuentra afilada y pequefia, existe una apertura muy limitada de la boca
(microstomia) *, funcionamiento peribucal limitado, inflamacién del ligamento

periodontal, y destruccién de la lamina dura.®*

Fig.22 Rook. Ensanchamiento
del Ligamento Periodontal.*?

Fig.23 Albilia.
Microstomia.*®
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Puede haber resorcion 6sea del gonion mandibular, por causa de la tension

extrema de la piel facial y de la atrofia muscular subyacente.

Fig.24 Albilia.Reabsorcién de rama mandibular y gonion.*®

En un 30% existen areas de hiperpigmentacién difusa y leucodermia, limitada
a tronco y extremidades. En éstas etapas tardias se observan telangiectasias
en cara y extremidades; son tipicas en el pliegue proximal de la ufia y existe
una disminucion del diametro de los dedos de las manos (esclerodactilia),
que ocasiona un encurvamiento ungueal, Ulceras e hiperqueratosis
subungueales, incluso resorcion 6sea; en las ufias puede haber pterigién

inversum, surcos longitudinales y onicorrexis.?3443

En un 40% aparecen Ulceras en las piernas y en un 10% calcinosis cutaneas
gue se manifiestan a los 7 o 10 afios de comienzo de la enfermedad; el
calcio se almacena en pequefias cantidades, alrededor de las articulaciones

y en los dedos, provocando dolor.
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Existe afeccion del musculo estriado (esclerodermatomiositis), que se
manifiesta con dolor, calambres y rara vez se presenta hipersensibilidad al
tacto. La debilidad de los musculos proximales es mas marcada, en especial,

la cintura escapular; a la exploracion se observa pérdida de masa muscular.

Es muy raro que se comience con un ataque visceral, que se manifiesta por
disfagia, tos y disnea, los sintomas esofagicos, se presentan en meses 0

afos después del inicio.

Se puede observar Ulceras en las yemas de los dedos, que pueden cicatrizar

6 en casos raros evolucionar hacia una gangrena.®**

La prevalencia de fibrosis miocardica oscila aproximadamente entre un 50-

70%, asociado a vasoespasmo coronario microcirculatorio.
Tasa de supervivencia.

En los pacientes con Esclerodermia sistémica la tasa de supervivencia a los

7 afios del diagnéstico inicial es aproximadamente el 75%.°

Estas cifras disminuyen de forma significativa en los pacientes de edad

avanzada.

En las mujeres la tasa de supervivencia es significativamente mas elevada

que en los hombres.

En un estudio realizado a 177 pacientes, se documenté una tasa de
supervivencia a los 10 afios del 71% en pacientes con esclerodactilia como
Gnica manifestacion de la enfermedad, del 58% en los pacientes con
esclerosis cutanea proximal a las articulaciones metacarpofalangicas sin
compromiso del tronco y de tan sélo el 21% en pacientes con una esclerosis

cutanea difusa que también afectaba el tronco.®
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Se ha estimado que en los pacientes con Esclerodermia Sistémica Difusa las
tasas de supervivencia al afio, a los 6 afios y a los 12 afios son del 80, el 30
y el 15%, respectivamente, mientras que en los pacientes con Esclerodermia
Sistémica Localizada las tasas Correspondientes son del 98, 80 y 50%,

respectivamente.®
Tasa de mortalidad.

Se reporta que la tasa de mortalidad es mayor en mujeres de raza negra
gue en mujeres de raza blanca en la afeccion de Esclerodermia difusa. En
los pacientes con Esclerodermia Sistémica Difusa, la tasa de mortalidad
global a los 5 afios es del 40 al 50%.

Las causas principales de la muerte son la fibrosis pulmonar, y crisis
hipertensivas renales, y la hipertension pulmonar aislada en la Esclerodermia

Sistémica Localizada *®*"**

Se realiz6 un estudio, para describir la morbilidad y la mortalidad en
pacientes con esclerodermia sistémica, atendidos desde 1994 hasta 2004 en
una clinica del suroeste de Ontario, en el centro de reumatologia, en
Canada. Los datos se extrajeron de cada expediente y entr6 en una base
de datos. Las caracteristicas demograficas y clinicas de los pacientes con
esclerosis sistémica se compararon entre los que sobrevivieron en

comparacion con aquellos que murieron durante los 10 afios de seguimiento.

Se realiz6 una tasa de supervivencia de 10 afos, entre la cual entraron los
siguientes subconjuntos: sexo, difuso y tipo de enfermedad limitada, y la
participacion de érganos como rifion y la crisis renal, enfermedad pulmonar
intersticial, la hipertension, complicaciones cardiacas, gastrointestinales,

hipertension arterial pulmonar, y la positividad de anticuerpos antinucleares.
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Ciento ochenta y cinco sujetos (158 mujeres), de los cuales el 63%
presentaban Esclerodermia Sistémica Limitada. La mortalidad global fue del
23%, 22% de los hombres y 23% de las mujeres habian fallecido.

La supervivencia a 5 afios fue del 90%, 95% en el caso de ESD, y 81% en
ESL, la supervivencia a los 10 afos fue del 82%, 92% para ESL y 65% para
ESD.

Las causas principales de muerte en las personas afectadas fueron por
enfermedad cardiaca, enfermedades gastrointestinales, e hipertension
arterial, hipertensioén arterial pulmonar. Parece haber una tendencia hacia
una mayor supervivencia de los pacientes con esclerodermia en las ultimas

décadas.®*

FENOMENO DE RAYNAUD.

En 1862, Raynaud, en su trabajo Asfixia local y gangrena simétrica de las
enfermedades, describe la necropsia de un enfermo con esclerodermia,
encontrando lesiones en diversos 6rganos y una nefritis intersticial de los

rifiones.®’

Corresponde clinicamente a un fenOmeno vaso-espastico paroxistico que
puede ser inducido por frio o estrés, o puede aparecer de forma espontanea,
0 ser consecuencia del uso de ciertos farmacos como la clonodina,

ciclosporina, y estrogenos.**?

Las regiones acrales son las mas afectadas, ademas de las manos, pies,

nariz y los pabellones auriculares.
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Presenta tres fases evolutivas: la palidez es la manifestacion inicial, le sigue
la cianosis, la cual puede evolucionar a la necrosis en casos graves, y por
altimo, presencia de vasodilatacion reactiva, que corresponde al eritema

reflejo, que al repetirse contribuye al desarrollo de la esclerodactilia y por lo
tanto a una distrofia ungueal.****

Fig. Graciansky. 25, 26 y 27. Evolucién de fenbmeno de Raynaud en
manos Yy falanges. En la fig.25 se observa la necrosis de los pulpejos, en
una etapa mas avanzada. 3
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CAPITULO 3.

ESCLERODERMIA LINEAL.

Sinonimia: Esclerodermia en golpe de sable, Esclerodermia en sablazo,

Esclerodermia morfea frontoparietal.***

3.1 DEFINICION.

Variable de la esclerodermia localizada, denominada como esclerodermia
lineal, o en golpe de sable, o frontoparietal, que se caracteriza por el
desarrollo en la linea media o a un lado, de placas esclerosas, afectando
tejidos blandos y en ocasiones tejidos duros (huesos), cuando hay
alteraciones mas profundas. Representa del 20 al 30% de las formas

lineales.*®

A pesar de las investigaciones que se han hecho hasta el momento, aun se
considera como una enfermedad cronica autoinmune, de origen
desconocido.

Debe considerarse una enfermedad benigna, en algunos pacientes
permanece activa por varios afios o puede progresar lentamente,
comprometiendo nuevas areas de piel y tejido celular subcutaneo; por otra
parte es posible que permanezca inactiva después de varios afos,
comprometiendo el tejido celular subcutaneo™®.

Aparece de manera unilateral, o raras veces se observan lesiones
bilaterales, de varios centimetros de longitud, las placas pueden ser hipo o

hiperpigmentadas.
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Puede ocasionar alteraciones funcionales, como contracturas musculares,
hipotrofia de las extremidades, puede existir o no atrofia hemifacial, y
alteraciones en mandibula, dientes, lengua, nariz y ojos. Se han descrito en
ciertos casos, alteraciones neuroldgicas en pacientes con lesiones en la piel

del cuero cabelludo y la cara.***?

Ademas de la esclerosis, y atrofia, hay presencia de lipoatrofia, formando un
surco o zona deprimida que semeja el hundimiento por el golpe de un sable,
analogia de la cual toma su nombre. Pueden coexistir lesiones frontales

lineales y placas de morfea activas del mismo lado afectado.®*213%4

Un rasgo muy importante que diferencia a la lineal de la morfea, es el hecho
de que la esclerodermia lineal compromete las capas superficiales y
profundas de la piel con fijacion de las lesiones a las estructuras

subyacentes.’

Es mas comun en la infancia que en el adulto, se presenta durante las dos
primeras décadas de vida. Cuando se inicia en la infancia, los nifios tienden
a tener problemas de desarrollo en los miembros afectados, a causa de la

atrofia presente.

En los casos en donde existen afecciones mas profundas, se invaden los
tejidos blandos, causando contracturas, y limitaciones de la actividad
muscular. La biopsia muscular y el electromiograma pueden mostrar

alteraciones, con inflamacion y esclerosis.

Generalmente se localiza en la region frontal, con una expansién hacia el
cuero cabelludo, en extremidades (raramente en adultos), cara y en casos
mas severos en cuello. Puede estar acompafada de una esclerosis tipica,
pero en la mayoria de los casos hay depresion con atrofia y coloracion

obscura en la piel.
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3.2 EPIDEMIOLOGIA.

Dentro de las enfermedades que afectan el tejido conectivo, es una de las
menos frecuentes, al igual que la esclerodermia sistémica. Afecta mas a
niios, pero puede desarrollarse en una edad adulta, aunque es muy poco
frecuente (personas de 40 afios).*

EDAD. Se desarrolla durante las dos primeras décadas de la vida en un
rango de 7-20 afos, se presenta mas en nifios. Predomina mas en mujeres

que en hombres en una proporcion de 3:1.*1121617

INCIDENCIA. El 75% de los casos abarca a personas entre los 10- 20 afios,
con una predominacion en raza blanca, es muy raro en raza negra. En
algunas series el 25% de los pacientes son nifios, y para algunos el 10% de
los pacientes pediatricos inician antes de los 10 afios. Sin embargo, Kristen
menciona que el 67% de la poblacion afectada son nifios y se establece

antes de los 18 afios.®1>1®

En el centro dermatolégico Pascua, de la ciudad de México, la mayoria de
los pacientes con este padecimiento tiene entre 5 y 15 aflos de edad,
predominando en la raza blanca y su prevalencia se calcula un caso por

cada 100,000 personas”.
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3.3 ETIOPATOGENIA.
ETIOLOGIA.

