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Esclerodermia lineal.

Comunicacion de un caso

Dra. Griselda Garcés,* Dr. Fermin Jurado S,** Dra. Angélica Beirana,***

Dr. Alberto Ramos-Garibay****

RESUMEN

La esclerodermia lineal es una enfermedad del tejido conectivo, que involucra piel, en la cual puede ocurrir severa discapaci-
dad funcional y estética, especialmente durante el crecimiento de los nifios. En el presente trabajo se hace el reporte del

caso con una breve revision de la literatura.
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ABSTRACT

Linear scleroderma is a connective tissue disorder that characteristically involves the skin, severe functional and cosmetic
disability may occur, especially in growing children. Presently work is made the report of the case and made a brief review of

the literature.

Key words; Linear scleroderma, morphoea.

INTRODUCCION

La esclerodermia es una enfermedad crénica de causa
desconocida, caracterizada por fibrosis de la piel, va-
s0s sanguineos y 6rganos viscerales tales como tracto
gastrointestinal, pulmones, corazén y rifiones. Puede ser
localizada o sistémica.!?

Las formas localizadas son: morfea, morfea genera-
lizada, morfea en gotas, morfea nodular, morfea profun-
day esclerodermia lineal.

La esclerodermia lineal se caracteriza por areas es-
clerosas Unicas o mltiples, redondeadas o lineales,
mas o0 menos bien limitadas, asintomaticas y de evolu-
cion cronica, se localizan més frecuentemente en las
extremidades y en la cara, involucrando principalmen-
te la piel y tejido subcutaneo, pero ademas musculo y
hueso.® Ocurre a cualquier edad, pero mas temprana-
mente desde las dos primeras décadas de la vida, en
los nifios se llega a presentar hasta en el 15%, pre-
sentandose antes de los 10 afios de edad,* afecta

* Residente de 3er afio Dermatologia, Centro Dermatoldgico
Pascua (CDP).
**  Jefe de Ensefianza, CDP.
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*++%  Dermopatélogo, CDP.

ambos sexos con predominio en mujeres de 20 a 40
afios de edad, con una relacion de 2:1, las lesiones
por lo general siguen el trayecto de una extremidad y
dificultan su crecimiento.

Se sugiere una predisposicion genética que ante un
estimulo ambiental desencadena una respuesta inmu-
ne y dafio vascular. La activacién inmune y la liberacion
de mediadores resultan en 3 efectos simultaneos: dafio
vascular, proliferacion de fibroblastos y proliferacion de
colagena.®

Se han sefialado como posibles factores desenca-
denantes a las infecciones faringeas, traumatismos, far-
macos y en fecha mas reciente se ha demostrado la
relacion con Borrelia burgdorferi.

La esclerodermia infantil difiere en muchos aspec-
tos clinicos de la esclerodermia en adultos, aunque la
patogenia de la fibrosis inmune es similar, ya que la
enfermedad sistémica es extremadamente rara, dado
que ésta no ataca 6rganos internos, por otro parte, no
es precedida o acompafiada por el fenémeno de Ray-
naud, y el involucramiento cutaneo es limitado, el cur-
so generalmente es prolongado y benigno y la enfer-
medad casi nunca es fatal por lo que el manejo es dife-
rente.®

La atrofia en las areas induradas llega a ser mas evi-
dente con el tiempo, conduciendo a deformidades arti-
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culares. Una caracteristica especial es la contractura
en flexion de la cadera con escoliosis y articulaciones
anquilosadas.

Histol6gicamente a nivel de la dermis hay edema, y
engrosamiento de los haces de colagena, con infiltrado
linfocitario perivascular, atrofia de anexos y vasos con
paredes engrosadas y luz estrecha. La variedad lineal y
la morfea profunda difieren sélo por la presencia de es-
clerosis mas profundas, con involucramiento de fascia
y musculo.

En general no existe dificultad para establecer el diag-
néstico, sin embargo puede ser dificil, especialmente
con aquellos patrones esclerodermiformes (distrofia fa-
cial congénita, sindrome de la piel escaldada, porfiria
esclerodermiforme, progeria esclerodermiforme y escle-
romiositis). En cuanto a la determinacion de anticuer-
pos Scl-70 y ANA son de valor prondéstico, ya que casi
siempre son negativos.

La enfermedad tiene un curso variable, las formas
localizadas tendran buen prondstico, sin embargo en
aquellos casos en los cuales la afeccion cutanea llega a
ser generalizada éste es muy desfavorable.

En cuanto al tratamiento, no existe uno que sea efi-
caz, conviene aplicar un lubricante local. Puede usarse
colchicina 1 a 2 mg/dia durante varios meses, diamino-
difenil sulfona 100 a 200 mg/dia. Hay controversias res-
pecto al uso de D-penicilamina por sus importantes efec-
tos adversos.

