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Se presenta el caso de una paciente de 4 afios, quien, desde el primer afio de
vida, presenta una macula hipercrémica en la regién malar derecha, acompa-
fiada de retraccion de la piel; el diagndstico fue de esclerodermia localizada o
morfea. Ademas, se hace una breve revision bibliografica sobre la esclerodermia
localizada y sus variantes, con el objetivo de contribuir al conocimiento desde los
primeros niveles de atencion, y favorecer un diagnostico oportuno, que impacte
positivamente en el manejo y el pronéstico de esta enfermedad.
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Se puede concluir que la esclerodermia localizada, o morfea, es una entidad que interés.

afecta la calidad de vida de quien la padece, dado que no se limita a su diversidad

de manifestaciones cutaneas, sino que, en algunas variantes, presenta compro- Financiacion:

miso extradérmico. El diagnoéstico temprano permite establecer un tratamiento y Ninguna.

un seguimiento adecuados, evitando el desarrollo de complicaciones.

PALABRAS CLAVE: dermis, morfea, esclerodermia localizada, hemiatrofia
facial.

SUMMARY

We present the case of a 4-year-old patient, with the appearance of a hyper-
chromic macula in the right region malar with skin retraction, since the first
year of life. The clinicopathological correlation suggested the diagnosis of
localized scleroderma or morphea. We also present a brief review of the li-
terature about localized scleroderma and its variants, with the objective of
contributing to the knowledge of the first levels of care and favoring the timely
diagnosis and a positive impact in the management and prognosis of this sic-
kness.

In conclusion, the localized scleroderma or morphea is a disease that affects
the quality of life of the patient, since it is not limited to the skin with a spec-
trum of cutaneous manifestations, but also some compromise variants extra-
dermic. As an early diagnosis, allows to establish an appropriate treatment
and follow-up avoiding the development of complications.
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PRESENTACION DEL CASO

Se trata de una nifia de 4 afios, escolarizada, que fue lle-
vada al Servicio de Consulta Externa Pediatrica del Hos-
pital Universitario de Sincelejo, por presentar un cuadro
clinico progresivo, que se inici6 en el primer afio de vida
y llevaba mas de tres anos de evolucion. Consistia en la
aparicion de una placa hipercromica en la regién malar
derecha, con retraccion de la piel circunscrita, sin com-
promiso extracutaneo. Refirieron haber consultado en
distintas ocasiones y recibir tratamiento con esteroides
topicos, sin ninguna mejoria. No habia antecedentes
personales ni familiares de importancia.

En el examen fisico, se observo una Gnica placa hiper-
cromica en la mejilla derecha, de 5 x 3 cm, aproximada-
mente, de color pardo y de consistencia firme, adherida
a los planos profundos. Se extendia desde la fosa la-
crimal hasta el surco labiomentoniano del mismo lado,
produciendo retraccion de la hemicara y desviacion de
la region mandibular derecha y de la lengua hacia el
lado afectado (figura 1).

Imbett, S; Sudrez, C; Gonzdlez, A

En la biopsia por incisién se reportd “dermis adelgazada
con leve hiperqueratosis, haces de colageno engrosados
en forma paralela a la epidermis, que atrapan a las glan-
dulas ecrinas, muchas de ellas atroficas; ademas, hay
focos de infiltrado inflamatorio superficial y el colageno
engrosado se extiende hasta la hipodermis”.

En los examenes de laboratorio no se encontrd altera-
cion hematolégica, ni elevacién de la velocidad de se-
dimentacién globular (VSG) o de la proteina C-reactiva
(PCR). Los anticuerpos antinucleares (ANA), los antihis-
tonas (AHA), los anti-Smith (anti-Sm) y los anticuerpos
contra el ADN de doble cadena (anti-dsDNA) fueron ne-
gativos.

Con estos datos, se hizo una correlacion clinicohistolo-
gica y se confirmé el diagnéstico de esclerodermia loca-
lizada profunda.

Figura 1. Esclerosis localizada cutanea (morfea). Placa fibrética hiperpigmentada en mejilla derecha con retrac-
cion de hemicara y desviacion de lengua hacia lado afectado. Hospital Universitario de Sincelejo, Sucre. 2016
*Foto realizada previo consentimiento informado de la madre y asentimiento de la paciente
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DISCUSION

La esclerodermia es una enfermedad autoinmunitaria
del tejido conjuntivo, que incluye diversas entidades
clinicas que se caracterizan por esclerosis dérmica,
debida a la acumulacién de colageno @. Se presenta
en distintas etapas de la vida y puede afectar exclu-
sivamente la piel y el tejido subcutaneo. Cuando se
extiende a estructuras mas profundas, puede ser loca-
lizada o sistémica; de las dos anteriores, la forma loca-
lizada o morfea es més frecuente en la edad pediatrica
y puede afectar la fascia, el masculo y el tejido dseo,
mientras que la esclerosis sistémica afecta 6rganos in-
ternos y al endotelio @, y no sera detallada en la pre-
sente revision por no estar entre sus objetivos.