Alun es desconocida, pero su desarrollo tiene relacion con alteraciones
inmunoldgicas, alteraciones vasculares por lesion en las células endoteliales,
defectos en la produccién de colagena tipo | y Ill, exposicion a ciertos virus,
traumas, traumas posquirdrgicos que reaccionen como estimulos para el
desarrollo de las lesiones después de la formacibn de una fistula
arteriovenosa ; por inmovilizaciones, y es muy relacionada con la infeccion

de Borrelia Burgdorferi *2'°,

Existen diversas explicaciones de los
fendmenos que llevan a que esta enfermedad se desencadene, pero toda

explicacion da como conclusiones el desarrollo de la fibrosis en la piel.

En el caso especifico de la esclerodermia lineal en golpe de sable, a pesar
de tener relaciébn en bases genéticas, no existe una significante asociacion
con HLA, pero existe un incremento en la incidencia de auto-anticuerpos de

organos especificos en los pacientes y su relatividad.

La epidermis puede estar normal, se observa un poco deprimida y atrofiada.
Inicialmente la dermis es edematosa, con inflamacién y degeneracién de las
fibras de colageno, que se transforma en homogénea vy linfocitica. Puede
existir escasa infiltracion linfocitica perivascular'®. La infiltracién perivascular
o difusion de linfocitos y macrofagos, ocurre en un 84% en ciertos casos, y

esto puede ser tal vez de donde preceda la fibrosis.

Posteriormente, la dermis es caracterizada por la presencia de colagena
densa y relativamente los fibroblastos son poco reconocibles®?. La elasticidad
del tejido se reduce. En algunos casos, las glandulas sudoriparas pueden
mantenerse en la densidad de la masa esclerotica presente en la piel.
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PATOGENIA.

Se identifica con tres procesos patogénicos, que tratan de explicar el

desarrollo de ésta enfermedad.

- Trastornos de la colagena.
- Trastornos vasculares.

- Trastornos autoinmunes.
TRANSTORNOS DE LA COLAGENA.

Los estudios de varios autores respecto a la esclerodermia coinciden en que
las alteraciones de la colagena y su metabolismo, son el origen de dicha
enfermedad tanto en la forma localizada, como en la sistémica o
generalizada, y haciendo la observacion en que en la localizada solo son

afectadas las capas mas superficiales de la piel.

La coldgena es una molécula de estructura principal de la piel, molécula muy
importante para la dermis, ocupando un 70%. Los tipos de colagena Llll, y
IV, son los principales en la piel. Las células encargadas de producir en la

dermis esta molécula son los fibroblastos locales. 11%°

La molécula de la colagena presenta dos cadenas, alfa 1 y alfa 2, constituida
por tres aminoacidos: glicina, prolina e hidroxiprolina (en un 22%).

En ciertas etapas de la esclerodermia, la sintesis de la coldgena se
incrementa, produciendo una cantidad exagerada de colagena joven.

En la fase indurada de la esclerodermia se a encontrado un aumento del

espesor de la piel y colagena en la dermis.
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Anteriormente se realizaron cultivos celulares, colocando fibroblastos de piel
normal sin presencia de la enfermedad, en suero de la piel de pacientes con
esclerodermia; se seleccionaron ciertas poblaciones de fibroblastos hiper-
productores.

El resultado fue la supresién de los fibroblastos de la piel normal (que
producian menor cantidad de colagena),®* por los fibroblastos hiper-
productores; por lo cual, se sugiere que el factor sérico de la esclerodermia
pueda actuar sobre ciertos fibroblastos programados para la produccion de
cantidades excesivas de colagena.

Los fibroblastos expuestos a mediadores de células mononucleares, pueden
provocar alteraciones en el metabolismo y aumentar la sintesis de colagena,
o bien, localmente pueden liberarse moléculas de accién sobre los

fibroblastos, que pueden alterar su funcién.

Los factores de crecimiento son una variedad de proteinas que promueven

el crecimiento y la replicacion celular.

Los factores de crecimiento de fibroblastos, son agentes potentes para la

estimulacién del crecimiento de éstos.

Los factores de crecimiento se unen a receptores especificos y su actividad
biolégica puede ser regulada por éstos. Por medio de los receptores, los
factores de crecimiento pueden actuar sobre las células vecinas (efecto

paracrino), o sobre ellas mismas (efecto autocrino).

La patogénesis se relaciona con la predominacion de factores de crecimiento
como IL-1-alfa, IL-2 y la IL4 (interleucinas), asi como leves incrementos

plasmaticos del factor de crecimiento de las plaguetas.
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EL TGF beta, puede ocasionar la liberacion de factores de crecimiento de las
plaguetas, y también puede actuar como un factor quimiotactico para los
fibroblastos, y por lo tanto de ésta forma iniciar con la fibrosis en la piel. El
crecimiento de células endoteliales y el crecimiento derivado de las

plaguetas, incrementan la produccion de matriz por los fibroblastos.

El incremento de la sintesis de colageno, causa adelgazamiento de fibrillas

en la esclerodermia.
TRANSTORNOS VASCULARES.

Siempre ha existido la pregunta en cuanto al hecho de que si la fibrosis es
primaria o secundaria a los cambios vasculares que se desarrollan en esta

enfermedad.

Sin embargo un namero de experimentos indican que el dafio endotelial es
inicialmente uno de los eventos que se manifiesta tempranamente en la

patogénesis de la esclerodermia lineal.

El primer cambio histologico que se identifica es inflamacion de células
endoteliales, sobrepoblacion de células endoteliales y contraccion de las
uniones intercelulares. La capa intima de las arteriolas presenta

engrosamientos y reduccion en el nUmero de capilares de la piel y musculo.

Existen pocos cambios en las capas medias de las arteriolas involucradas, y
fibrosis en las adventicias, cambios que han sido consecuencia del dafio

repetido y persistente del endotelio capilar de las arteriolas y capilares.?
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Lo anterior se correlaciona clinicamente con las lesiones edematosas
subcutaneas observadas en la fase inicial de ésta enfermedad, que se refleja
en el incremento de la permeabilidad capilar debido a una disfuncion
endotelial y reacciones, como la adherencia plaquetaria, proliferacion
endotelial, disminucion de los vasos, activacion de fibroblastos y finalmente

fibrosis reactiva.

Se ha demostrado la existencia de un factor sérico citotéxico para las células
endoteliales, que puede ser bloqueado por inhibidores de proteasas,

sugiriendo un mecanismo dependiente de éstas.

En los vasos dérmicos se ha podido observar microscépicamente al inicio de
la enfermedad la vacuolizacion y destruccion de las células endoteliales,
reduplicacion de membrana basal, infiltracion perivascular de células
mononucleares, presencia de fibroblastos, y pericitos con RER prominente;
esto es un indicador de mayor actividad, todo ello acompafiado de fibrosis

peri vascular.

Aparentemente los infiltrados celulares y el dafio de las células endoteliales

parecen preceder a la etapa de la fibrosis.

Los cambios bioquimicos en el endotelio se encuentran tempranamente
tanto en la piel lesionada y no lesionada, e incluyen disminucion del factor
de von Willebrand. Existe un incremento en la respuesta a la estimulacion de
los receptores alfa-2 adrenérgicos y receptores de la serotonina a nivel
vascular. Los niveles serologicos de la endotelina 1, de activador tisular de
plasmindgeno, y el ya mencionado factor de von Willebrand, se detectan

incrementados como marcadores de dafio endotalial.*%?
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Las células endoteliales presentan un incremento en la expresion de
selectinas, ICAM 1, CD-34. Posiblemente el dafio vascular sea por la
exposicibn de moléculas ocultas: autoanticuerpos anticolageno 1V,

proliferacion de células-T especificas para la lamina sub-endotelial.

TRANSTORNOS INMUNOLOGICOS.

El mecanismo del sistema inmune, es otro factor que se considera para el
desarrollo de la esclerodermia, ademas de lo mencionado anteriormente.

El trastorno inmunoldgico de éstos pacientes es por la deteccion de
anticuerpos antinucleares (ANA) en un 50% de los enfermos, existen
anticuerpos anti-DNA de cadena sencilla en un 59%, y de doble cadena que
se correlaciona con la contractura muscular y actividad de la

enfermedad 9111222

Las linfocinas solubles de los linfocitos T activados y de los monocitos
modulan el metabolismo de las células del tejido conectivo en crecimiento,

incluyendo la sintesis de colagena.?

La matriz extracelular muestra una influencia en el metabolismo de los
fibroblastos, mediante mecanismos de regulacién por retroalimentacion con
diversos grupos de receptores,® al igual que las moléculas de la matriz como
la colagena tipo 1 y fibronectina, asi como sus productos de degradacion,
tienen una funcién de co-estimuladores para dirigir a los fibroblastos.

El factor inhibidor de la produccién de la colagena (factor producido por
linfocitos T), es capaz de inhibir la colagena producida por los fibroblastos de
los pacientes con esclerodermia, o que podria explicar que un defecto en la
produccion de éste, es la causa de la acumulacidén excesiva de colagena en

los fibroblastos.
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La existencia de autoinmunidad celular a determinantes antigenos tisulares
como la laminina, también apoya la intervencién en la inmunidad celular de la

patogenia de la esclerodermia.

Es importante resaltar que una de las explicaciones aceptadas sobre el
desarrollo de ésta enfermedad, es que diversos antigenos probablemente
endoteliales activen la inmunidad celular que puede iniciar y mantener una
respuesta inflamatoria; mantener activos los monocitos e interleucinas para
actuar sobre los fibroblastos, la sintesis de colagenas, fibronectina y
glucosaminoglucanos, y desencadenar todas las alteraciones inmunologicas

e inflamatorias que finalmente llevan a la fibrosis de la esclerodermia.

Es importante saber que no es raro observar ésta enfermedad la ausencia
de anormalidades inmunolégicas demostrables, por o que no siempre se
puede implicar directamente a las alteraciones inmunoldgicas en la
patogénesis de la enfermedad.

Se piensa que una de las causas puede ser por alteraciones metabolicas
entre la serotonina y la monoaminooxidasa como agentes causales de la
fibrosis?.

Otro factor implicado es la infeccion por bacilos, cuerpos e inclusiones virales
en los tejidos de los pacientes con esclerodermia.

Se le atribuye a la infeccion por borrelia burgdorferi, bacteria de forma
espiral, trasmitida por las garrapatas del género Ixodes, que causa
infecciones con manifestaciones puramente cutaneas y sistémicas.

