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Introduccioén

El término esclerodermia significa esclerosis o endureci-
miento de la piel. Existen multiples enfermedades en las que
puede observarse esclerosis cutanea, sin embargo, €l término
esclerodermia sdlo se aplicaa un grupo de enfermedades con
caracteristicas bien definidas. La esclerodermia es una enfer-
medad de etiol ogia desconocida caracterizada por un excesivo
depdsito de ciertos componentes del tejido conectivoy por al-
teraciones estructurales de |os vasos sanguineos. La esclero-
dermiaincluye dos procesos bien diferenciados: la esclero-
dermialocalizada o morfeay la esclerodermia sistémica pro-
gresiva (Tablal).

Observacion clinica

Nifia de 8 afios que nos es remitida desde urgencias, don-
de ha consultado por cefalea de 12 horas de evolucion, y ala
gue sele haapreciado unalesion facial. Desde los 3 afiosy me-
dio de vida presentaunalesién facial de crecimiento progresi-
vo. Inicialmente fue un cambio de coloracién de lapiel en
zona frontal acabando en una atrofia con hundimiento subya-
cente, sin que se haya establecido €l diagndstico.

Antecedentes

Producto de tercera gestacion, de padres sanos no con-
sanguineos. Hermana de 6 afios y hermano de 2 afios sanos.
Embarazo de 37 semanas, amenaza de aborto con cerclge. Parto
cefdlico, eutdcico. Peso a nacimiento 2.500 gramos. Desarrollo
psicomator normal.

Exploracion fisica

Nifia con buen estado general, con buena coloracién de pid
y mucosas. Peso 27.600 g. (p > 50). Lesion en “golpe de sa-
ble” de 1 cm de ancha que se extiende en linea recta desde €l
ala derecha de la nariz hasta 4 cm por encima de laimplanta-
Cion del cabello (Figs. 1y 2). Lapiel esta atréficay aperga-
minada, sin tgjido celular subcutaneo, como en contacto con el
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Tabla | Clasificacion de la esclerodermia
Esclerodermia localizada o morfea

En placas

En gotas

Lineal

Generdizada

Subcutanea

Fascitis eosinofilica

Esclerosis sistémica progresiva

Difusa

Limitada

Sindromes escleroder miformes

Sindorme tdxico por aceite de colza con anilinas
Profesionales (trabajadores con plésticos)
|atrégenos (bleomicina, L-triptéfano)

Asociados a otras enfermedades

Figura 1. Lesién en golpe de sable que se extiende en linearecta desde el
aladerecha de la nariz hasta por encima de laimplantacion del cabello.

hueso, de color marrén salmon en zona expuestaalaluz e hi-
popigmentada en zona cubierta por cabello adyacente. Hay alo-
peciaen lazonade 4 cm que penetraen el cuero cabelludo. El
hueso subyacente esta hundido, especia mente en zona supra
y superciliar, que es por donde seinici6 lalesion, extendién-
dose haciaarribay hacia abajo. Lalesidn es adyacente y pa-
ralelaalalinea media afectando mucho ala ceja derecha que
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Figura 2. Lesion en golpe de sable: detalle de unavision de perfil.

se aprecia hundida en lazona de 1 cm colindante con lalinea
media. Resto de exploracion por 6rganos y aparatos normal.

Exploraciones complementarias

Analitica: hemograma: leucocitos 3.29 x 103 /ul (23%
Neutrofilos, 64% linfocitos, 6% monocitos, 7% eosindfilos);
Hb 14 g/dl; Hto 42%; VCM 81 fl; Plaquetas 165.0 x 103/ul.
VSG: 3mm/h; PCR <6 mg/l, FR < 20 Ul/ml, ASLO 400 Ul/ml,
ANA 1/160 (significativo >1/160); Ac. anti-DNAN < 1/10 (ne-
gaivo); C387,0mg/dl y C4 20,0 mg/dl (normales). Bioquimica:
glucemia, uremia, creatinina, iones, Ca, proteinas totales, co-
lesterol, triglicéridos y transaminasas, normales. Proteinograma
normal. Examen oftalmol 6gico normal; Rx: crdneo normal.
Biopsiadepiel local: epidermissin ateraciones. Ladermis pa-
pilar y reticular muestrafibrosisy esclerosis. No se observan
infiltrados inflamatorios y prominentes. Los vasos del tejido
celular subcutdneo muestran engrosamiento y obliteracion de
laluz con fragmentacion de las fibras el &sticas.