En la edad pediatrica, la esclerodermia localizada o
morfea es la tercera enfermedad reumatolégica mas
frecuente, después de la artritis juvenil idiopatica y del
lupus eritematoso sistémico. A nivel mundial, se estima
una incidencia anual de 1 a 3 por cada 100 000 nifios,
con una edad promedio de inicio entre los 7,3 y los 8,8
afos, y retraso diagndstico entre 1,2 y 1,6 afios. No hay
una clara evidencia de predileccién racial, aunque al-
gunos reportes indican que, en caucasicos, parece ser
mayor su prevalencia, que corresponde al 70%-82% de
los pacientes atendidos, y en una proporcion de mujer
ahombrede2a16%,

En Colombia, existe un evidente subregistro. Segiin la
Asociaciéon Colombiana de Esclerodermia (ASCLER),
los casos alcanzan cerca de 4000, pero, infortunada-
mente, no se cuenta con una estimacién confiable de
los que padecen esta enfermedad. Existen algunos re-
portes de casos y solo un estudio de caracterizacion de
un grupo de pacientes colombianos con esclerodermia
localizada juvenil, de Arango, et al. @. En este tltimo,
se encontr6 mas frecuentemente en el sexo femenino,
con una relacion de 2,1:1. La edad promedio de inicio
de la enfermedad fue de 7,1 afios en la poblacién pe-
diatrica y el promedio de duracién de la enfermedad
al momento del diagnoéstico fue de 16,5 meses, datos
similares a los reportados en la literatura cientifica
mundial @3,

Clasificacién y clinica

Se han descrito diferentes clases de esclerodermia lo-
calizada o morfea, que comprenden distintos subtipos,
los cuales estan determinados por el patrén y la pro-
fundidad de la lesiéon . A continuacidn, se detallan
los subtipos de acuerdo con la clasificacién provisional
de la Paediatric Rheumatology European Society.

Esclerosis lineal

Corresponde al 50%-60% de los casos de esclero-
dermia localizada en nifios y es la forma mas frecuente
en la edad pediatrica. Clinicamente, se caracteriza por
bandas lineales que afectan la dermis, el tejido sub-
cutaneo, los tendones o los huesos de extremidades,
tronco o cabeza ©.

Ademas, esta variante se subdivide en tres formas,
seglin sus manifestaciones clinicas:

e Morfea lineal: compromete las extremidades y se
asocia a contracturas y discrepancia de la lon-
gitud de las extremidades en pacientes pedia-
tricos, pues puede afectar las placas epifisiarias
de crecimiento &7,

e  Morfea en golpe de sable: se presenta en el 25%,
aproximadamente, de aquellos afectados por es-
clerodermia lineal, que tienen afectacién en cuero
cabelludo; se ha denominado “golpe de sable”
debido a la depresion frontal paramedial que se
observa ®,

e  Hemiatrofia facial progresiva: es una variante que
lleva a hemiatrofia de la cara por afectacion del
maxilar inferior, la lengua, el tejido celular sub-
cutaneo y el musculo, con la consecuente defor-
midad facial. También se conoce como sindrome
de Parry-Romberg, que, al igual que la variedad
en golpe de sable, se puede acompafiar de altera-
ciones oculares, como ptosis, sindrome de Horner
o endoftalmos, entre otros ©® 9. Esta variante de
Parry-Romberg es la que se presenta en esta pa-
ciente. Esta entidad involucra dermatomas que
afectan una o varias ramas del nervio trigémino,
por lo cual los hallazgos clinicos no se limitan
solo a los cambios estructurales faciales, sino que
también puede presentar manifestaciones neuro-
logicas, oculares, cutaneas y dentarias.