La relacién con la esclerodermia puede determinarse en forma histoldgica,
bacterioldgica, e inmunoldgica.

Otras causas que desencadena la esclerodermia en golpe de sable, son los

traumas, infecciones, estrés, cirugias.>*
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Agentes exdgenos |

Activacion del sistema inmune:

e Efectode célulasT.
e Otros leucocitos.

Dafio en vasos

sanguineos

’_
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FIBROSIS

Fig.28Robbins.llustracién que esquematiza las posibles causas que se
desencadenan en la esclerodermia.**

MICROQUIMERISMO.

La presencia de células fetales de embarazos previos en el organismo
materno desencadena una reaccion aloinmunitaria fetal anti-materna y, por lo
tanto, seria uno de los mecanismos causales de la esclerodermia Sistémica
progresiva, ésta teoria no justifica el desarrollo de la enfermedad en nifios,

hombres o mujeres nuliparas.
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3.3.1 GENETICA.

Se ha referido una incidencia familiar, por lo que algunos casos de

esclerodermia en golpe de sable podrian tener base genética.

La incidencia familiar es rara. Se han encontrado relacion con algunos
antigenos de HLA como Al, A9, AW23, AW24, B8, B40, DRW4, DR5, DR2 Y
D1,%%2% por lo cual algunos autores mencionan que es de considerarse el

antecedente genético para el desarrollo de ésta enfermedad.

En mas del 90% de las personas con esclerodermia se han detectado
anormalidades cromosémicas adquiridas que incluyen roturas de las
crométides, fragmentos acéntricos y cromosomas anulares, datos que se

observan en un 10% en células mitéticas.

En el suero de los pacientes se ha observado un factor de rotura
cromosémica, aungue aun no es completamente clara la importancia de

éstas alteraciones ya mencionadas.

La expresion del gen que codifica el factor de crecimiento tisular conectivo
(CTGF), también conocido como CCN2, se ha encontrado en los estudios de
perfiles de expresion genética en las biopsias de piel que realizaron en unos

pacientes®.

Ademas CTGF, se ha relacionado con funciones biologicas importantes,
como la proliferacion de fibroblastos, produccion de matriz extracelular, y la

forma de adherencia y tejido de granulacion.?>*44
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En una investigacion genomica hecha en un grupo de indios Choctaw en
Norte América, se pudo identificar una regién en particular CROMOSOMA

6g23-27. Ademas de otros genes involucrados?®.

En Australia se realizé un estudio de 710 pacientes con esclerodermia y sus
familiares, la frecuencia de familiar de esclerodermia fue de 1.4%. Explica
que el riesgo del desarrollo de la enfermedad en un paciente con

antecedentes familiares es muy elevado?, como 11 veces mayor.

En éste estudio se observo el incremento de la prevalencia de Lupus y otras

enfermedades colageno- vasculares de éste padecimiento.
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CAPITULO 4.

4.1 CUADRO CLINICO.

Generalmente las lesiones aparecen de manera espontanea, sin que existan
factores desencadenantes especificos; las lesiones tienden a remitiren 3 a 5
afos dejando de manera residual una placa cicatrizal atrofica con
hipopigmentacion violacea, que persiste por largos afios, dejando solo

secuelas de orden estéticas en la mayoria de los casos.

Las lesiones aparecen sobre la linea media o a un lado, denominada “en
golpe de sable”, o “en sablazo”,%**? por el parecido con la cicatriz producida
por ésta circunstancia, la manifestacion inicial puede ser leucotriquia o
perdida de cabellos en la linea paramedia, y produciéndose rapidamente la

lesion cicatrizal de 2 a 5 cm 0 en ocasiones un poco mas extensa.
En éstos casos se puede asociar con hemiatrofia facial, evidente al afio del
padecimiento, recibiendo el nombre de Sindrome de Parry-Romberg, que

rara vez es bilateral.

También pueden coexistir lesiones en placa en otras regiones del cuerpo.

Menos del 10% de los casos se produce atrofia de la extremidad superior.
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4.1.1 MANIFESTACIONES EN CABEZA, CARA Y CUELLO.

El surco frontal que inicia generalmente en la cabeza, en cuero cabelludo,
afectando capas de tejido epitelial, tiende a expandirse hacia abajo, en
direccion a la mejilla, la nariz, y el labio superior, afecta la boca y encia, y
puede llegar al cuello, afectando el tejido subcutaneo; la linea esclerética
pasa por el borde interno de la ceja. Cuando la atrofia ya involucra el mentén

y el cuello, ya se trata de casos severos dentro de esta forma.

Las lesiones se desarrollan en la zona frontoparietal, inician con la
contraccion y rigidez de la piel, posterior a esto se forma una placa
esclerdtica irregular, de color marfil con bordes hiperpigmentados.

Los huesos del craneo sufren alteraciones, en cara se presenta la afeccion
del hueso malar y la apdfisis geniana. El hueso frontal, parietal y parte de los

nasales también sufren atrofia.

Fig. 29 Du Vivier Afeccidn en cuero
cabelludo y hueso frontal.*?
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De las lesiones oculares que frecuentemente se presentan es la miopatia del
musculo externo del ojo, enoftalmia, atrofia de la porcion nasal del iris, y
heterocromia del iris.

También se pueden lesionar los parpados, los musculos oculomotores, y
fondo del ojo.

Las lesiones en banda, pueden ir acompafadas en su transcurso por
telangiectasias, e hiperpigmentacion en los bordes. Cuando la lesion abarca
el cuero cabelludo, y las cejas, se puede observar alopecia en esa zona,
precedido por el cabello cano. Ademas puede haber pérdida de las pestafias,

cuando la lesion lineal pasa por la zona.**

En ocasiones las lesiones corresponden o van de acuerdo a la distribucion
de un nervio. Se han reportado casos en los que ha habido afecciones
neurolégicas, con la manifestacion de calcificaciones intracraneales y

convulsiones.?"%8

Es frecuente observar atrofia homolateral de la cara y mejilla, con asimetria
facial, que suele parecer en el plazo de un afo.

La esclerodermia se puede presentar como un edema palpebral unilateral.
Habitualmente el trayecto de las placas escleréticas de éste subtipo siguen
trayecto del miembro afectado, por lo que las lesiones son lineales y

dificultan el crecimiento de éste, cuando se presentan en la infancia.>®
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Fig.30 Du Vivier.Lesion marron lineal
en golpe de sable.*?

Es muy poco probable, que las lesiones sean bilaterales, o trilaterales
siguiendo el patrén de las lineas de Blaschko's. Las lesiones bilaterales son
muy raras, solo existen 5 casos en la literatura que describen las lesiones

bilaterales en pacientes con esclerodermia lineal.?®2°

El patrén lineal que siguen segun las lineas de Blaschko, corresponde a la
direccion.

Las lineas de Blaschko, son una herramienta de apoyo para la
representacion lineal sistémica de enfermedades que presentan lesiones

caracteristicas en piel.
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Fig.31Duran.Representacion del
patron esquematico lineas de
Blaschko. #°

4.1.2 MANIFESTACIONES BUCALES.

Se observa alterada la direccion de los 6rganos dentales, y perturbaciones
anatdmicas de la mandibula, puede existir una psudoanquilosis de la
articulacion temporomandibular (ATM), en la mayoria de los casos, no hay
alteracion del ligamento periodontal, aunque puede ocurrir, la encia puede

verse lesionada.*>?’

El correspondiente sitio de la lengua, puede presentar atrofia, asi como
lesiones en la linea media. La lengua en ocasiones adquiere una rigidez que

la alimentacion resulta dificil y el lenguaje es muy confuso.
Ademas de la lengua, el paladar también se ve afectado el paladar blando y

la laringe. La mucosa bucal puede presentar una consistencia de dureza, con

epitelio atrofiado, en casos mas severos, el paladar puede estar destruido.
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Las alteraciones del gusto pueden ser por causas neuroldgicas,
relacionadas con la atrofia de la lengua.

Looby y Burket?’

, describen un caso de esclerodermia en golpe de sable de
una nifila de 4 anos, en los cuales se observaron lesiones bucales en carrillo,

lengua, y suelo de boca asi como el fondo de saco vestibular.

En el Journal of the american academy of pediatrics, se menciona el caso
de 3 pacientes con esclerodermia lineal, los cuales presentan alteraciones

neuroldgicas.

Se menciona que mediante un estudio neurologico detallado que se realizé,
se pudo observar la existencia de la retraccion y depresion del angulo de la

boca, producto de las alteraciones neuroldgicas.*®

Manifestaciones orales comunes en pacientes con esclerodermia.

Microstomia

Xerostomia

Disfagia

Fibrosis en paladar duro y blando

Riesgo elevado de enfermedad periodontal y caries
Ligamento periodontal ensanchado

Erosion de esmalte

Resorcién mandibular

Neuropatia trigeminal

Telangiectasias en cara y mucosa.

Fig.32 Tolle. Cuadro representativo de manifestaciones orales.*
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MANEJO Y TRATAMIENTO ODONTOLOGICO.

Los pacientes con un rango limitado de movimiento y apertura de la boca se
pueden beneficiar de la fisioterapia regular para mantener el rango de
movimiento y para minimizar o retrasar las contracturas.

En raras ocasiones, los pacientes pueden beneficiarse de la comisurotomias
bilaterales para aumentar la apertura bucal. 3**®
La instruccién y el refuerzo en las técnicas para higiene oral, junto con
frecuentes chequeos dentales periddicos, son de gran importancia y vitales
para el mantenimiento de la salud bucal.

Dependiendo de la extension de la enfermedad y los érganos afectados, las
modificaciones de los anestésicos locales, medicamentos y técnicas de
tratamiento pueden ser necesarias.

Debido a los muchos vasculares, inflamatorios y los cambios fibroticos
asociados con la esclerodermia, los pacientes son mas propensos a las
enfermedades bucodentales. Las intervenciones tempranas del tratamiento
son muy importantes para prevenir las complicaciones sistémicas
de la infeccion oral, asi como complicaciones en el cuidado de la higiene

dental. 3443

A medida que la enfermedad progresa, los pacientes no pueden tolerar por
un tiempo prolongado de tratamiento, y experimenta més dificultades en la
apertura de la boca y limitan el manejo del odontdlogo.