Diagnostico

La paciente fue diagnosticada clinicamente de escleroder-
mia localizada en golpe de sable (morfea), siendo €l resulta-
do de la biopsia cutanea compatible con dicho diagndstico.

Evolucion

La paciente ha permanecido estacionada desde enero de
1997 siendo controlada lalesion, tanto desde el punto devis-
taclinico, como analitico, adoptando una actitud expectante.
En fecha 29/01/98, |a paciente acude a consultas externas de
pediatria presentando un aumento del tamafio de lalesion, tan-
to de ancho, aproximadamente 5 mm, como también de largo:
1 cm por el cuero cabelludo, donde presenta area alopécica,
extendiéndose hastatoda el dadelanarizy afectando alapar-
te superior del labio. Ha aparecido prurito y coloracion rosa-
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Figura 3. Lesion en estadio més avanzado, que llega a afectar la parte su-
perior del |abio, con alopeciaen cuero cabelludo y ceja.

ceapor €l borde de lamisma. También presenta alopeciaen la
cega(Fig. 3).

La paciente es remitida al servicio de dermatologia para
tratamiento de su lesion activa, al mismo tiempo que nos po-
nemos en contacto con €l servicio de cirugia plastica de nues-
tro hospital de referencia para seguimiento y tratamiento ul-
terior, unavez cesado €l crecimiento de la paciente.

Discusion

Laesclerodermialocalizada o morfea es una enfermedad
inflamatoria esclerosante que, adiferenciade laesclerodermia
sistémica, afectaalapie y tejido celular subcutaneo y no sue-
le asociarse a afectacion sistémica. Bajo el termino de escle-
rodermia localizada se clasifican desde placas |ocalizadas de
morfea, de importancia cosmética, pasando por laformage-
neralizaday en gotas o bullosa, hasta lesiones profundas de es-
clerodermialineal (morfea subcutéanea o paniculitis de la es-
clerodermia'y lamorfea acral panesclerética) y fascitis eosi-
nofilica que pueden ocasionar una considerable morbilidad3).
Un 25% de las morfeas se dan en |a edad pediétrica. Es mas
frecuente en nifias predominando las lesiones lineales®, con
menos de 300 casos descritos en laliteratura, que pueden afec-
tar aextremidades, cuero cabelludo y cara.

Laetiologiaes desconocida. Se han involucrado agentesin-
fecciosos (virus Ebstein-Barr, Borrelia burgdorferi), vacuna-
cion con bacilo de Calmette-Guérin, traumatismaos, adminis-
tracion de radioterapia. El origen autoinmune no estan evidente
como en la esclerosis sistémica. Aunque, como hemos dicho,
algunos casos se han relacionado con titulos altos de anticuer-
pos contrala Borrelia burgdorferi®, otros autores cuestionan
el papel que dicho germen pueda desempefiar en la patogéne-
sis de laenfermedad®. También se ha observado que pacientes
con fascitis eosinofilica desarrollan fibrosis cutanea residual ™.
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Enlosnifios, laclinicaes consecuenciadelafibrosisy atro-
fiadelapiel, tejido celular subcutaneo, musculo y hueso sub-
yacente. Las lesiones cutaneas comprenden desde un estadio
no indurado hasta esclerético y desde hipopigmentacion resi-
dual hasta hiperpigmentacion. Puede asociarse con contrac-
turas'y deformidades articulares con la consiguiente limitacién
delafuncion articular®, asi como grandes deformidades'y de-
fectos en los huesos subyacentes que provocan, a menudo,
lesiones desfigurantes®.

