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Concepto

Enfermedad autoinmune de etiologia desco-
nocida, caracterizada por fibrosis en diferen-
tes drganos: piel, aparato digestivo, pulmdn,
corazén y rifion.

Poco frecuente, sobre todo en la infanciay en
menores de 10 afios.

Relacion. H/M: 1:3. Esclerodermia sistémi-
ca/esclerodermia localizada: 1:9.

Etiopatogenia

Desconocida. Existen factores genéticos
(HLA DR1, 3y 5) y ambientales (sustancias
quimicas y organicas) que pueden predisponer
e iniciar la enfermedad.

Patogenia.

Agente externo ;virus? ® lesiona cél. endote-
lial (CE) ® - mol. de adhesion ® agregacion
de plaquetas y macrdfagos en superficie CE con
liberacion de factor de crecimiento derivado de
plaguetas (PDGF) e IL1 respectivamente ®
oclusion vascular, isquemia tisular y aumento
de fibroblastos ® aumento de colageno y fibro-
sis. CE estimula linfocito T (CD4) liberando
factor b transformador de crecimiento (T GFb)
e interleuquina (IL2) ® aumento de fibroblas-
tos. CD4 ® linfocito B ® autoanticuerpos
especificos e - 1gs.t2° (tabla I).

Manifestaciones clinicas

Hay dos grandes grupos.

TABLA |. Patogenia de la esclerodermia sistémica

| Agente etioldgico ;virus? |

| Factores genéticos y ambientales |

Célula endotelial

Linfocitos B = linfocitos T |

Lesion vascular

Fibroblastos

IL2 - TGFb

Agregacion plaguetaria ® PDGF
Células inflamacion ® 1L 1

- Proteinas MEC/colageno

| Oclusién vascular |

Anti Scl70
Anticentromero
nucleolar. - Igs.

| Isquemia tisular |
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Protocolos diagnosticos y terapéuticos en pediatria

Esclerosis sistémica difusa (ESd)

— Afectacion cutanea progresiva de inicio
proximal a la articulacion MC y MTF
extendiéndose a toda la extremidad en
menos de 1 afio. Afecta también cara y
tronco.

— Fendmeno de Raynaud de menos de 1 afio
de evolucion.

— Afectacion temprana de 6rganos internos.

— Manifestaciones articulares con roces ten-
dinosos.

— Capilaroscopia ungueal con areas de dila-
tacion, destruccién y regeneracion de
capilares.

— Autoanticuerpos topoisomerasa-1 (anti
Scl-70) positivo en 30% de los casos.

Esclerodermia sistémica limitada (ESI)

— Afectacion cutanea estable limitada a
cara, antebrazos, manos y pies.

— Fenomeno de Raynaud (FR) de varios
afios de evolucion.

— Afectacion de 6rganos internos ausente o
tardia.

— Manifestaciones articulares ausentes.

— Anticuerpos anticentrémero positivo en
70-80% de los casos.

Formas de ESI

— Sindrome de Crest (la mas habitual): cal-
cinosis, FR, esofagitis, esclerodactilia y
telangiectasia.

— Esclerodermia sin esclerodermia: sin
lesi6n cutanea, FR +, afectacion de drga-
nos internos.

— Preesclerodermia: FR +, cambios isquémi-
cos digitales, anti-Scl-70 o anticentro-
mero +.
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Afectacion cutanea

En tres fases: edema, induracion de esclerosis
y atrofia.

Histopatogenia. Fase de inicio con células
inflamatorias y fase tardia, proliferacion de
colageno, atrofia de epidermis, glandulas y
foliculos pilosos*.

Cambios cutaneos

Hipohiperpigmentacion. Aspecto sal-pimen-
tado.

Piel engrosada, turgente, dura, tensa y atrofi-
ca, con pérdida de pliegues fisiologicos (cara
de mascara). Ulceraciones en pulpejos de los
dedos (mordedura de rata). Bridas fibroticas
en el cuello (signo del cuello). Alopecia y
anhidrosis. Nddulos subcutaneos fibroticos.
Telangiectasias y calcinosis cutaneas, ambas
precoces en sindrome de Crest.