En cuanto a las complicaciones neurolégicas, la epi-
lepsia focal es la manifestacién cerebral mas comdn vy,
en algunos pacientes, se asocia a hemiatrofia cerebral
con convulsiones focales intratables. También puede
aparecer migrafia y dolor facial por neuralgia del tri-
gémino, entre otras. Estas complicaciones pueden aso-
ciarse a anormalidades cerebrales del mismo lado de la
atrofia facial, aunque raramente puede estar afectado
el hemisferio cerebral contralateral © ',
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Esclerosis localizada circunscrita o
en placas

Es la segunda en frecuencia y la forma mas benigna;
se limita, generalmente, a la dermis y, ocasionalmente,
afecta el tejido adiposo subcutaneo. Se caracteriza por
ser una placa ovalada y circunscrita, con areas de in-
duracion, pigmentacion o halo violaceo, que varia de
acuerdo con las siguientes fases: una inicial inflama-
toria y eritematosa, una indurada esclerética y una
fase atrofica asociada a hipopigmentacién o hiperpig-
mentacioén G,

Los hallazgos histolégicos de la primera fase con-
sisten en infiltrado linfocitario perivascular con cé-
lulas plasmaticas y eosindfilos en la dermis reticular,
acompanado de bandas colagenas escasas; en etapas
mas avanzadas, se observa predominio de las bandas
colagenas, que reemplazan el infiltrado inflamatorio
previo, causando atrofia y disminuciéon de la vascula-
rizacibn del tejido G7.

Esclerosis generalizada

Es una variante inusual; ocurre en menos del 10% de
los pacientes. Se caracteriza por afectacién dérmica
de placas induradas, mal definidas, ligeramente infla-
madas, de localizacién preferente en el tronco, aunque
puede afectar las extremidades y respetar la cara y las
manos. En algunas ocasiones, se asocia a sintomas
sistémicos inespecificos y leves. Las pruebas inmuno-
l6gicas para autoanticuerpos pueden ser positivas, es-
pecialmente los ANA, los anti-ADN y los anticuerpos
antifosfolipido; ademas, se asocia a hipocomplemen-
temia y eosinofilia periférica, razon por la cual se difi-
culta el diagnéstico diferencial con esclerosis sistémica
7, El fendmeno de Raynaud, la esclerodactilia y los
cambios capilares en el lecho ungular son caracteris-
ticas clinicas que se presentan solo en la esclerosis sis-

témica, lo que permiten distinguir estas dos entidades
(8-11)

Panesclerdética de la infancia

Esta variante se presenta de forma caracteristica y pre-
dominante durante la infancia. Es la variante menos
frecuente de morfea; sin embargo, es la forma que
tiene el peor prondstico, debido a su curso larvado e
incapacitante y a su poca mejoria con el tratamiento.
Es la morfea que causa el mayor compromiso y el mas
extenso; afecta la piel, el tejido celular subcutaneo y
estructuras mas profundas, como tendones, misculos
y huesos. Se asocia a una gran morbilidad, por la
atrofia muscular, las contracturas articulares y las tl-
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ceras secundarias. Ademas, se ha asociado al riesgo de
desarrollar carcinoma escamocelular sobre las placas
panesclerdticas 9,

Mixta

Se presenta hasta en el 15% de los casos de morfea. Se
caracteriza por la combinacién de dos o méas de las va-
riantes anteriormente descritas. Su clinica y su pronos-
tico dependen del grado de afectacion cutanea ©.

Diagnéstico y evaluacion

El diagnéstico de esclerodermia localizada es funda-
mentalmente clinico y se establece por la apariencia de
las lesiones. No obstante, dado el patron insidioso y la
falta de caracterizacion clinica en nuestro entorno, se
emplean herramientas diagnoésticas; la biopsia de piel
es el método de referencia para su confirmacién y ca-
racterizacién ),

A pesar de que en la mayoria de los casos no suele pre-
sentarse compromiso sistémico, es importante prac-
ticar algunos examenes de laboratorio, como biometria
hematica, quimica sanguinea, uroanalisis y pruebas de
funcién renal, los cuales, generalmente, son normales.
Ademas, buscar marcadores de inflamacion sistémica,
como VSG, PCRy factor reumatoideo. Estos se encuen-
tran con mayor frecuencia en casos de esclerodermia
local con manifestaciones extracutaneas, en compa-
raciéon con aquellos con compromiso cutaneo exclu-
sivo; en particular, el factor reumatoideo es positivo en
aquellos que se inici6 con artritis 39,

