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Manejo ortopédico de la esclerodermia lineal
localizada en nifios: reporte de un caso

Orthopedic management of localized linear scleroderma in children: a case report
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RESUMEN. Introduccion: La esclerodermia localiza-
da es la forma de presentacion de esclerosis mas frecuente
en nifios; tiene una incidencia de 2.7 por cada 100,000 ha-
bitantes, con predileccion por la raza caucasica y el sexo fe-
menino con relacion de 2.4 a 4.1 por cada varén. El comin
denominador es la afeccion a nivel de tejido conectivo, ge-
nera una variedad de presentacion clinica que va desde pla-
cas escleroticas localizadas circunscritas que afectan la piel
hasta afecciones mas profundas que atacan al tejido muscu-
lar y 6seo, dejando secuelas estéticas y/o deformidades in-
capacitantes en el paciente. Objetivo: Presentacion de caso
y su manejo quirdrgico. Los datos expuestos se obtuvieron
del expediente clinico fisico y electrénico, entrevista directa
con paciente y familiares y seguimiento y valoracion de es-
tudios radiograficos, desde Enero de 2012 hasta Noviembre
de 2017. Discusion: El tratamiento quirtrgico esta indicado
cuando las deformidades y contracturas condicionan inca-
pacidad en el paciente. Los mejores resultados se obtendran
una vez que la enfermedad haya dejado de progresar.
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ABSTRACT. Introduction: Localized scleroderma is
the most common form of sclerosis in children; it has an
incidence of 2.7 per 100,000 inhabitants, with a predilection
for the Caucasian and female races of 2.4 to 4.1 per male.
The common denominator is the connective tissue-level
condition, causing a variety of clinical presentation ranging
from localized sclerotic circumscribed plaques affecting the
skin, to deeper conditions that attack muscle and bone tissue,
leaving aesthetic consequences and/or disabling deformities
in the patient. Objective: Case presentation and surgical
management. The data presented were obtained from the
physical and electronic clinical record, direct interview with
patients and family members and monitoring and evaluation
of radiographic studies, from January 2012 to November
2017. Discussion: Surgical treatment is indicated when
deformities and contractures condition incapacity in the
patient. The best results will be obtained once the disease
has stopped progressing.

Keywords: Localized scleroderma, morphea, orthopedic
sequelae, children, orthopedic management.

Introduccion

La esclerodermia localizada, también conocida como
morfea,?3 comprende un grupo de enfermedades cuyo co-
muan denominador es la afeccion a nivel de tejido conectivo,
lo cual ocasiona alteracion en la colagena y un aumento de
la cantidad del tejido fibrotico,# lo que condiciona una va-
riedad de presentaciones clinicas que van desde placas es-
cleroéticas localizadas circunscritas que afectan piel y dermis
hasta afecciones mas profundas que atacan incluso al tejido
muscular y 6seo, dejando secuelas estéticas y/o deformida-
des incapacitantes.?345

A diferencia de la esclerodermia sistémica generalizada,
la esclerosis localizada no muestra afeccion sistematizada,
ni presencia de fendmeno de Raynaud, ademas tiene predi-
leccién por atacar una regidn determinada de las extremida-
des, tronco o cara y aunque puede llegar a condicionar de-
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formidades articulares u 6seas, no se observa una afeccion
a pulmones u otros 6rganos internos que si se observa en la
esclerosis sistémica generalizada.*5678¢

La histopatologia de la esclerodermia localizada ha sido
descrita de manera especifica; sin embargo, aun no se cono-
ce la etiologia. La esclerodermia localizada es la forma de
presentacion de esclerosis mas frecuente en nifios, corres-
ponde de 40 a 70% del total de los casos, teniendo una inci-
dencia de 2.7 por cada 100,000 habitantes, con predileccion
por la raza caucasica y el sexo femenino, con una relacion
de 2.4 a 4.1 por cada varon.®101112

Existen multiples clasificaciones, como la de Padua, que
dividen en varios subtipos la esclerosis localizada, tal como
morfea circunscrita, esclerodermia lineal, esclerodermia ge-
neralizada, morfea panesclerética y morfea mixta. Sin em-
bargo, resulta dificil establecer el limite entre cada una de las
formas de presentacion clinica de la esclerodermia, tanto asi
que en ocasiones dichas entidades clinicas Ilegan a sobrepo-
nerse, siendo dificil incluirla en uno u otro subtipo, 1011121314

El objetivo de este reporte de caso es dar a conocer un
paciente con esclerodermia lineal localizada, que debido a
sus deformidades requirié de manejo ortopédico y quirdrgi-
co. Los datos expuestos en el siguiente estudio fueron obte-
nidos del expediente clinico fisico y electronico del pacien-
te, entrevista directa con paciente y familiares, asi como del
seguimiento y valoracion de estudios radiograficos, desde
Enero de 2012 hasta Noviembre de 2017.