El odontdlogo tiene un papel clave en ayudar a los pacientes a
mantener la higiene bucal, identificando las manifestaciones, y
proporcionando la educacion del auto-cuidado, asi como modificar el

tratamiento, garantizar una atencion de higiene dental segura, y eficaz.
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La pérdida de la funcién salival es significativa, la xerostomia es una mas de
las complicaciones en estos pacientes, la disminucién en la ingesta de
carbohidratos es muy importante, ya que por la disminucién de secrecion
salival éstos pacientes corren mayor riesgo de reincidencias de caries 0 su

desarrollo, asi como la enfermedad periodontal, e infecciones por hongos.>*

Los habitos dietéticos, la deglucion, el gusto, el habla y la tolerancia

a los aparatos dentales pueden ser afectados negativamente.

Existen estrategias que el odontélogo puede llevar a cabo como el
recomendar los estimulantes salivares para reducir al minimo estos efectos
adversos, también el fluoruro, y enjuagues antimicrobianos, importantes para
el tratamiento contra enfermedad periodontal. Se recomiendan enjuagues a
base de clorhexidina, que entre sus beneficios esta reducir el riesgo de
infecciones fungicas que afectan a las personas con esclerodermia, ya que
ha demostrado ser de amplio espectro y gran actividad frente a

microorganismos Gram-positivas y Gram-negativos.*®

El uso de farmacos como la pilocarpina mejora notablemente el flujo salival
en pacientes con hipofuncion y por lo tanto, proporcionan muchos efectos
benéficos. Los sustitutos salivales, hecho de carboximetilcelulosa, son
medicamentos importantes para recomendar a los pacientes con
esclerodermia con xerostomia, ya que poseen propiedades quimicas y una
viscosidad similar a la saliva. Los sustitutos salivales que contienen fluoruro,
iones de calcio y iones de fésforo puede proporcionar un beneficio adicional

debido a sus propiedades remineralizacion.3**®

El uso diario de fluoruro de sodio al 1.1% o enjuagues de fluoruro de sodio al

4% o geles, son importantes para reducir el riesgo de caries.
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Muchos pacientes pueden beneficiarse de la utilizacion de un fluoruro

aplicado con las cucharillas en contacto con los dientes.

La aplicacion de barniz de fldor puede ser muy adecuada para muchos de
estos pacientes, ya que con el pequefio aplicador se permite un acceso mas
facil a la cavidad bucal.

El reflujo gastrointestinal afecta a aproximadamente al 90% de los pacientes
con esclerosis sistémica, debido al reflujo acido, ocasionando la erosién

dental, puede ocurrir como resultado a una hipersensibilidad.*

La programacion del tratamiento a realizar en estos pacientes debe de ser en
un corto tiempo para facilitar intervenciones dentales con éxito e higiene, sin

exponer al paciente a la fatiga.

Debido a la fibrosis de la lengua, la retraccion podria ser dificil para el
clinico, por lo cual el tener un asistente es muy Uutil, ya que pueden ayudar

con la retraccion mas eficazmente.

Para prevenir la aspiracion de los restos de alimentos, la succion de alta
velocidad es imprescindible. Los pacientes pueden experimentar
incomodidad al tratar de mantener la boca abierta, por lo que se sugiere el
uso de un analgésico noble como el paracetamol, esto una hora antes de
realizarle su procedimiento, esto puede hacer que el paciente se sienta

mejor.

La exposicion de radiografias en pacientes con esclerodermia sistémica es
algo complicado, por lo cual se recomienda el uso de radiografias infantiles,

con el fin de que éstas puedan entrar a la boca del paciente.

Se recomienda visitar al dentista 2 veces cada 3 meses, con la finalidad de

mantener en observacion al paciente y hacer controles de infeccion. 3443
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La Xerostomia es una alteracion de la secrecion salival, donde hay
disminucion de ésta a causa de una afeccion de las glandulas secretoras.
Principalmente se ve afectada la glandula parétida, las submandibulares, y
sublinguales.?*4°

Su tratamiento puede ser a base de infusiones de agua con nopal, o saliva

artificial con la finalidad de lubricar las mucosas.

La microstomia, se refiere a la disminucién o reduccién de la apertura bucal,
presente en pacientes con esclerodermia sistémica. Su tratamiento es a base
de fisioterapia, ejercicios de apertura y cierre, a manera de que los pacientes

disminuyan la tension muscular generada.

La disfagia, se refiere a la dificultad que se presenta para ingerir o deglutir,
los alimentos, éste tipo de trastorno esta presente en los pacientes con
esclerodermia sistémica,34444°

La erosion dental es una afeccion de origen no microbiano, sino metabdlico,
donde existe pérdida irreversible de la estructura de los érganos dentales a
causa de acidos, o sustancias quimicas. Este problema puede darse en

pacientes con esclerodermia sistémica por los reflujos presentes.

La resorcion mandibular, es una afeccion 6sea donde disminuye la
dimensién del hueso. Es el caso de estos pacientes, es a causa de la atrofia

presente.

La neuropatia trigeminal, es una afeccién del nervio trigeminal, a causa de la
inflamacién que causa dolor facial, y de origen multifactorial. Este trastorno

puede presentarse en pacientes con esclerodermia localizada o sistémica.3*
49
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4.1.3 HISTOPATOLOGIA.

Los cambios que se observan consisten fundamentalmente en edema,

fibrosis y las alteraciones vasculares; varian segun el estadio.

Fig.33 Schaumburg-Lever. A. piel normal, sin afecciones de Esclerodermia.
En la fig. B. se observa la esclerosis de las capas epiteliales, atrofia de los
vasos, y migracion linfocitaria.*

En el primer estadio, tomada la biopsia del borde violaceo periférico de las
lesiones, se observa en la dermis reticular un engrosamiento de los haces
de colageno con un infiltrado inflamatorio moderado vy linfocitario entre las

fibras colagenas y la periferia de los vasos.*°
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Fig.34 Bielsa.
Infiltrado
linfocitario.*°

El infiltrado inflamatorio es méas pronunciado en el tejido celular subcutaneo

y sus proyecciones ascendentes hacia las glandulas sudoriparas ecrinas.

Fig.35 Du Vivier. Atrofia
de glandulas ecrinas.*?

El depdsito de colagena y la presencia del infiltrado inflamatorio engrosa las
trabéculas que subdividen al tejido celular subcutaneo, el cual es sustituido
en grandes areas por coladgeno neo-formado, que se compone ce fibras
onduladas delicadas, mas que de haces, coloreandose débilmente con la
tincion de H&E.
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Fig.36 Du Vivier Neo-
formacién de fibras de
colagena.*

A nivel de los vasos sanguineos puede existir tumefaccion, edema y
engrosamiento de sus paredes, su luz es estrecha. Se observa la formacion

de fibras colagenas nuevas.'** Estos cambios se consideran leves.

Fig.37 Du Vivier. Epitelio
con esclerosis, afeccion de
vasos capilares y
glandulas.*
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En el estadio tardio, mas evidente en el centro de las lesiones, casi
desaparece por completo el infiltrado inflamatorio, a excepcion de algunas

zonas subcutaneas. No hay alteraciones de la epidermis.

En el interior de la dermis reticular los haces de colagena son gruesos,
condensados, y mas eosinofilicos de lo normal. En la dermis papilar, donde

normalmente el colageno tiene fibras laxas, se puede hacer homogéneo.

Las glandulas sudoriparas ecrinas se observan atrofiadas, disminuye el tejido
adiposo periférico es minimo o casi nulo, sin embargo se encuentran

rodeadas y oprimidas por el colageno neoformado.
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Como resultado de la sustitucion del tejido celular subcutaneo por colagena
neoformada, las glandulas sudoriparas parecen estar inclinadas hacia la
dermis, en vez de ubicarse cerca del borde dermo-epidérmico. Dentro del
colageno esclerdtico hay presencia de algunos vasos, frecuentemente con
paredes fibréticas y estenosis de su luz. La colagena que sustituye a los
adipocitos subcutaneos est4d formado por haces gruesos, palidos,

escleroticos, homogéneos o hialinizados, con escasos fibroblastos.
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Las fibras musculares, al ser afectadas se tornan vacuoladas y separadas
por edema y colecciones focales de células inflamatorias.

Las fibras musculares esqueléticas subyacentes a la zona de la piel afectada
pueden mostrar indicios de lesién en ausencia de alteraciones a nivel de los

vasos capilares musculares?:.

Como se mencion6 anteriormente, el infiltrado estd constituido
predominantemente por linfocitos e histiocitos, en muchos casos puede
haber un gran numero de plasmocitos y ocasionalmente mastocitos.
También se han observado formaciones tipicas de foliculos linfoides con

centros germinativos.
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4.2 DIAGNOSTICO.

Las caracteristicas clinicas que se observan, facilitan el diagndstico, se

puede decir que los signos y sintomas son datos idéneos y muy importantes

para establecer el diagnostico de la esclerodermia lineal.

En ésta enfermedad la presencia de la esclerosis es fundamental, éste dato
se puede corroborar realizando una maniobra clinica muy simple. La
maniobra del “pinzamiento”, consiste en tomar con los dedos indice y pulgar
una pequefia porcién de la piel, tratando de pegarla, lo cual no sucede. Lo
primero en que se debe de pensar, es en la entidad, y realizar una historia
clinica completa para realizar el diagnéstico.

La placa alopécica y el surco deprimido clinicamente presente en el cuero

cabelludo, ayudan a establecer el diagnéstico.

En las etapas tempranas es fundamental realizar un estudio histolégico para
diferenciar a la esclerodermia lineal de enfermedades escleroatréficas o
esclerodermoides, como el liquen escleroso atréfico, o la escleroderma de
Buschke.*

Biopsia. La biopsia de piel es un examen muy util en éstos pacientes, puesto
gue puede dar datos comunes de las otras colagenopatias y propios de la
esclerodermia, y poder corroborar de manera histologica la lesion, la cual
debe ser profunda, esto es, hasta tejido subcutaneo puesto que los cambios

se inician igualmente de manera profunda.

77



Fig.39 Arenas. Miembro
superior con
esclerodermia.*®

Fig.40 Arenas Biopsia
del miembro superior.
(fig.35).*

Lesiones asociadas.
Puede asociarse con espina bifida en un 33% de los casos, se asocia con
sacralizacion, con cifosis y escoliosis, estas alteraciones de columna se

pueden documentar con radiografias en un 47%.
De las anomalias costales puede haber costillas cervicales o rudimentarias,

torticolis, atrofia clavicular, disminucion de tono del musculo pectoral (cuando

el térax se ve involucrado), deformidades éseas.
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En cara existe la atrofia muscular, atrofia en huesos de craneo y cara, y

alteraciones en boca (dientes).

Puede asociarse a la melorreostosis, por las caracteristicas y zonas de
afectacion presentes.

También se han descrito alteraciones neurolégicas y anormalidades
oculares.