Unaformaespecia de morfealinea esel cuadro conocido
como morfeaen coup de sabre (golpe de sable) en € quelaes-
clerosis afecta alaregion frontoparietal. Las lesiones se ini-
cian con un endurecimiento de la piel de lafrentey del cuero
cabelludo en lazonafrontoparietal ipsilateral. Posteriormente,
se forma una placa nacarada al opécica, con telangiectasias su-
perficialesy bordes hiperpigmentados que progresivamente
daran lugar a una depresion con atrofia cutanea. Puede acom-
pafiarse de una depresion del hueso adyacente, con disminu-
cion de latasa de crecimiento.

Las lesiones de este tipo pueden asociarse a calcificacion
cerebral, convulsiones y uveitis®®. En casos graves, laslesio-
nes pueden extenderse hastamejillas, nariz y labio superior con
afectacion de encias y lengua, pudiendo provocar una hemia-
trofiapor lo que habra que hacer el diagndstico diferencial con
lahemiatrofiafacial o sindrome de Parry-Romberg.

El proceso se sospecha por la clinica®, pero se confirma
con € estudio histol6gico de unabiopsiadelalesion. En fases
iniciales, el examen anatomopatol 6gico demostrara un infil-
trado inflamatorio perivascular en dermis e hipodermis acom-
pafiado de una minimafibrosis. En las formas mas evolucio-
nadas, predomina la esclerosis hialina con desaparicion de
los anejos. Destacan, en nuestro caso, € largo tiempo transcu-
rrido desde la aparicion de las lesiones hasta su diagnostico.

El factor reumatoideo (FR) suele ser positivo. Los anti-
cuerpos antinucleares (ANA) también suelen ser positivos en-
treun 60y 75% de | os casos, preferentemente con una especi-
ficidad parael DNANYy proteina HGM (12),

L os pacientes con sinovitis francay morfea generaizada,
esclerodermialineal 0 ambas, plantean un problema particu-
lar. Presentan aumento de laVSG y titulos dtos, tanto de ANA,
como de FR, lo que es muy inusua en la esclerodermia sisté-
mica®3),

El tratamiento de la esclerodermialineal debe incluir te-
rapiafisicay ocupacional, tratamiento médico y tratamiento
ortopedicoquirdrgico.

El proceso inflamatorio suele responder satisfactoriamen-
te alaterapia corticoidea, lo que ayudaria areducir las defor-
midades, pero parece ser que estos farmacos son poco eficaces
alargo plazo en e tratamiento de laesclerodermialineal ™. Se
ha demostrado que la D-penicilamina, con monitorizacion de
lafuncién renal, adosis de 2 a5 mg/kg/dia puede ser efectiva
en los casos més severos de esclerodermialocaizada®. Otros
farmacos que se han ensayado en €l tratamiento de la esclero-
dermialineal con resultados diversos son la hidroxicloroqui-
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na?, ladifenilhidantoinay € clorhidrato deticlopidinad, y la
vitamina D519 entre otros. Recientemente se han ensayado tra-
tamientos con fototerapia con radiaciones UVA, asociadaa me-
toxipsoral enos topicos sobre las placas con buenos resultados
alas 3-8 semanas de tratamiento*”), aunque su eficaciaen el
tratamiento de la morfea necesitara posteriores confirmacioa-
nes’®), Lafisioterapia complementaria esimportante para evi-
tar contracturas.

Las epifisiodesis y/u osteotomias correctoras pueden ser
tratamientos efectivos para casos de hemiatrofia®. Si lasle-
siones permanecen inactivas, la actitud suele ser expectante,
recurriendo alacirugia plastica una vez cesado €l crecimien-
to. Recientemente se ha comunicado €l tratamiento de lamor-
fea mediante reparacion de los tejidos blandos y hueso me-
diante injertos autdlogos de la frente y un injerto de scalp pe-
ricraneal parareconstruccion de la cejat?.

Parala monitorizacion del curso y tratamiento de la es-
clerodermia localizada se recomienda el uso rutinario de ul-
trasonidos?),
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