Caso clinico

Paciente masculino el cual fue diagnosticado con escle-
rodermia lineal localizada desde la edad de tres afios, siendo
manejado con tratamiento mediante ciclosporina y predni-
solona; fue referido a esta unidad en Enero de 2012 para su
valoracion a la edad de cinco afios, debido a que presentaba
como secuela de la enfermedad afeccion del dorso de mano
y muileca izquierda, con hipotrofia muscular delimitada en
area de esclerosis con piel de coloracién marrdén, acompa-
flada de contractura en flexion de cuarto y quinto dedos de
mano izquierda, ademas de limitacion a la aduccion de ca-
dera izquierda, contractura en flexion de la rodilla izquier-
da a 30°, asi como pie en actitud de equino con limitacion
para flexion plantar y la dorsiflexién del miembro izquier-
do, aprecidndose todas dentro de una zona de esclerosis que
afecta cara anterior de pelvis, que se vuelve posteromedial
en fémur y tibia, terminando en zona antero-medial a nivel
de pie y respetando el cuarto y quinto dedos del pie ipsila-
teral, de color marrén, con depresion, hipotrofia muscular y
apariencia acartonada de la piel y tejidos profundos.

Se decidid el manejo con aparato seriado de yesos a ni-
vel de miembro superior y miembro inferior, asi como el
uso de terapia fisica, ambos por un periodo de siete meses,
mostrando como mejoria parcial un aumento en la extension
de la rodilla de 30°, quedando con una flexion residual de
60°. Los aparatos de yeso fueron suspendidos al no lograrse
una mejor extension, continuando so6lo con terapia fisica y
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ayuda de ortesis en extension para correccion de los dedos
por un periodo de seis meses mas.

En Julio de 2013, se sometio a tratamiento quirdrgico
consistente en alargamiento de isquiotibiales y de biceps
femoral izquierdo mediante técnica de zetaplastia, alarga-
miento de tendén Aquileo mediante técnica de Hauser para
posteriormente colocar un aparato de yeso muslo podalico
con extensidn de rodilla y tobillo a 90° por periodo de ocho
semanas, al final de este periodo fue retirado. Se logro una
extension de rodilla a 10° y un pie plantigrado a 90°, a pesar
de que se encontro con estructuracion del pie a nivel de ar-
ticulacion de Chopar. Se mantuvieron los puntos de sutura
por un periodo de dos meses posterior al retiro de aparato de
yeso, con el fin de evitar la dehiscencia de heridas que con
frecuencia se presenta en este tipo de pacientes. Posterior al
retiro del aparato de yeso, inicio ejercicios de rehabilitacion
para cadera, rodilla, tobillo y pie izquierdo, asi como uso de
férula suropodalica a 90° con el fin de mejorar arcos de mo-
vilidad de dichas zonas, evitar nueva contractura muscular y
reiniciar con el apoyo y la marcha del paciente.

En Noviembre de 2013, a la edad de siete afios, se observo
que ya no persistian las contracturas en la rodilla ni el tobillo
y el pie se observé a 90° y plantigrado, el paciente ya podia
deambular, aunque dependia de un baston y mostraba una
marcha claudicante (Figura 1). Se realizé una radiometria que
revel6 acortamiento de 5 cm del pie izquierdo en comparacion
con el derecho, por lo que se retir6 la férula de polipropile-
no y se coloco plantilla con aumento de 1.5 cm e incremento
externo a tacon de 2.5 y disminucion a punta del zapato para
pie izquierdo, con el fin de compensar el acortamiento. Los
miembros superiores se contindan manejando con ortesis co-
rrectoras a mano en cuarto y quinto dedos de lado izquierdo;
codo y mufieca se mantienen con terapia fisica, presentando
estos dos ultimos buena movilidad y tendencia de reduccién a

Figura 1: Foto clinica de las extremidades inferiores, notese la hipotrofia
muscular A) y la alineacién de la extremidad B).
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Figura 2: Aspecto clinico de la mano. A) Se aprecia la contractura en flexion
del cuarto dedo articulacion interfalangica proximal. B) Se observa la hipotrofia
muscular de la region hipotena y la afeccion al cuarto y quinto dedos.

extension de los dos dedos de la mano. Se sigue su valoracién
cada seis meses sin mostrar cambios aparentes, un afio des-
pués el paciente evidenci6 un pico de crecimiento, a la edad de
ocho afios, se observo una disminucion del acortamiento del
miembro inferior izquierdo de 5 a 4 cm, por lo que la plantilla
y el alza se ajustaron a 1.5 cada uno, manteniendo una adecua-
da marcha. La flexoextension de la rodilla es completa, el pie
es plantigrado a 90° con movimiento de dorsiflexion y flexion
plantar casi completos, no hay cambios en las caracteristicas
de la piel, ni aumento de la regién de afeccion de la esclero-
dermia con la misma proporcidn de afeccién corporal, pero
ajustada al tamafio del paciente, no hay afeccion de la cara o
region contralateral de los miembros, el paciente es capaz de
realizar actividades por su propia cuenta, la marcha es auténo-
ma gracias al aumento y al calzado, tampoco se ha observa-
do afeccién de 6rganos internos o fendmeno de Raynaud. Sin
embargo, el paciente no utiliza siempre las férulas correctoras
de los dedos, por lo que presenta un aumento en cuanto a su
contractura en flexion, siendo casi de 90° en cuarto dedo en
la interfalangica proximal, el cual es rigido y no permite su
manipulacion, la piel luce atréfica al igual que los tejidos pro-
fundos, por lo que se observa que debido al adelgazamiento de
los tejidos y la mala calidad y falta de elasticidad, no son can-
didatos a tratamiento quirtirgico, ya que no se ofrece beneficio
alguno y si posibles complicaciones. El quinto dedo, por otra
parte, logra flexoextension completa, al igual que el codo y la
mufieca asi como el resto de los dedos (Figura 2).

