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Esclerodermia localizada
Reporte 
de caso

RESUMEN
Se presenta el caso de una paciente de 4 años, quien, desde el primer año de 
vida, presenta una mácula hipercrómica en la región malar derecha, acompa-
ñada de retracción de la piel; el diagnóstico fue de esclerodermia localizada o 
morfea. Además, se hace una breve revisión bibliográfica sobre la esclerodermia 
localizada y sus variantes, con el objetivo de contribuir al conocimiento desde los 
primeros niveles de atención, y favorecer un diagnóstico oportuno, que impacte 
positivamente en el manejo y el pronóstico de esta enfermedad.

Se puede concluir que la esclerodermia localizada, o morfea, es una entidad que 
afecta la calidad de vida de quien la padece, dado que no se limita a su diversidad 
de manifestaciones cutáneas, sino que, en algunas variantes, presenta compro-
miso extradérmico. El diagnóstico temprano permite establecer un tratamiento y 
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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PRESENTACIÓN DEL CASO
Se trata de una niña de 4 años, escolarizada, que fue lle-
vada al Servicio de Consulta Externa Pediátrica del Hos-
pital Universitario de Sincelejo, por presentar un cuadro 
clínico progresivo, que se inició en el primer año de vida 
y llevaba más de tres años de evolución. Consistía en la 
aparición de una placa hipercrómica en la región malar 
derecha, con retracción de la piel circunscrita, sin com-
promiso extracutáneo. Refirieron haber consultado en 
distintas ocasiones y recibir tratamiento con esteroides 
tópicos, sin ninguna mejoría. No había antecedentes 
personales ni familiares de importancia.

En el examen físico, se observó una única placa hiper-
crómica en la mejilla derecha, de 5 x 3 cm, aproximada-
mente, de color pardo y de consistencia firme, adherida 
a los planos profundos. Se extendía desde la fosa la-
crimal hasta el surco labiomentoniano del mismo lado, 
produciendo retracción de la hemicara y desviación de 
la región mandibular derecha y de la lengua hacia el 
lado afectado (figura 1).

En la biopsia por incisión se reportó “dermis adelgazada 
con leve hiperqueratosis, haces de colágeno engrosados 
en forma paralela a la epidermis, que atrapan a las glán-
dulas ecrinas, muchas de ellas atróficas; además, hay 
focos de infiltrado inflamatorio superficial y el colágeno 
engrosado se extiende hasta la hipodermis”.

En los exámenes de laboratorio no se encontró altera-
ción hematológica, ni elevación de la velocidad de se-
dimentación globular (VSG) o de la proteína 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 correlación clinicohistoló-
gica y se confirmó el diagnóstico de esclerodermia loca-
lizada profunda.

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



182 Rev Asoc Colomb Dermatol. 2019; 27 : 3 (julio - septiembre), 180-186

Esclerodermia localizada

DISCUSIÓN
La esclerodermia es una enfermedad autoinmunitaria 
del tejido conjuntivo, que incluye diversas entidades 
clínicas que se caracterizan por esclerosis dérmica, 
debida a la acumulación de colágeno (1). Se presenta 
en distintas etapas de la vida y puede afectar exclu-
sivamente la piel y el tejido subcutáneo. Cuando se 
extiende a estructuras más profundas, puede ser loca-
lizada o sistémica; de las dos anteriores, la forma loca-
lizada o morfea es más frecuente en la edad pediátrica 
y puede afectar la fascia, el músculo y el tejido óseo, 
mientras que la esclerosis sistémica afecta órganos in-
ternos y al endotelio (2), y no será detallada en la pre-
sente revisión por no estar entre sus objetivos.

En la edad pediátrica, la esclerodermia localizada o 
morfea es la tercera enfermedad reumatológica más 
frecuente, después de la artritis juvenil idiopática y del 
lupus eritematoso sistémico. A nivel mundial, se estima 
una incidencia anual de 1 a 3 por cada 100 000 niños, 
con una edad promedio de inicio entre los 7,3 y los 8,8 
años, y retraso diagnóstico entre 1,2 y 1,6 años. No hay 
una clara evidencia de predilección racial, aunque al-
gunos reportes indican que, en caucásicos, parece ser 
mayor su prevalencia, que corresponde al 70%-82% de 
los pacientes atendidos, y en una proporción de mujer 
a hombre de 2 a 1 (3, 4).

En Colombia, existe un evidente subregistro. Según la 
Asociación Colombiana de Esclerodermia (ASCLER), 
los casos alcanzan cerca de 4000, pero, infortunada-
mente, no se cuenta con una estimación confiable de 
los que padecen esta enfermedad. Existen algunos re-
portes de casos y solo un estudio de caracterización de 
un grupo de pacientes colombianos con esclerodermia 
localizada juvenil, de Arango, et al. (2). En este último, 
se encontró más frecuentemente en el sexo femenino, 
con una relación de 2,1:1. La edad promedio de inicio 
de la enfermedad fue de 7,1 años en la población pe-
diátrica y el promedio de duración de la enfermedad 
al momento del diagnóstico fue de 16,5 meses, datos 
similares a los reportados en la literatura científica 
mundial (2, 3).