Las lesiones neurolégicas no tienen una etiologia clara, sin embargo se
relaciona con ciertas afecciones que se pueden causar en los nervios
craneales.

Se pueden presentar paralisis de nervios craneales del lado afectado por la
esclerodermia lineal, como ejemplo, la rama mandibular del facial, al verse

afectado puede causar problemas en mandibula.'®

Datos de laboratorio. Generalmente se registra la presencia de anticuerpos
antinucleares (ANA), anti-DNA, de cadenas simples y dobles en un 53.3%,
hay presencia de factor reumatoide, se detectan deficiencias del Factor de
complemento C2, anticuerpos anticentromero (ACA), anticuerpos
antihistonas (AHA), Scl-70, y en ocasiones también existen auto-

anticuerpos 6rgano-especificos. 84144

La presencia de los ANA, anti-DNA, y eosinofilia, pueden indicar la actividad

de la enfermedad.*>*®
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Figs.41,42. Rook. Muestran a los Anticuerpos anticentrémeros (ACA) con
hep-2, presentes en la esclerodermia.*?

Examenes de Imagen - Estos examenes pueden visualizar los 6rganos
internos para ver como los ha afectado la enfermedad. Las areas especificas
del cuerpo a ser examinadas con pruebas de imagen se podrian elegir con

base en sus sintomas. Exadmenes de imagen incluyen:

e Rayos X - Prueba que usa radiacion para la toma de la imagen de las
estructuras internas del cuerpo, y observar las alteraciones existentes.

« Tomografias Computarizadas (CT) - Tipo de rayos X que usa una
computadora para tomar imagenes de estructuras internas del cuerpo

« Imagen de Resonancia Magnética (MRI) - Prueba que usa ondas
magnéticas para tomar imagenes de estructuras internas del cuerpo

o Capilaroscopia en el pliegue de la ufia - Esta prueba involucra una

vista aumentada del pliegue de la ufia para examinar los capilares.
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4.3 DIAGNOSTICO DIFERENCIAL.

Debe de diferenciarse de otros estados esclerodemiformes que se pueden
presentar en diversas enfermedades. Como es el caso del Sindrome de

Parry Romberg, y la atrofia hemifacial.

Sindrome de Parry Romberg.

Sinonimia: hemiatrofia facial progresiva, atrofia hemifacial, trofoneurosis
facial.

Es descrita por primera vez en 1825 por Parry y en 1846 por Romberg. Se
trata de una enfermedad con atrofia progresiva crdnica, de etiologia
desconocida, con desérdenes neurocutaneos.

Caracterizada por atrofia hemifacial progresiva de la piel, tejidos blandos,
tejido subcutaneo y en ocasiones se ven afectados los huesos adyacentes
craneofaciales, como los maxilares, frontal, o parietales, ademas de
musculos, principalmente el buccinador y temporal el proceso se puede
extenderse hasta el cuello, pasando por la comisura bucal y puede afectar a
la mitad de todo el cuerpo; se presenta de forma unilateral. La atrofia

comienza a desarrollarse en la zona para-medial de la cara.*®

Afecta mas a mujeres entre las 2 primeras décadas de vida, el progreso va
de 2 a 20 afios, y posteriormente entra en una fase estable, al igual que la
esclerodermia en golpe de sable, prevalece mas durante la infancia. Los
primeros cambios caracteristicos fisicos aparecen durante la primera década
de vida.

Las caracteristicas diferenciales entre la esclerodermia en golpe de sable y el
sindrome de Parry Romberg son clinicas e histolégicas, y sus tratamientos

difieren.
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Aunque existe un debate acerca de la relacion entre el sindrome de Parry-
Romberg y la esclerodermia, ya que algunos autores defienden la posicién
de que la esclerodermia en golpe de sable, solo es un tipo especial de atrofia
hemifacial, mientras otros indican que las dos alteraciones pueden
desarrollarse al mismo tiempo.*

Lewkonia y Lowry sugieren que la atrofia hemifacial progresiva es
considerada una forma de esclerodermia lineal anatdbmicamente limitada
puede no haber afeccion a las extremidades o ciertos érganos.

La atrofia presente puede afectar el tronco, el brazo, y pierna, de forma
ipsilateral o contralateral, asi mismo, la atrofia esta en relacion a la zona de
afeccion.

Pueden presentar atrofia de lengua y en la comisura de la boca, también se
presentan anormalidades dentales, la mandibula se puede ver afectada, por
lo cual es mas susceptible a fracturas. Dentro de las anormalidades dentales,
puede haber una erupcion tardia, desarrollo anormal de la morfologia de las
raices dentales, y en casos raros, puede haber reabsorcion radicular.
Radiograficamente el cuerpo de la mandibula afectado se ve corto, el

desarrollo del &ngulo mandibular se ve afectado, causando maloclusiones.
Los pacientes diagnosticados con Parry-Romberg, pueden presentar
multiples sitios con esclerodermia localizada en el cuerpo. Y ocasionalmente

el vitiligo acompafa a éste desorden.

El sitio afectado en cabeza, presenta alopecia delimitada, las cejas y

pestafias del lado afectado, estaran ausentes, soélo en las zonas de afeccion.
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Se puede presentar enoftalmos, pardlisis en los musculos oculares,
retraccion del parpado, probablemente por la afeccion de la primera rama
trigeminal, puede presentarse uveitis y heterocromia, afeccion de piel con
hiperpigmentaciones. Existen casos reportados en los que se refieren

espasmos hemimasticatorios.

En éste sindrome son muy frecuentes los desordenes neurolégicos, como
migrafias, neuralgias trigeminales en un 52%, parestesia del nervio facial,
epilepsia presente en la mayoria de los casos, puede haber agenesia del
nucleo caudal, anormalidades en la vasculatura cerebral, pueden presentar

aneurismas.

Figs.43 Falabella. Esclerodermia
lineal con probable Sindrome de
Parry-Romberg *

En las imagenes neuroldgicas, se aprecian zonas bien delimitadas de las

corticales, calcificaciones intra-parenquimatosas, y atrofia cerebral.
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Las causas probables para desarrollar Sindrome de Parry Romberg son
numerosas, pero se tiene el concepto de que pueden ser por traumas
faciales o en el cuerpo, alteraciones en ramas nerviosas, como el trigémino o
en el sistema periférico simpatico, infecciones por Borrelia Burgdorferi,
mecanismos autoinmunes, o0 relacionadas con la coexistencia de
enfermedades, por ejemplo, la presencia de enfermedades de la tiroides,
vitiligo, artritis reumatoide, espondilitis anquilosante, y lupus eritematoso, y

por ciertos auto-anticuerpos elevados.

Pesler*® menciona que una de las probables etiologias es a causa de un

dafio cronico vascular mediado por células.

Es considerada una enfermedad auto-limitada, y a pesar de estar muy
relacionada con la esclerodermia en golpe de sable, no han podido
comprobar si el sindrome de Parry-Romberg es considerado un subtipo de la
esclerodermia en golpe de sable, o el agente causal es el mismo. Aunque
presenta caracteristicas clinicas similares, son diferentes en caracteristicas
histoloégicas y tipos de tratamiento. La atrofia es mas severa en la

esclerodermia, que en el sindrome. 3132

Debe de realizarse el diagndstico diferencial con la esclerodermia cutanea,
con liquen escleroso atréfico, esclerosis reticular dérmica, y con la fascitis
eosinofilica, que presentan afeccién en la piel, pero van a diferir en las
caracteristicas clinicas, histopatologicas, y datos de laboratorio, ademas de

las zonas de afeccion.
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4.4 PRONOSTICO.

En la esclerodermia lineal, siempre habra presencia de atrofia, las placas
esclerdticas tienden a mejorar con el tiempo, en un 50% de los pacientes, las
lesiones que involucionan o se “ablandan”, dejando soélo lesiones

pigmentadas marrén por un largo periodo.

La esclerodermia tiene un tiempo entre 3 y 5 aflos de actividad, pero algunas
lesiones pueden perdurar hasta 25 afios.

El problema es estético, por la lesion lineal presente en cara, y aunque la
hemiatrofia facial es comunmente persistente, en la zona frontoparietal,

puede haber crecimiento de cabello.

Cuando las lesiones se presentan en las extremidades pueden impedir el

crecimiento, y por lo tanto su desarrollo.

Se considera que aunque soélo afecta las capas superficiales de la piel, e
involuciona en un periodo de 3-5 afios, y no pone en riesgo la vida del
paciente, afecta la funcidn, sobre todo en la esclerodermia lineal, por las

atrofias presentes.

El prondstico para los pacientes que presentan este padecimiento se
considera bueno, aunque su evolucién es impredecible.**’
La progresion de la esclerodermia localizada a sistémica progresiva esta en

duda o con baja incidencia, sélo se reporta del 5 al 7%.
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4.5 TRATAMIENTO.
No existe un tratamiento eficaz o especifico de tipo curativo, sin embargo, se
cuenta con una gama de medicamentos, o tratamientos alternativos, para

sobre llevar la enfermedad.

Esteroides Tépicos. Son de utilidad en pacientes con placas escasas, los
de alta potencia se consideran de primera eleccién y se aplican durante la
noche por tres semanas; posteriormente dos dias a la semana hasta

conseguir una mejoria clinica.

Esteroides Sistémicos. Indicados en las formas de evolucion y progresion
rapida, que pueden alterar la funcién de la zona afectada, son Uutiles en la
fase inicial inflamatoria, aunque en etapas cronicas son ineficaces. Las dosis
sefialadas son de 1mg/kg/dia durante un mes, posteriormente se administran

0.5mg/kg/dia durante un mes, seguidas de reduccién progresiva.*

Dimetilsulfoxido. Se trata de un solvente industrial, con propiedades
antiinflamatorias, vasodilatadoras, y citoprotectoras aun no bien

comprobadas.

Existen reportes de su uso en concentraciones del 50 al 70%, que
lamentablemente pueden originar dermatitis irritativa por contacto. Suele
indicarse a concentraciones del 10 al 15% mezclado con urea en una
concentracion del 10 al 30%, aplicado por las noches, éstas son dosis que no

causan irritacion; pero sin embargo no se recomienda su uso en la cara.

En la clinica de Enfermedades de la Colagena del Centro Dermatologico
Pascua (CDP), se utilizaba la combinacion de dimetil sulféxido al 10% con
urea, ésta Ultima con el objetivo de dar mayor flexibilidad a la piel, por su

capacidad de fijar agua, a una concentracion del 20 o 30%.
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Derivados de la vitamina D3.