Discusion

La esclerosis lineal localizada pertenece al grupo de
afecciones conocidas como esclerosis localizada o tam-
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bién denominadas morfeas. Aunque la incidencia de la
esclerodermia localizada sea pequefia, es la forma de pre-
sentacion de esclerosis mas frecuente en pacientes en edad
pEdié.triCa.2’3'4'5'6’7’8’9'10’11’12

La historia natural de la enfermedad se ha estudiado bien
y aunque la esclerosis localizada se presenta en una gran
variedad de espectros clinicos, comparten una misma histo-
patologia, en la cual el sistema inmunoldgico y los vasos
sanguineos tienen una gran injerencia. Se conocen tres fa-
ses en la patogénesis de la esclerodermia localizada: fase de
dafio vascular; fase de alteracion de la inmunorregulacion y
fase de alteracion en el metabolismo del colageno.>6.7:89.10

A pesar de esto, aun no se ha determinado su etiologia,
se han propuesto multiples factores desencadenantes tales
como el traumatismo localizado, la exposicion a substan-
cias (silice, solventes, cloruro de vinilo), microorganismos
(virus Epstein-Barr o bacterias como Borrelia burgdorferi),
vacunas como triple viral o BCG e incluso a procedimientos
quirdrgicos.t31

La esclerodermia localizada puede tener un periodo de
actividad de progresion entre tres y cinco afios en los que
el espectro clinico puede prevalecer para el término de los
mismos, autolimitarse o mostrar incluso remision de la sin-
tomatologia.>"12 Sin embargo, en pacientes como el caso
reportado dejan secuelas que van desde deformidades esté-
ticas hasta incapacidades ocasionadas por la afeccion de los
tejidos superficiales y profundos, afectando las articulaciones
asi como los musculos circundantes, incluso llegan a alterar
la estructura y crecimiento del sistema ¢seo.1257.11.1213.1415

El diagnostico sigue siendo mediante la clinica y la con-
firmacion mediante biopsia de tejidos, ya que no hay prue-
bas de laboratorio especificas que sean positivas exclusi-
vamente para la esclerodermia localizada. Los anticuerpos
antinucleares (ANA) son positivos entre 25 y 50% de los
pacientes con morfea, de igual manera la PCR se presenta
s6lo en 30% de los pacientes e incrementa su valor en la
fase aguda.1,3,4,9,10,11,12,13

No hay un estudio de gabinete que sea diagndstico por
si mismo, el estudio que mas efectividad ha demostrado es
el de ultrasonido de alta frecuencia de 10-20 MHZ.2*2 Los
estudios de gabinete como la radiografia y resonancia mag-
nética sirven para valorar la extension y profundidad de las
lesiones.?121314

El tratamiento de la esclerosis lineal localizada ain no
ha sido bien determinado; sin embargo, son cada vez méas
los estudios que sugieren como terapia de eleccion el uso de
corticosteroides junto con metotrexato, combinacioén que ha
referido buenos resultados,?#910.111314 g jgual que terapias
como el uso de fototerapia con UVA 1289101112131415 Se re-
comienda iniciar el tratamiento con prontitud, antes de que
se condicionen secuelas estéticas y funcionales importantes.

El uso de tratamientos y correcciones quirdrgicas estan
indicadas cuando las deformidades y contracturas muscula-
res condicionan incapacidad en el paciente; los tratamientos
pueden ser diversos, desde liberacidn de partes blandas y
alargamientos tendinosos, como en el caso actual, hasta lle-
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gar a tratamientos radicales como la amputacion del miem-
bro. Los mejores resultados se obtendran una vez que la en-
fermedad haya dejado de progresar,111.1213.14.15

El uso de yesos correctores seriados, ortesis y terapia fisi-
ca son adyuvantes en el tratamiento, puesto que pueden mejo-
rar los arcos de movilidad y disminuir el grado de contractu-
ras y rigidez en las extremidades, aungue no existen estudios
clinicos que demuestren su efectividad.>214 A pesar de ello,
se recomienda su uso, ya que si bien, como lo vimos en el
caso presentado, no ocasionan la remision de las secuelas, si
contribuyen a que se mantengan las correcciones que se han
obtenido con el método quirdrgico, evitando asi las recidivas.
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