En cuanto a las caracteristicas serologicas, hay ha-
llazgos de autoinmunidad en algunos casos de es-
clerosis localizada. Esto se demostr6 en el estudio de
Takehara y Sato ®), quienes encontraron que los anti-
cuerpos antinucleares en patron homogéneo y los an-
ticuerpos antitopoisomerasa eran los mas frecuentes
(73% y 78%, respectivamente). Los anticuerpos antinu-
cleares son el marcador serolégico clasico en casos de
morfea con titulos altos, que se asocian a enfermedad
temprana y manifestaciones extracutaneas ™. A su
vez, los anti-ADN de cadena sencilla (ss-DNA) son po-
sitivos en el 20% a 55% de los pacientes, y se asocian
con esclerodermia lineal, afectacion muscular pro-
funda y extension en diferentes sitios anatomicos. En
contraste, los anti-dsDNA rara vez son positivos . Los
anticuerpos antihistonas se encuentran positivos en el
47% v sus titulos altos se relacionan con aumento de la
superficie corporal afectada, el nimero de lesiones y la
aparicion de contracturas articulares @17,
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Los anteriores hallazgos de anticuerpos, sumados al
aumento de casos de enfermedades autoinmunitarias
en pacientes con esclerodermia focal en comparaciéon
con la poblacion general, han llevado a considerar que
la esclerodermia localizada se trata de una condicion
autoinmunitaria, que puede manifestarse simultanea-
mente con otras enfermedades, como la artritis juvenil
idiopatica, el lupus eritematoso sistémico, la psoriasis
y el sindrome de Sjégren ),

Diagnéstico diferencial

La principal enfermedad con la que se debe hacer
el diagnostico diferencial es la esclerosis sistémica,
dado que, como se menciond anteriormente, en al-
gunas variantes de la esclerodermia localizada, puede
haber manifestaciones de compromiso sistémico y las
pruebas de autoanticuerpos pueden ser positivas. Una
vez descartada la esclerosis sistémica y segtn la va-
riedad de esclerodermia, se pueden considerar otros
diagnosticos: en la morfea circunscrita, liquen escle-
roso extragenital y acrodermatitis cronica atréfica; en
la morfea lineal, la paniculitis ldpica; y en la morfea
generalizada, fibrosis sistémica nefrogénica, escle-
rosis sistémica y enfermedad crénica de injerto contra
huésped 1517,

Tratamiento

El tratamiento de la esclerodermia juvenil localizada
ha representado un reto para los médicos tratantes vy,
hasta la fecha, se han propuesto muchas alternativas.
Sin embargo, en ningln estudio controlado se ha esta-
blecido claramente su eficacia y no hay un tratamiento
de referencia para esta enfermedad. Se acepta que el
enfoque terapéutico depende del subtipo de esclero-
dermia localizada, de la afectaciéon de los diferentes
tejidos, huesos o articulaciones, de la localizacion y
del estado de actividad de la enfermedad “®. A conti-
nuacion, se abordan las tres opciones basicas de tra-
tamiento: el topico, el sistémico (metotrexato, este-
roides) y el tratamiento con micofenolato de mofetilo,
adicionalmente de otras opciones terapéuticas atin en
desarrollo.

Ante lesiones tnicas, circunscritas y con poca afec-
tacion estética, son apropiados los medicamentos to-
picos, como emolientes, esteroides topicos en bajas
concentraciones, tacrolimis al 0,1%, imiquimod o cal-
cipotriol @89, Kroft, et al. **, en 2009, informaron sobre
10 pacientes con la variante de morfea circunscrita o en
placas, activa en quienes se evalu6 la eficacia del tacro-
lims topico al 0,1%, aplicado dos veces al dia, durante

12 semanas. Al finalizar el tratamiento, se observo una
significativa reduccién de la induracion de las lesiones
tempranas. Estos resultados sugieren que el tacrolimtis
topico puede ser una opcidn terapéutica en los casos
de morfea activa circunscrita.

Los esteroides sistémicos, utilizados por sus efectos
inmunomoduladores y antiinflamatorios, son otra al-
ternativa terapéutica “®. Sin embargo, Joly, et al. eva-
luaron la eficacia de la monoterapia en 17 pacientes
y reportaron mejoria @, aunque su estudio fue limi-
tado, ya que no se evaluaron las recaidas después de
suspender el tratamiento. Asi mismo, Bretéque, et al.
@2 en un estudio retrospectivo donde se evaluaron las
recaidas en adultos, obtuvieron resultados similares;
la mitad de los pacientes las presentaron después de
suspender el tratamiento. Esto indica la necesidad de
una terapia coadyuvante, como el metotrexato.