CASO CLINICO

Se reporta el caso de un paciente del sexo masculino
de 5 afios de edad, preescolar, originario y residente de
Xochimilco, Distrito Federal, estudiado en el Centro Der-
matoldgico Pascua en julio del 2000, quien presenta una
dermatosis diseminada a cabeza de la cual afecta cara,
y de ésta, region ciliar derecha, miembro superior dere-
cho, afectando brazo, antebrazo y mano en cara lateral
externa, hemitorax derecho en cara anterior y posterior,
hemiabdomen derecho en cara anterior y extremidad
inferior derecha de la cual afecta muslo, pierna y dorso
del pie en cara anterolateral (Figura 1) constituida por
hipopigmentacion, hiperpigmentacion, esclerosis y atro-
fia las cuales confluyen formando varias placas que se
disponen de manera lineal en algunas areas bien defi-
nidas y en otras de bordes difusos, brillosas, en nimero
y tamafio variable, midiendo la mas grande 20 x 7 cmy
la mas pequefia 2 x 3 cm (Figura 2). Se observa con-
tractura en flexion de mano y pie, asi como rigidez del
2°y 3er ortejos del pie y retraccion del 4° y 5° dedos de
la mano (Figura 3).
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A nivel de brazo, codo y antebrazo derecho presenta
cuatro Ulceras de bordes netos de diversos tamafios
midiendo la mas grande 10 x 7 cm y la mas pequefia 2
x 2.5 cm, con fondo sucio, zonas necréticas y presencia
de costras melicéricas (Figura 4).

Con respecto al resto de piel y anexos, presentaba
piel alipica. Dentro de sus antecedentes personales
patolégicos cabe mencionar que es producto de la ges-
ta lll, obtenido por via cesarea por cursar con sufrimiento
fetal agudo. Su desarrollo psicomotor fue normal hasta
los 2 afios y medio.

Inici6 hace 3 afios con la presencia de “manchas ro-
jas” en el cuerpo posterior a un “piquete de mosco”, las
cuales se hicieron negras, duras y se fueron agrandan-
do, afectando inicialmente el brazo derecho y posterior-
mente se diseminaron al abdomen, miembro inferior
derecho y ceja. Acudié con mudltiples facultativos, los
cuales le iniciaron tratamiento no especificado y fue tra-
tado con remedios caseros, sin conseguir mejoria moti-
vo por el cual acude al Centro Dermatoldgico Pascua
donde se establece el diagndstico de esclerodermia li-
neal, realizandose examenes de laboratorio, gabinete,
biopsia y valoracion por los Servicios de Pediatria, Re-
habilitacion y Ortopedia.

Laboratorio: Biometria hemética, la cual reveld he-
moglobina de 13.8, hematdcrito: 40.1, VCM: 77.1, HCM:
26.6, la quimica sanguinea y el examen general de ori-
na, dentro de limites normales.

Determinacién de anticuerpos anti Scl-70 negativos.

Gabinete: Se solicitd AP y lateral de miembro supe-
rior e inferior derecho asi como de pelvis, los cuales
revelaron osteomalacia generalizada de huesos largos
(Figura 5), coxa valga bilateral y dismetria de ambos
miembros pélvicos (Figura 6) y reaccion periéstica de
cubito (Figura 7), descartandose datos de osteomielitis.

Estudio histoldgico: Se realiz6 biopsia de incisional
de piel, la cual se reporta epidermis de caracteristicas
normales, todo el espesor de la dermis con aspecto ho-
mogéneo con engrosamiento de la colagena (Figura 8).
Focos linfocitarios perianexiales y perivasculares (Figu-
ra 9).

El tratamiento que se estableci6 fue asiaticésido
10 mg v.o. cada 12 h, dermatovate combinado con
pasta lassar por la noche en las Ulceras y se solicito
valoraciéon por diferentes servicios. El Servicio de
Pediatria realiz6 valoracion nutricional determinando-
se desnutricion cronica de segundo grado con déficit
de peso de 32.5% por lo que se inici6 manejo con
complementos a base de sulfato ferroso, dieta hiper-
proteicay se agrego al manejo diaminodifenil sulfona
25 mg al dia y subcarbonato de fierro al 20% para el
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Figura 1. Aspecto clinico.

Figura 4. Se observa contractura en flexion
de mano y pie, asi como rigidez del 2° y 3er
ortejos del pie y retraccion del 4° y 5°dedos
de la mano.

Figura 7. Se observa reac-
cion periodstica a nivel de
cubito.

Figura 2. Placas lineales
constituidas por hipopigmen-
tacion, hiperpigmentacion,
esclerosis y atrofia en térax.

Figura 5. Se observan los
datos de osteomalacia a
nivel de huesos largos.

Figura 8. Esclerodermia, donde se ob-
serva epidermis sin cambios, homogenei-
zacion de la colagena en toda la dermis
(H/E 10X).

Figura 3. Ulceras de brazo.

Figura 6. Se observa coxa
valga bilateral y la dismetria
de ambos miembros pélvi-
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Figura 9. Se observan los infiltrados
perianexiales y perivasculares (H/E 10X).
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manejo de las Ulceras. En el Servicio de Rehabilita-
cion se inicia manejo con parafina por medio de bro-
cha, ultrasonido terapéutico, hidroterapia, ejercicios,
terapia ocupacional y manejo de las tlceras con algi-
nato de calcio y sodio (kaltostate). Respondiendo de
manera favorable al mismo.

COMENTARIO

De acuerdo a lo reportado en la literatura el caso co-
rresponde una esclerodermia lineal, sin embargo con
gran afeccion de hemicuerpo derecho, deformidades y
limitaciones importantes de las articulaciones de am-
bos miembros, por lo que respecto al prondstico éste
es muy malo, por la importante discapacidad, la cual se
trata de mejorar con la rehabilitacién.
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