El calcipotriol. Actia sobre los fibroblastos, inhibiendo su crecimiento y la
produccion de citocinas como IL-2 e IFN-a. Su uso es durante las noches por
un tiempo de 6 meses y es de aplicacion topica (pomada). Se recomienda el
uso alterno de UVA1, como fototerapia.

Calcitriol. Se administra por via oral en dosis inicial de 0.25ug, con aumento
de 0.25pg/dia cada semana, hasta un maximo de 2.5ug/dia.

Colchicina. Alternativa mas para el tratamiento, en estudios controlados con
placebo en los que se administré una dosis de 1mg/dia durante 3 meses, no

se encontré eficacia significativa.**

Se sabe que inhibe la acumulacion de colagena, al bloguear la conversion

de procolagena a colagena.
Se han indicado dosis de 1 a 2mg/dia, sola o con la D-penicilamina.

Deltapenicilamina. Ha sido ampliamente usada para reducir el compromiso
cutaneo, con la consecuencia de desencadenar un cuadro de pénfigo de
dificil manejo, por lo cual se debe de vigilar la funcién renal. Se administra
por via oral ebn dosis de 250mg/dia, dosis que se incrementa cada 2 a 3

meses hasta llegar a un maximo de 750 a 1500mg/dia.

La D-penicilamina y metotrexato, se consideran Utiles es casos de

evolucion rapida, aunque sus efectos secundarios limitan su uso.

Agentes inmunosupresores. El aumento de la sintesis de colageno, con su
depdsito en la piel y en érganos internos (E. Sistémica), es el sustrato
patogénico de la esclerodermia, en forma accesoria, se encuentran infiltrados
inflamatorios celulares y auto-anticuerpos, hallazgos que apoyan la influencia

del sistema inmune en el dafio tisular y que son el fundamento para el uso de
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corticosteroides sistémicos y agentes inmunosupresores, que son de gran
utilidad en procesos inflamatorios agregados como miositis o poliartritis y

afectacion visceral.

Siempre debe de valorarse la accion terapéutica sobre los efectos toxicos
que puedan complicar ain mas este padecimiento. Los farmacos mas
utilizados son : clorambucilo, azatioprina, metotrexato, ciclosporina, globulina

antitimocitica y fotoféresis extracorporal.

El uso de Prednisona e inmunosupresores como la azatioprina y la
ciclofosfamida, estan indicados en pacientes con compromiso visceral

asociado a artritis y miositis.

El metotrexato en dosis semanales bajas puede ser Util, especialmente en

combinacion con prednisona.

El interferon-a inhibe in vitro la formacién de la colagena de piel normal y
esclerodérmica, pero no se ha demostrado su eficacia in vivo. También se ha
empleado el interferon gamma, con ciertos resultados positivos, como la

inhibicion de colagena y modula la respuesta inmunitaria.

La nifedipina ha sido util en el tratamiento de Raynaud y en la esclerosis

sistémica.*33

El sildenafil ha sido empleado con resultados prometedores en la

enfermedad vascular pulmonar y de los dedos.

Relaxina. Polipéptido producido durante el embarazo; inhibe la sintesis del
coldgeno y aumenta la produccién de colagenasa por los fibroblastos. Se
administra recombinada por via subcutanea en dosis de 25ug/kg/dia por 6

meses.
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Otros agentes. Se han utilizado trasplantes de células madre autélogas,
minociclina, factor Xlll, griseofulvina, edetato disédico (EDTA) y tacrolimus

por via oral.

Tratamiento Rehabilitatorio. En el caso en donde los miembros se ven
afectados, se puede afiadir una fisioterapia que cuente con ejercicios de
extension activa y pasiva que ayuden, a una mejor y mayor movilidad, y
previniendo la anquilosis de las articulaciones que puedan estar

involucradas.

Fototerapia. Existen pruebas de que la UVA1 es (til y mas a dosis altas
(130J/cm? por sesion). Aparentemente act(ia como inductora de la apoptosis
y favorece la actividad de la colagenasa 1. La elasticidad cutdnea es mayor
después de 4 a 10 sesiones y alcanza un efecto maximo a las 25 sesiones.
La combinacion con psoralentos sistémicos (terapia con PUVA) o disueltos
en agua (balneoterapia) ofrece el mismo beneficio, con la ventaja

coadyuvante de reducir las dosis totales de UVA.*

Tratamiento Quirdargico. En ocasiones son necesarias las intervenciones
quirurgicas, con el fin de corregir las contracturas, efectuar el alargamiento
de los miembros y poder corregir las deformidades (atrofias). En éstos casos
puede realizarse un lipoimplante, y es por medio de un auto-injerto de tejido

adiposo.

Se han dado buenos resultados con las cirugias estéticas, con el empleo de

colagena sintética inyectada, y en combinacién con acido hialurénico.*

Se han reportado tratamientos exitosos con el uso de rayos NB-UVB de

banda estrecha, siendo una de las terapias de uso mas reciente.
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Se realiz6 el estudio en el departamento de dermatologia de la universidad
de Nueva York, en donde reportaron a dos hermanas con la misma afeccion

(esclerodermia en golpe de sable).

Una de las hermanas inici6 con la fototerapia por un afio tres veces por
semana, ademas de la administracion oral de colchicina. Posterior al afio de
fototerapia, se vieron buenos resultados, ya que fue disminuyendo la
progresion de la esclerodermia. Por lo cual la terapia cambid, disminuyendo
la fototerapia de los rayos NB-UVB, a dos veces por semana, junto con la
administracion oral de colchicina, y cloroquina, con lo cual, 6 meses después
la paciente pudo detectar mas mejoria; las zonas de alopecia presentaban
nueva implantacion de cabello, y alentando mas la progresion de la

enfermedad.?

El uso de los NB-UVB, fue la terapia aplicada a las hermanas afectadas, en

diferente tiempo; una de las hermanas recibio la terapia

En algunos casos puede ser necesario el tratamiento odontologico, cuando
el proceso incluye la mandibula y 6rganos dentales®.

Tratamiento del Fendbmeno de Raynaud.

No farmacoldgico. Evitar las bajas temperaturas; usar guantes térmicos y
medias gruesas, evitar los cambios bruscos de temperatura, favorecer un
estado de tranquilidad. En caso necesario meter las manos y los pies en

agua tibia y frotar con vaselina sélida para inducir el calor por friccion.
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Farmacologico. Los vasodilatadores estan indicados para el control del
fendbmeno de Raynaud, sobre todo los bloqueadores de los canales de
calcio. El farmaco que ha dado mejores resultados en casos no complicados

es el nifedipino de liberacion lenta en dosis de 10mg tres veces al dia.

Las dihidsopiridinas son alternativas Utiles, entre éstas se encuentran: la

isradipina, amlodipino, 5mg/dia por via oral, nicardipino o felodipino.

También la prazosina es otra opcion, aunque ha presentado resultados
variables; los bloqueadores de los AT2, como losartan, trinitrato de glicerol
percutaneo al 2% en pomada, analogos de las prostaciclinas, como la
combinacion de iloprost-trometanol por via parenteral en casos graves, en
dosis de 1.5 a 2 ng/kg por minuto en infusion continua de 6 horas por 5 dias

consecutivos.

Se sugiere administrar acido-acetil salicilico en dosis bajas de 81mg puesto

que, aunque no es un vasodilatador, previene episodios trombaticos.
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PRESENTACION DE CASO CLINICO.

Paciente masculino de 27 afios de edad, diagnosticado con “Esclerodermia
lineal en golpe de sable”, desde los 15 afios. A continuacién, se presentan

los siguientes datos del paciente, con la finalidad de conocer su caso clinico.
Antecedentes Heredo-Familiares (AHF).

Abuelo Paterno: Diabetes, hipertension, enfermedad renal crénica.
Abuela Paterna: Neumonia, diabetes.

Abuelo Materna: Diabetes.

Abuela Materna: Diabetes.

Padre: Célculos renales.

Madre: Sin Antecedentes Patolégicos.

Hermano: Alergia a sudor (urticaria).

Hermana: Sin Antecedentes Patoldgicos.

Esposa: Sin Antecedentes Patoldgicos.

Hijos: Dos niflas, una de 5 meses y la segunda de 10 afios, y un nifio de 4

anos.

La bebé de 5 meses presenta alergia a productos quimicos (jabon). La nifia
de 10 afios presenta miopia; el hijo no presenta Antecedentes Patol6gicos.
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Antecedentes Personales no Patologicos (APNP).
Originario: México D.F.

Estado civil: Casado.

Escolaridad: Secundaria.

Religion: Cristiano.

Vacunacién: Esquema completo.

Casa-habitacién: Propia, cuenta con los servicios necesarios e

indispensables para poder habitar.

Zoonosis: Presencia de una mascota (perro).

Higiene: Aseo personal, 2 veces al dia, e Higiene dental. 2 veces al dia.
Cambio de ropa interior y externa. Diario, en ocasiones dos veces al dia.
Antecedentes Personales Patolégicos (APP).

Alcoholismo: Negado.

Tabaquismo: Negado.

Toxicomanias: Negado.

Quirurgicos: Presenta 2 cirugias reconstructivas:

- Reseccion de piel en zona alopécica (cuero cabelludo), afectada por
la Esclerodermia hace 5 afios.

- Lipo-injerto, dos afios posteriores a la primera.

Traumatismos. Negados
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Transfusiones: Negadas.
Padecimiento actual (PA).

Inicio. Se le diagnostica la Esclerodermia lineal a los 15 afios de edad, por un
dermatologo del Hospital de Dermatologia Dr. Ladislao de la Pascua”,
posterior a examenes rutinarios para el diagndstico. El paciente presentd en
las primeras etapas, una placa morfea hiperpigmentada (similar a un
hematoma) que era evidente en la zona frontal, ceja y parte de la zona
angular del lado derecho ( donde se presenta la afeccion), y posteriormente

evoluciono a una esclerosis de la piel.

Signos y sintomas. Al inicio de la afeccion, el paciente referia dolor e
hipersensibilidad al tacto en la zona afectada, esto a causa de la fase
edematosa (inflamacion), en la que se encontraba el desarrollo de la
esclerodermia. Ademas de presentar contracciones esporadicas musculares
adyacentes no muy frecuentes, y presentaba presion ocular, leve que en la
actualidad ya son esporadicas las ocasiones en las que esto ultimo se
presente.

Evolucién. El paciente después de ser diagnosticado, fue tratado con
medicamentos como la colchina, y D-penicilamina, con el objetivo de frenar la
sobre produccion de colagena; ademas de dos pomadas de uso diurno vy la

otra de uso nocturno, con el fin de humectar la zona esclerosada.