Se recomienda el tratamiento sistémico cuando la es-
clerodermia localizada es de moderada a grave. En este
caso, el medicamento de eleccién es el metotrexato,
cuya dosis recomendada es de 15 mg/m?, administrado
en una dosis semanal Uinica (maximo, 25 mg a la se-
mana), durante un tiempo minimo de 1 afio. Durante
los primeros 3 meses de tratamiento, se afiade un curso
diario de esteroides (prednisona, 1 mg/kg) . El meto-
trexato influye en forma importante en la cascada de
efectos secundarios a la expresion de la interleucina
1 (IL-1), la IL-6 y el factor de necrosis tumoral. En la
morfeay en la esclerosis sistémica, se ha visto aumento
de las concentraciones séricas de estas citocinas, las
cuales disminuyen paralelamente con la mejoria cli-
nica, después de iniciar la administraciéon de meto-
trexato >,

Si este esquema terapéutico falla, la tercera opcion es
el micofenolato de mofetilo, en dosis de 500 a 1000
mg/m? Este produce una inhibicion especifica de la
proliferacion de linfocitos T y B; ademas, disminuye
la expresion del colageno de tipo I, con lo cual se po-
tencia la expresion de MMP-1 (enzima disminuida en
los procesos de fibrosis) y se altera la migracién de los
fibroblastos @4,

Se ha mencionado la vitamina D y sus analogos en al-
gunos estudios. No obstante, en el Gnico ensayo con-
trolado, no se demostraron resultados superiores a los
del placebo ®.

La terapia de luz ultravioleta (UV) con agentes qui-
micos, como los psoralenos o sin ellos, ha arrojado
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resultados satisfactorios en lesiones localizadas o su-
peftficiales, en algunos estudios. Los resultados de la
fototerapia con UVA 1 han sido satisfactorios en condi-
ciones in vitro en casos de esclerodermia, por reducir
la sintesis de procolageno y aumentar la expresiéon de
colagenasa 1@,

En el tratamiento del sindrome de Parry-Romberg, va-
riante localizada de la esclerodermia, primero se pre-
tende detener la enfermedad y luego mejorar algunos
sintomas. En algunos pacientes, especialmente si se
afecta el sistema nervioso central, se pueden consi-
derar medicamentos inmunosupresores, como el meto-
trexato mas pulsos de esteroides orales a las dosis pre-
viamente mencionadas, sumados a la terapia local con
emolientes, analogos de la vitamina D y fototerapia @®.
Una vez que se ha logrado inactivar la enfermedad y
finalice el crecimiento del nifo, se procede a restaurar
la simetria facial, a través de cirugia plastica con mé-
todos de reconstruccion entre las que se encuentra la
utilizacion de injerto autdlogo de grasa y la utilizacion
de implantes de polietileno con lipotransferencia; in-
jertos con transferencia microquiriirgica de tejido fas-
cioadiposo extraido de la cara anterolateral del muslo,
el serrato anterior o la zona toracodorsal, o mediante
el método de regeneraciéon volumétrico con trasplante
auto6logo de grasa y aplicacion de acido poli-L-lactico.
Estas técnicas quirdrgicas son consideradas por al-
gunos cirujanos como el pilar del tratamiento de la he-
miatrofia facial. Cualquiera que sea la opcién escogida,
con estas modalidades terapéuticas se recupera solo
temporalmente la buena apariencia y, con el paso de
los afios, es necesario reintervenir. Ademas, se pueden
presentar problemas ortopédicos, que requieren ci-
rugia correctiva 829,

CONCLUSION

La esclerodermia no es una enfermedad exclusiva-
mente cutanea. Ante su diagnoéstico, se debe prestar
atencién a la posible afectacién sistémica y la asocia-
cion a otras enfermedades reumatologicas.

En pediatria, es dificil su evaluacién, ante la hetero-
geneidad de las manifestaciones y la dificultad para
predecir las secuelas o la regresion espontanea. En la
consulta inicial, el médico pediatra debe tener un alto
grado de sospecha para referir al paciente de forma
oportuna, en primera instancia, al especialista en
reumatologia y al de dermatologia y, de acuerdo con
las manifestaciones clinicas, involucrar otras especia-
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lidades, como cirugia plastica, ortopedia o fisiatria,
entre otras.

Queda mucho por investigar en relacién con los nuevos
tratamientos dermatoldgicos, los inmunosupresores y
los productos bioldgicos que puedan tener una acep-
table tolerancia sistémica, y aminorar las secuelas
estéticas y funcionales en los nifios con sindrome de
Parry-Romberg.
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