El score cutaneo relaciona la extension cuta-
nea con el grado de afeccién interna. Se valo-

ran 10 areas (cara, tronco, abdomen, espalda,
brazos, antebrazos, manos, muslos, piernas y

pies)>.

Afectacion vascular

Fenomeno de Raynaud. Palidez o espasmo

arterial ® cianosis o estasis vascular ® hipe-

remia reactiva con enrojecimiento.

Capilaroscopia con "patrén de escleroder-

mia™:

1. Pérdida de capilares: 3 9 mm. Area avas-
cular.

2. Dilatacion, destruccion y regeneracion de
capilares.

FR primario (ausencia de conectivopatia). Le

Roy Medsger.

1. Episodio de palidez o cianosis acral.

2° Pulsos periféricos intensos y simétricos.



Reumatologia

3.
4.
5.

Sin edema, ulceracion o gangrena.
Capilaroscopia normal.
ANA < 1/100 y VSG < 20 mm/hora®.

Afectacion musculoesquelética

Articular. Contracturas articulares y artralgias.
Aurtritis (poco frecuente). Roces tendinosos.

Hallazgos radioldgicos: osteopenia, osteolisis
y resorcion Osea, calcificaciones de partes
blandas.

Muscular. Atrofia por desuso lo més frecuen-
te. Miopatia secundaria a tratamiento esteroi-
deo o por sindrome de Overlap. Biopsia,
EMG y Enz musculares normales.

Afectacion digestiva

Es temprana en el 70-80% de los casos.

Eséfago. El mas afectado con ~ motilidad
en 2/3 inferiores y esfinter inferior.
Sintomas: disfagia, regurgitacion, pirosis,
hemorragias por esofagitis, gastritis o
telangiectasias.

Estémago e I. delgado. Vaciamiento lento
y plenitud postprandial.

Diverticulitis, seudoobstruccién y perito-
nitis.

< Malabsorcién y sobrecrecimiento bacte-
riano secundario.

Afectacion pulmonar
Primera causa de muerte.

= Neumonitis intersticial y fibrosis pulmo-
nar son las mas frecuentes en ESd.

Hipertension pulmonar es la mas frecuen-
te en ESI.

Pruebas de funcion respiratoria y test de difu-
sién, marcadores de seguimiento y pronostico.

Afectacion cardiaca

= Pericarditis o miocarditis no son frecuen-
tes.

= Fallo cardiaco secundario a HTP o por
fibrosis miocérdica.

Afectacion renal

Crisis hipertensiva renal con fallo renal
secundario; con tratamiento de IECA mejoro
el prondstico.

Sindrome de Sjogren

Xeroftalmia y queratoconjuntivitis seca.

TABLA 11. Relacion entre ANA especificos, subtipos y asociaciones clinicas en las ES®

ANA especificos Subtipos de ES Asociaciones clinicas

- Anti-SCI70 Difusa F. pulmonar, FR

- Anti-RNA, polimerasa I, II, Il Difusa Crisis renal, < F. pulmonar

- Anticentromero Limitada Calcinosis, telangiectasia, < F. pulmonar

- pM-scl

Overlap, ESI, miositis, artritis.
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Protocolos diagnosticos y terapéuticos en pediatria

Evaluacion y pruebas
complementarias

Examen fisico: total skin score y capilaroscopia
ungueal.

Determinacion de ANA y Anti-ENA.

ECG, ecocardiograma, Doppler, Rx de térax y
TACAR.

Pruebas de funcion respiratoria y test de difusion.

Esofagograma y manometria esofégica.

Aclaramiento de creatinina y proteinuria de
24 horas.

En la ESd se hard anualmente. En la ESI, cada
5 afios si la progresion cutanea anual <10%.

Diagnostico
Se realiza por biopsia cutanea, capilaroscopia

y determinacion de autoanticuerpos especifi-
COs.

