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Descriptores DeCS: Subject headings:
ESCLERODERMIA SCLERODERMA LOCALIZED/epidemiology
LOCALIZADA/epidemiologia

La esclerodermia es un trastorno inflamatorio cronico del tejido conjuntivo que clasicamente afecta
la piel, pero también puede dafiar el aparato digestivo, el corazén, el pulmén, el rifidén y las
membranas sinoviales'. La lesién cutanea puede aparecer en forma de placas focales (morfea)
siguiendo una distribucion lineal (esclerodermia lineal) o con una distribucidnsimétrica
generalizada (esclerodermia sistémica), y es la forma mas comun en los adultos. En los nifios
suele presentarse como morfea o esclerodermia lineal; la forma sistémica es poco frecuente®. La
esclerodermia localizada es bastante infrecuente, puede comenzar en cualquier momento de la
infancia y seguir una progresion lenta e impredecible, o tender a la remisién. Las nifias se afectan
mas que los nifios; no se sabe que exista predisposicidon familiar. Su causa es desconocida.

Presentacion de pacientes:

Se trata de una paciente de 13 afios, femenina, blanca, que hace tres afios presentd una mancha
blanquecina en fosa iliaca derecha, que fue creciendo excéntricamente, dura al tacto, sin otros
sintomas y signos. Acude ala consulta de Dermatologia, y a la exploracién clinica presentaba:
macula de color blanco amarillento, de bordes ligeramente violaceos, lisa, esclerosada, de
aproximadamente 8 cm, localizada en fosa iliacaderecha. Se realizé biopsia de piel, cuyo
diagnostico histoldgico fue: morfea.

Paciente 2:

Paciente de tres afios, femenina, blanca; hace un afio la mama le noté una mancha violacea en la
frente, que posteriormente se torné blanquecina. Acude a nuestra consulta de Dermatologia, y a la
exploracion clinica presentaba lesién en placa alargada, hipocromica, de bordes ligeramente
violaceos, esclerosada, que se extendia desde la region frontal hasta el dorso de la nariz. Se
realizé biopsia de piel, cuyo diagnéstico histologico fue: esclerodermia.



A ambas pacientes les fueron realizados examenes complementarios: hemograma completo,
velocidad de sedimentacién, orina y prueba de funcién renal, cuyos resultados mostraron
parametros normales; ademas, se realizé factor reumatoideo, anticuerpos antinucleares con
resultados negativos, asi comorayos X de térax, prueba funcional respiratoria vy
electrocardiograma. El tratamiento consisti6 en masajes con crema esteroidea y vitaminoterapia.

Comentario:

Se reconocen varias formas clinicas de esclerodermia localizada, entre ellas: morfea, morfea
generalizada y esclerodermia lineal®.

La morfea localizada se caracteriza por la presencia de placas escleréticas circunscritas con un
centro de color marfil y, cuando la enfermedad se encuentra en estado activo, se observan bordes
violaceos. A menudo la lesidon comienza con un area enrojecida, que puede mostrar edema que no
deja fovea. Gradualmente el centro se torna blanco o amarillento. Con frecuencia en la lesién hay
menos sudoracion, y esta es alopécica. Las placas, ligeramente sobreelevadas o deprimidas, estan
induradas pero no adheridas a las estructuras mas profundas; con mucha frecuencia las lesiones
son Unicas o escasas, pero pueden ser multiples. Su tamario varia de 1 a 30 cm.

La esclerodermia lineal es una forma de la enfermedad que aparece como una banda lineal, por lo
regular con una sola lesién unilateral. La mayoria de las veces afecta las extremidades inferiores,
superiores, la region frontal de la cabeza y la parte anterior del térax. La esclerodermia lineal frontal
o frontoparietal se denomina “coup de sabre” y se caracteriza por atrofia y un surco en la piel. La
depresion puede ser extensa y provocar hemiatrofia facial, en ocasiones con atrofia lingual
homolateral. La esclerodermia lineal puede provocar deformidades severas, como hemiatrofia de
una extremidad, de un lado de la cara o contracturas, y puede asociarse con anomalias de la
columna vertebral®®.
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