Clasificación y clínica
Se han descrito diferentes clases de esclerodermia lo-
calizada o morfea, que comprenden distintos subtipos, 
los cuales están determinados por el patrón y la pro-
fundidad de la lesión (4, 5). A continuación, se detallan 
los subtipos de acuerdo con la clasificación provisional 
de la Paediatric Rheumatology European Society.

Esclerosis lineal
Corresponde al 50%-60% de los casos de esclero-
dermia localizada en niños y es la forma más frecuente 
en la edad pediátrica. Clínicamente, se caracteriza por 
bandas lineales que afectan la dermis, el tejido sub-
cutáneo, los tendones o los huesos de extremidades, 
tronco o cabeza (6).
Además, esta variante se subdivide en tres formas, 
según sus manifestaciones clínicas:

•	 Morfea lineal: compromete las extremidades y se 
asocia a contracturas y discrepancia de la lon-
gitud de las extremidades en pacientes pediá-
tricos, pues puede afectar las placas epifisiarias 
de crecimiento (5-7).

•	 Morfea en golpe de sable: se presenta en el 25%, 
aproximadamente, de aquellos afectados por es-
clerodermia lineal, que tienen afectación en cuero 
cabelludo; se ha denominado “golpe de sable” 
debido a la depresión frontal paramedial que se 
observa (8).

•	 Hemiatrofia facial progresiva: es una variante que 
lleva a hemiatrofia de la cara por afectación del 
maxilar inferior, la lengua, el tejido celular sub-
cutáneo y el músculo, con la consecuente defor-
midad facial. También se conoce como síndrome 
de Parry-Romberg, que, al igual que la variedad 
en golpe de sable, se puede acompañar de altera-
ciones oculares, como ptosis, síndrome de Horner 
o endoftalmos, entre otros (8, 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 clínicos no se limitan 
solo a los cambios estructurales faciales, sino que 
también puede presentar manifestaciones neuro-
lógicas, oculares, cutáneas y dentarias.

En cuanto a las complicaciones neurológicas, la epi-
lepsia focal es la manifestación cerebral más común y, 
en algunos pacientes, se asocia a hemiatrofia cerebral 
con convulsiones focales intratables. También puede 
aparecer migraña 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 (9, 10).
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Esclerosis localizada circunscrita o 
en placas
Es la segunda en frecuencia y la forma más benigna; 
se limita, generalmente, a la dermis y, ocasionalmente, 
afecta el tejido adiposo subcutáneo. Se caracteriza por 
ser una placa ovalada y circunscrita, con áreas de in-
duración, pigmentación o halo violáceo, que varía de 
acuerdo con las siguientes fases: una inicial inflama-
toria y eritematosa, una indurada esclerótica y una 
fase atrófica asociada a hipopigmentación o hiperpig-
mentación (3-6).
Los hallazgos histológicos de la primera fase con-
sisten en infiltrado linfocitario perivascular con cé-
lulas plasmáticas y eosinófilos en la dermis reticular, 
acompañado de bandas colágenas escasas; en etapas 
más avanzadas, se observa predominio de las bandas 
colágenas, que reemplazan el infiltrado inflamatorio 
previo, causando atrofia y disminución de la vascula-
rización del tejido (3-7).

Esclerosis generalizada
Es una variante inusual; ocurre en menos del 10% de 
los pacientes. Se caracteriza por afectación dérmica 
de placas induradas, mal definidas, ligeramente infla-
madas, de localización preferente en el tronco, aunque 
puede afectar las extremidades y respetar la cara y las 
manos. En algunas ocasiones, se asocia a síntomas 
sistémicos inespecíficos y leves. Las pruebas inmuno-
lógicas para autoanticuerpos pueden ser positivas, es-
pecialmente los ANA, los anti-ADN y los anticuerpos 
antifosfolípido; además, se asocia a hipocomplemen-
temia y eosinofilia periférica, razón por la cual se difi-
culta el diagnóstico diferencial con esclerosis sistémica 
(5-7). El fenómeno de Raynaud, la esclerodactilia y los 
cambios capilares en el lecho ungular son caracterís-
ticas clínicas que se presentan solo en la esclerosis sis-
témica, lo que permiten distinguir estas dos entidades 
(8-11).

Panesclerótica de la infancia
Esta variante se presenta de forma característica y pre-
dominante durante la infancia. Es la variante menos 
frecuente de morfea; sin embargo, es la forma que 
tiene el peor pronóstico, debido a su curso larvado e 
incapacitante y a su poca mejoría con el tratamiento. 
Es la morfea que causa el mayor compromiso y el más 
extenso; afecta la piel, el tejido celular subcutáneo y 
estructuras más profundas, como tendones, músculos 
y huesos. Se asocia a una gran morbilidad, por la 
atrofia muscular, las contracturas articulares y las úl-

ceras secundarias. Además, se ha asociado al riesgo de 
desarrollar carcinoma escamocelular sobre las placas 
panescleróticas (12, 13).