El padecimiento durd activo entre 3-6 afios, tiempo en el que la lesion se
hacia mas evidente clinicamente, afectando desde cuero cabelludo, hasta el
mentdn del lado derecho, semejando a un sablazo ( por ello el nombre de la

lesion), y una atrofia hemifacial.
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Posterior al tiempo de evolucion, suspendido el tratamiento, ya que el
problema se detuvo, y lo programaron para las cirugias con el objetivo de
reconstruir las zonas afectadas por la atrofia., la reseccién y unién de colgajo

con injerto de cabello, y el lipo-injerto dos afios posteriores.

Al involucionar la esclerosis, la piel queda con una placa hipopigmentada y

Ccon una consistencia suave.

A doce afos de ser diagnosticado, el paciente se encuentra estable y en
revision con su dermatélogo. El paciente requiere de mas lipo-injertos, ya
que no se puede evitar que el tejido adiposo se reabsorba. Esto tiene que
esperar a que su dermatdlogo lo indique, ya que después del primer lipo-
injerto tienen que esperar 3 afios. Por el momento, no existe una fecha
programada para la siguiente intervencion del paciente, se espera que se

pueda realizar un lipo-injerto dentro de 2 afos.

En cuanto al manejo odontolégico, se le han realizado profilaxis al paciente
como medidas de control, y de prevencion. A pesar de que el paciente no se
ha visto comprometido en su salud buco-dental, se le ha mantenido bajo

control.

Se le han realizado, restauraciones y cambios de otras (amalgamas,
resinas), con el fin de prevenir reincidencia de caries y el desarrollo de la
misma. Se ha tratado de realizar estos procedimientos en el menor tiempo
posible, con el objetivo de evitar la fatiga muscular del paciente, ya que en

ellos, es evidente, por las atrofias musculares y 6seas presentes.

Se reforz6 su técnica de cepillado, y se le ha mandado el uso de colutorios
bajos en alcohol, ya que no lo acostumbraba asi como el uso del hilo dental,
a fin de mantener un estado de salud.
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Se debe recordar que la esclerodermia lineal en golpe de sable, no

compromete la vida del paciente, mas sin embargo, deja secuelas estéticas.

A la exploracion bucal, el paciente no presenta alteraciones en 6rganos
dentales, mucosas, y tejidos adyacentes, por lo cual se puede decir
satisfactoriamente que el objetivo de mantener lo mas sano posible al
paciente se ha logrado, disminuyendo la reincidencia de caries, y previniendo

la enfermedad periodontal.

Fig.44 Paciente a los 7 Fig.45Paciente a los 12
afios. Fuente directa. afios. Fuente directa.
Fuente directa.
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Fig.46 Paciente a los 15 afios, Fig.47 Paciente a los 25
con inicio de la afeccion. afos. Fuente directa.
Fuente directa.

Fig.48 Vista
Supracraneal. Fuente
directa.
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Fig.49 Vista
lateral derecha,
paciente con
boca abierta.
Fuente directa.

Fig.50 Vista
frontal, paciente
con boca abierta.
Fuente directa.
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Fig.51 Vista lateral derecha,
paciente en reposo. Fuente

Fig.52 Vista lateral derecha,
paciente con boca abierta.
Fuente directa.

Fig.53 Vista lateral
izquierda, paciente en
reposo. Fuente directa.
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Fig.54Vista
submental. Fuente
directa.

Fig.55 Vista
submental. Fuente
directa
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CONCLUSIONES.

La esclerodermia es una enfermedad crénica del tejido conectivo y vascular,
relacionado con alteraciones en el sistema inmune. Los signos clinicos
caracteristicos de ésta enfermedad tienen relacién con la sobreproduccion
de colageno en exceso presente en el tejido conectivo de la piel y en ciertos
organos internos del cuerpo afectados.

El compromiso oro-facial de la esclerodermia, es muy importante, asi como

los efectos en el cuidado oral de los pacientes.

Es importante que el odontélogo tenga los conocimientos sobre los signos y
sintomas del desarrollo de ésta enfermedad en éstos pacientes, con el

objetivo de brindarles un buen y apropiado manejo en los tratamientos.

A pesar de los estudios que se han realizado, con el fin de mejorar el
tratamiento en pacientes con éste padecimiento, la esclerodermia sigue
siendo hoy en dia una enfermedad que compromete el estado de salud

sistémico del paciente, y que aldn no se tiene clara la causa.

Aun se sigue relacionando con factores quimicos, infecciosos, con bacterias
como Borrelia Burdorgferi, procesos traumaticos, procesos inmunoldgicos
(que en cierto punto suena légico), alteraciones en el proceso de inflamacién

y en la produccion de la colagena.

Es importante saber el manejo, tratamiento, indicaciones 'y
contraindicaciones de éste, y posibles opciones para mejorar la calidad de
vida del paciente, saber cuales pueden ser las complicaciones que se

pueden presentar.
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Sin embargo, se espera que en un futuro no muy lejano, se pueda encontrar
el agente causal, y poder contrarrestarlo, a manera de ofrecer la terapia

definitiva a las personas con éste padecimiento.

Finalmente es importante recalcar lo antes ya mencionado, que la
esclerodermia al afectar cabeza, cara y cuello, el odontélogo debe conocer
sobre éste padecimiento, puesto que el estado progresivo en el que se

encuentre la enfermedad, dependera mucho para dar un plan de tratamiento.

En cuanto al manejo odontoldgico, es importante mencionar que el realizar
revisiones periédicas cada tres meses, ayudara al paciente con
esclerodermia a mantenerlo abajo un control, y prevenir la reincidencia de
caries, enfermedades periodontales, enfermedades micéticas, o bien el

desarrollo de las mismas.

El uso de infusiones de nopal ayudan a la lubricacion de las mucosas en

boca, mas en pacientes con esclerodermia sistémica.

El uso de anestésicos con vasoconstrictores dependera del curso de
evolucion del paciente con el tipo sistémico (problemas cardiacos), ya que en
caso de poder causar un problema al paciente, se pensara en el uso de

anestésicos sin vasoconstrictor.
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GLOSARIO.

Acido desoxirribonucleico (DNA). EI DNA (del inglés desoxirribonucleic
acid) mantiene la informacion genética sobre el crecimiento, la division y la

funcién de las células.

Acroesclerosis. Endurecimiento de la piel tipico de la esclerosis sistémica
(esclerodermia) que afecta las manos (a partir del pliegue de la mufeca

hacia los dedos).

Alopecia. Pérdida del cabello, ocurre espontdneamente en algunas
enfermedades reumaticas como el lupus eritematoso sistémico (LES).
También es consecuencia de diversos recursos terapéuticos: ciclofosfamida,

cloroquina, etc.

Anticuerpo. Proteina producida por las células encargadas de la respuesta
inmune humoral (células plasmaticas) posterior a un estimulo antigénico.
Denominadas inmunoglobulinas (Ig), en el humano se pueden identificar

cinco clases principales: IgG, IgA, IgM, IgD, IgE.

Anticuerpos anticardiolipina. Autoanticuerpos (marcador) dirigidos contra
cardiolipina (fosfolipido) muy caracteristicos, pero no exclusivos del sindrome
antifosfolipido. La cardiolipina es el sustrato que se usa en la prueba de
VDRL.

Anticuerpos anticentrémero. Autoanticuerpos (marcador) dirigidos contra
epitopes presentes en el centromero (cinetécoro) muy caracteristicos, pero

no exclusivos del sindrome de CREST.

Anticuerpos anti-nDNA. Autoanticuerpos (marcador) dirigidos contra el
acido desoxirribonucleico nativo (nDNA), es decir de doble cadena, muy

caracteristicos, pero no exclusivos del LES.
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Cerca del 70-80% de los pacientes con LES presentan durante la evolucion

de su enfermedad anticuerpos anti-nDNA.

Anticuerpos antinucleares (AAN). Familia de autoanticuerpos dirigidos
contra epitopos (antigenos) que normalmente estan presentes en el nucleo
de las células, los cuales ocurren con mucha frecuencia en las enfermedades
reumaticas generalizadas como LES, asi como en otros padecimientos

reumaticos y no reumaticos.

Anticuerpos anti-Scl70. Autoanticuerpos (marcador) dirigidos con el
antigeno Scl70 (topoisomerasal), muy caracteristicos, pero no exclusivos de

la esclerodermia sistémica (esclerodermia).

Antigeno. Porcién pequefia de una sustancia, generalmente de naturaleza
proteinica (proteinas) o lipoproteinica (grasas y proteinas) de origen interno o

externo, que pueden estimular el desarrollo de una respuesta inmune.

Autoanticuerpo. Anticuerpos dirigidos contra los antigenos propios del

individuo.

Autoinmunidad. Es un proceso patologico causado por, o asociado con los
efectos biolégicos de una respuesta inmune, humoral, celular o ambas,

dirigidas contra antigenos propios.

Calcinosis. Depésitos firmes, irregulares y por lo general indoloros de
cristales de fosfato de calcio basico a nivel cutdneo o subcutaneo, que
ocurren principalmente a nivel de manos de los pacientes con esclerosis
sistémica, aunque también pueden presentarse en cualquier tejido blando. La
calcinosis a nivel muscular y cutaneo es una secuela severa y frecuente en la

dermatomiositis juvenil.
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Células HEp-2. Sustrato celular procedente de una linea celular proliferante
(células epiteliales humanas de origen neoplasico) utilizada en el laboratorio

para la busqueda de anticuerpos antinucleares.

Citocinas. Denominacion utilizada para referirse a un grupo muy extenso de
mediadores (=100) solubles o unidos a las membranas celulares, de
naturaleza proteinica y bajo peso molecular (<80kD), las cuales son
utiizadas por diversas células, particularmente las encargadas o
responsables de la respuesta inmune, para el envio y recepcion de sefiales o
mensajes entre las mismas. En afos recientes, las citocinas se han
clasificado en diversas familias, como: interleucinas, quimiocinas,
hematopoyetinas, etc., en tanto que otras con las mismas propiedades han
conservado su denominacion inicial, como el interferén, el factor de necrosis

tumoral a (FNT a), etc., con el objeto de evitar mayor confusion.

Colageno. Familia de al menos 18 proteinas diferentes codificadas por poco
mas de 20 genes y con estructura de triple hélice. El colageno representa el
componente principla de la matriz extracelular del tejido conjuntivo,
proporcionandole una estructura de apoyo ad hoc para cada organo. El

colageno en su conjunto representa 20% de la masa corporal total.