Criterios diagnosticos: de ACR 1980 (uno
mayor y tres menores).

Barnet 1988: esclerosis tipica y atipica tienen
poca utilidad®.

Diagnostico diferencial con E. localizada.

Otras formas de esclerodermia: fascitis eosi-
nofilica y sindrome de Overlap (EMTC).

Sindromes esclerodermiformes: S. del aceite de
colza. Enfermedad injerto contra huésped, etc.

Evolucion

Progresa durante los primeros 5 afios, de
forma répida o lenta, incluso con mejoria
esponténeay reblandecimiento de las lesiones
cutaneas. La ESd tiene peor prondstico que la
ESI, con supervivencia del 71y 82% respecti-
vamente a los 8 afios.

Causa de muerte mas frecuente: pulmonar, car-
diaca, digestiva o secundaria a tratamiento con
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esteroides o inmunosupresores. Secuelas impor-
tantes son: contracturas articulares, amputacio-
nes falangicas y alteraciones estéticas.

Tratamiento
Medidas generales

— Evitar exposicion al frio, traumatismos,
estrés, tabaquismo y alcohol.

— Soporte psicoldgico, sobre todo en la ado-
lescencia.

— Rehabilitacion temprana para evitar con-
tracturas permanentes.

Tratamiento faramacoldgico
— Terapia vascular:
e FR:

— Bloqueadores del canal del Ca:
nifedipina, de 10 a 20 mg/kg/dia
oral.

— IECA: efecto protector renal.

— Cremas de nitroglicerina efecto
local.

= FRgrave:
— Carboprostaciclina: loprost intra-
venoso, 0,5 a 2 ng/kg.
— Durante 6 dias, repetir a las 6-8
semanas, 0 5 dias cada 3 meses.
e HTP:
— lloprost aerosol, 4 ng/kg. poco efi-
caz, mejor i.v. ciclico.
— Prostaciclinas orales poco eficaces
en ES.
— Simpatectomia quirdrgica cuando
no hay respuesta.

— Inmunomoduladores. En ES establecida,
no eficaces.

= Ciclosporina A: 2,5 mg/kg/dia oral.

< Ciclofosfamida oral: 1-2 mg/kg/dia o
en bolos i.v., mejora alveolitis fibro-
sante. Asociada 0 no a:



Reumatologia

= Metilprednisolona:

— 0,5 mg/kg/dia. Dosis total: 20 mg/
dia.

— Uso restringido en crisis grave de
edema cutaneo, artritis y alveolitis.

— Antifibréticos. Se usan de forma precoz,
asociados 0 no a inmunosupresores.

— D penicilamina: 700-1.000 mg/dia.
Interfiere la sintesis de colageno.
Resultados controvertidos.

— Otros como el interfer6n son menos utili-
zados y actualmente se intenta tratamien-
to con inhibidores del TGF b.

Tratamiento de las complicaciones

Calcinosis. Warfarina: 1 mg/kg, 18 meses.
Colchicina y difosfonato son poco Uutiles.
Extirpacion quirrgica de las calcificaciones.
Proteccion antibidtica en las ulceraciones
secundarias.

Afeccion digestiva. Procinéticos: cisaprida.
Omeprazol. Dilataciones esofagicas. Antifln-
gicos en la sobreinfeccion bacteriana.
Octeotrido s.c aumenta motilidad y disminu-
ye sobreinfeccidn bacteriana.

Informacion a los padres

Hay que explicarles la cronicidad de la enfer-
medad que afecta tanto la piel como ciertos

NOTAS

organos internos, y que las lesiones pueden
progresar rapida o lentamente durante afios.
El tratamiento a seguir abarca medidas gene-
rales (evitar frio, estrés, traumatismos, etc.),
rehabilitacién precoz y tratamiento médico, y
para su cumplimiento se precisa la colabora-
cién de los padres. En ocasiones, especial-
mente en la adolescencia, la enfermedad
puede necesitar apoyo psicolégico por las
secuelas fisicas que deja a largo plazo.
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