Complejo mayor de histocompatibilidad. (MHC, del inglés Major
Histocompatibility Complex). Es un conjunto de genes codificados en el brazo
corto del cromosoma 6 del humano. Aunque los términos MHC y HLA
(human leukocyte limphocyte antigens) se usan comdnmente como
sindbnimos, en realidad el primero corresponde al locus localizado en el
cromosoma 6, en tanto que los segundos son las estructuras codificadas por
los mismos, y expresadas en la membrana de todas las células nucleadas

del organismo.
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La relevancia fundamental del MHC y los alelos HLA, mas alla de sus
importantisimas funciones en la respuesta inmune, deriva del hecho de que
algunos antigenos HLA se han asociado con la predisposicion para el

desarrollo de algunas enfermedades reumaticas.

CREST (sindrome de). Acronimo del idioma inglés que es utilizado para
clasificar un subgrupo de pacientes con esclerosis sistémica que
clinicamente presentan: Calcinosis, Fendbmeno de Raynaud, compromiso

esofagico, esclerodactilia y telangiectasias.

Enfermedad del tejido conjuntivo. Padecimiento donde ocurre un proceso
de inflamacion que compromete el tejido conjuntivo de cualquier érgano o
tejido como la piel, articulaciones, musculo estriado, etc. En éste grupo se

incluyen su etiopatogenia esta involucradas alteraciones autoinmunes.

Esclerodactilia. Endurecimiento de la piel tipico de la esclerosis sistémica
(esclerodermia) que compromete la piel de los dedos a partir de las

articulaciones metacarpofalangicas.

Esclerosis sistémica (esclerodermia). Enfermedad cronica del tejido
conjuntivo de etiologia desconocida caracterizada por fibrosis secundaria a
depdsito de grandes cantidades de tejido conjuntivo (colageno tipo |y II,
proteoglucanos y fibronectina) que clinicamente se traduce por
endurecimiento y engrosamiento de la piel (esclerodermia), existe
compromiso micro-vascular, secundario a cambios en las células endoteliales
y que clinicamente se traduce por fendmeno de Raynaud, también se
presentan alteraciones autoinmunes Yy cambios fibritico-degenerativos de

magnitud variables en el aparato musculo-esquelético, gastrointestinal y
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diversos 6rganos como rifidén, pulmoén, corazoén, tiroides, glandulas salivales y

lagrimales, etc.

Escoliosis. Desviacion de la columna vertebral hacia el lado derecho o

izquierdo.

Factor de necrosis tumoral alfa (FNT-a). Sustancia (citocina) producida por
algunas células del cuerpo con diversas funciones en el organismo, pero se
ha identificado como citocina que participa activamente en el desarrollo de la
inflamacion en la artritis reumatoide, asi como en otras enfermedades

reumaticas y no reumaticas.

Fibrosis. Formacion de tejido en forma de cicatriz (fibroso). Afectando

cualquier parte del cuerpo.

Gen. Segmento del DNA que contiene informacion sobre las caracteristicas
hereditarias como color del cabello, color de ojos y estatura, asi como la
susceptibilidad para ciertas enfermedades.

Inflamacion. Respuesta de los tejidos vivos al dafio. Se define en latin como
inflamatio que indica una respuesta local al dafio celular, caracterizada por
una vasodilatacion, infiltracion de leucocitos, calor local y dolor; actia como
un mecanismo para controlar agentes nocivos y eliminar el tejido que se ha
dafiado durante el proceso. Esta definicion incluye la conceptualizacion de
Aurelio Cornelio Celsus (14 a.C.-37 d.C.) de: “rubor et tumor cum calor et

dolor”.

Inmunofluorescencia. Técnica mediante la cual se pueden identificar
diversos antigenos tisulares, asi como los anticuerpos dirigidos contra los

mismos, a través del uso de sustancias fluorescentes, su indicacién mas
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frecuente en reumatologia es la busqueda de anticuerpos antinucleares
(AAN), anticuerpos anti-ANCA, etc.

Interferdn. Proteina (citocina) producida por las células. Ayuda a regular el
sistema inmunoldgico del cuerpo, reforzando la actividad cuando se efectua,

por ejemplo un virus.

El interferbn ha sido utilizado con éxito en algunas enfermedades

reumaticas.

Interleucina (IL). Sustancia producida por diversas células que participan en
la respuesta inmune y que sirven como medio soluble de comunicacion entre
las mismas. Existen mas de 100 tipos diferentes de IL, abreviandose con las
iniciales en mayuscula seguida de un namero arabigo, como ejemplo: IL-1,
IL-2, IL-10, IL-18, etc. Algunas IL tienen entre otras propiedades la capacidad
de producir inflamacion (IL-6, Factor de Necrosis Tumoral, etc.) en tanto que

otras la disminuyen (IL-10).

Linfocitos B o células B. Células encargadas de la produccion de

anticuerpos. Son capaces de diferenciarse en células plasmaticas.

Linfocitos T o células T. células del sistema inmune provenientes del timo,

encargadas de la respuesta inmune celular.

Melorreostosis. Hiperostosis cortical lineal densa que se observa con
escasa frecuencia y generalmente afecta una extremidad, aunque puede ser

generalizada.

Morfea. Forma localizada de la esclerodermia.
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Proteoglucanos. Glucoproteinas sintetizadas por las células del tejido
conjuntivo que tienen una o mas cadenas de glucosa-aminoglucanos. Los
proteoglucanos estan presenten en grandes cantidades en la matriz

extracelular del cartilago extracelular.

Queratoconjuntivitis sicca. Sequedad de las conjuntivas aculares a causa
de la disminucion de la produccion de lagrimas. Es conocida también como

xeroftalmia.

Raynaud (fendmeno de). Es un trastorno observado u obtenido por historia
clinica, caracterizado por cambio de coloracion en tres fases: palidez,
cianosis y rubor, generalmente simétrico y menos frecuente en otros

territorios periféricos, como extremidades inferiores, nariz, lengua y orejas.

Reumatologia. Especialidad médica encargada del estudio de las
enfermedades reumaticas y trastornos del aparato musculoesquelético.

Término introducido por Joseph L. Hollander.

Salchicha (dedo en). Denominada como dactilitis o dedos en salchicha,
resultado de la inflamacién difusa de los tejidos blandos de los dedos
(entesis), situacion caracteristica de las espondiloartropatias y las artritis

reactivas.

Sindrome. Conjunto de signos y sintomas que ocurren de manera

simultanea e independientemente sin causa.

Sindrome del tunel del carpo. Entidad caracterizada por dolor, parestesias,
disestesias o disminucion de la sensibilidad o fuerza, en la distribucion del
nervio mediano. Neuropatia por compresidon mas frecuente, afecta en

promedio a 1% de la poblacién en general.
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Sistémico. Relativo a un sistema. Médicamente se dice que una enfermedad
es sistémica, cuando varios 6rganos o sistemas se ven afectados en un
individuo, ya sea al mismo tiempo 0 en momentos diferentes en el transcurso

de la enfermedad. Se le denomina también el término “generalizado”.

Telangiectasias. Cortocircuitos arteriovenosos (arafias vasculares)
presentes por definicion en los pacientes con sindrome de CREST, y en
menor grado en pacientes con esclerodermia sistémica. Se observan
maculas elevadas de tipo verrucoso, de color rojo oscuro, que varian de

tamafio de 1 a 7mm, esto es por la dilatacion de los capilares.

Vasculitis. Inflamaciéon de los vasos sanguineos. Con frecuencia se hace la
diferenciacion del tamafio de los vasos afectados en el proceso patolégico de
la siguiente manera: grandes vasos (aorta y ramas), vasos medianos
(arterias y venas de algunos 6rganos (rifidn, pulmon, musculo, etc) y tejidos

(piel), y pequerios vasos (arteriolas y vénulas de la piel).

Xifosis. Encorvamiento de la columna vertebral con prominencia de la misma

hacia atras.
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ANEXOS.

12.- Rook Arthur and Burns Tony, Text book of Dermatology, edit.
Doyona, seven edition, vol. lll, 2007, pps:56.70-56.123 :

Fig.4'?.- Esclerodermia Localizada en pie.

Fig.5'.- Esclerodermia Localizada en abdomen.

Fig.12'?.- Esclerodermia nodular en miembros inferiores.
Fig.9%.-Esclerodermia generalizada, presencia de tensién en la piel.
Fig.10".-Lesiones ampollosas en Esclerodermia generalizada.
Fig.13".- Esclerodermia nodular en manos.

Fig.16'? Caracteristicas clinicas de Esclerodermia Sistémica: telangiectasia,

esclerosis peri-radial en boca.
Fig.21' Telangiectasias, y microstomia.
Fig.22'? Ensanchamiento del ligamento periodontal

Fig.41, 42'% Muestran a los anticuespos anticentrémeros (ACA) con hep-2,
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Fig.6 *®.- Esclerodermia en placas, afeccién en seno.
Fig.19%" Calcinosis en miembros inferiores.
Fig.20%* F. de Raynaud: Glceras en pulpejos.

Fig.25, 26, 27.% Evolucién de fenémeno de Raynaud en manos y falanges.
En la fig.22 se observa la necrosis de los pulpejos, en una etapa mas

avanzada.
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Fig.11*°.- Esclerodermia Profunda, afeccién de tronco y miembros superiores

e inferiores.
Fig.34 Infiltrado linfocitario.
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Interamericana 16°'? edition, 2005, pps:1979-1987.

Fig.17** Comparacion de los tipos de Esclerodermia Sistémica.
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Fig.18% Esclerodactilia severa.
Fig.29* Fig. 26 Afeccién en cuero cabelludo y hueso frontal.
Fig.30*? Lesién marrén lineal en golpe de sable.

Fig.35* Atrofia de glandulas ecrinas.
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Fig.36%* Neo-formacién de fibras de colagena.
Fig.37* Epitelio con esclerosis, afeccién de vasos capilares y glandulas.
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Fig.23** Microstomia.

Fig 24.** Reabsorcién de rama mandibular y gonion.
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Elsevier Sanders, 2005, pps: 237.
Fig.28* llustracién que esquematiza las posibles causas que se
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Fig.38* Glandulas ecrinas con atrofia.

45.- Arenas Roberto, Atlas Dermatologia, Diagndstico y tratamiento, 4

edicion, 2009, edit. Mc Graw-Hill Interamericana, pps:169-173.
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Fig.40* Biopsia del miembro superior.

48.- Latarjet, R, L, Anatomia Humana, 3% edicién, 1995, edit.

Panamericana, pps: 511-521.

Fig. 1*® Estratos de la piel.
Fig. 2% Anexos de la piel.
Fig.3*® Partes anatdmicas de cuerpo ungueal.

Fuente directa: fig. 44- Fig.55
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