Mixta
Se presenta hasta en el 15% de los casos de morfea. Se 
caracteriza por la combinación de dos o más de las va-
riantes anteriormente descritas. Su clínica y su pronós-
tico dependen del grado de afectación cutánea (6).

Diagnóstico y evaluación
El diagnóstico de esclerodermia localizada es funda-
mentalmente clínico y se establece por la apariencia de 
las lesiones. No obstante, dado el patrón insidioso y la 
falta de caracterización clínica en nuestro entorno, se 
emplean herramientas diagnósticas; la biopsia de piel 
es el método de referencia para su confirmación y ca-
racterización (14).

A pesar de que en la mayoría de los casos no suele pre-
sentarse compromiso sistémico, es importante prac-
ticar algunos exámenes de laboratorio, como biometría 
hemática, química sanguínea, uroanálisis y pruebas de 
función renal, los cuales, generalmente, son normales. 
Además, buscar marcadores de inflamación sistémica, 
como VSG, PCR y factor reumatoideo. Estos se encuen-
tran con mayor frecuencia en casos de esclerodermia 
local con manifestaciones extracutáneas, en compa-
ración con aquellos con compromiso cutáneo exclu-
sivo; en particular, el factor reumatoideo es positivo en 
aquellos que se inició con artritis (13, 14).

En cuanto a las características serológicas, hay ha-
llazgos de autoinmunidad en algunos casos de es-
clerosis localizada. Esto se demostró en el estudio de 
Takehara y Sato (15), quienes encontraron que los anti-
cuerpos antinucleares en patrón homogéneo y los an-
ticuerpos antitopoisomerasa eran los más frecuentes 
(73% y 78%, respectivamente). Los anticuerpos antinu-
cleares son el marcador serológico clásico en casos de 
morfea con títulos altos, que se asocian a enfermedad 
temprana y manifestaciones extracutáneas (15). 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, afectación muscular pro-
funda y extensión en diferentes sitios anatómicos. En 
contraste, los anti-dsDNA rara vez son positivos (16). Los 
anticuerpos antihistonas se encuentran positivos en el 
47% y sus títulos altos se relacionan con aumento de la 
superficie corporal afectada, el número de lesiones y la 
aparición de contracturas articulares (15, 17).

Imbett, S; Suárez, C; González, A
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Los anteriores hallazgos de anticuerpos, sumados al 
aumento de casos de enfermedades autoinmunitarias 
en pacientes con esclerodermia focal en comparación 
con la población general, han llevado a considerar que 
la esclerodermia localizada se trata de una condición 
autoinmunitaria, que puede manifestarse simultánea-
mente con otras enfermedades, como la artritis juvenil 
idiopática, el lupus eritematoso sistémico, la psoriasis 
y el síndrome de Sjögren (13).

Diagnóstico diferencial
La principal enfermedad con la que se debe hacer 
el diagnóstico diferencial es la esclerosis sistémica, 
dado que, como se mencionó 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 según la va-
riedad de esclerodermia, se pueden considerar otros 
diagnósticos: en la morfea circunscrita, liquen escle-
roso extragenital y acrodermatitis crónica atrófica; en 
la morfea lineal, la paniculitis lúpica; y en la morfea 
generalizada, fibrosis sistémica nefrogénica, escle-
rosis sistémica y enfermedad crónica de injerto contra 
huésped (13, 15, 17).

Tratamiento
El tratamiento de la esclerodermia juvenil localizada 
ha representado un reto para los médicos tratantes y, 
hasta la fecha, se han propuesto muchas alternativas. 
Sin embargo, en ningún 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 afectación de los diferentes 
tejidos, huesos o articulaciones, de la localización y 
del estado de actividad de la enfermedad (18). A conti-
nuación, se abordan las tres opciones básicas de tra-
tamiento: el tópico, el sistémico (metotrexato, este-
roides) y el tratamiento con micofenolato de mofetilo, 
adicionalmente de otras opciones terapéuticas aún en 
desarrollo.

Ante lesiones únicas, circunscritas y con poca afec-
tación estética, son apropiados los medicamentos tó-
picos, como emolientes, esteroides tópicos en bajas 
concentraciones, tacrolimús al 0,1%, imiquimod o cal-
cipotriol (18, 19). Kroft, et al. (20), en 2009, informaron sobre 
10 pacientes con la variante de morfea circunscrita o en 
placas, activa en quienes se evaluó la eficacia del tacro-
limús tópico al 0,1%, aplicado dos veces al día, durante 

12 semanas. Al finalizar el tratamiento, se observó una 
significativa reducción de la induración de las lesiones 
tempranas. Estos resultados sugieren que el tacrolimús 
tópico puede ser una opción terapéutica en los casos 
de morfea activa circunscrita.

Los esteroides sistémicos, utilizados por sus efectos 
inmunomoduladores y antiinflamatorios, son otra al-
ternativa terapéutica (18). Sin embargo, Joly, et al. eva-
luaron la eficacia de la monoterapia en 17 pacientes 
y reportaron mejoría (21), aunque su estudio fue limi-
tado, ya que no se evaluaron las recaídas después de 
suspender el tratamiento. Así mismo, Bretèque, et al. 
(22), en un estudio retrospectivo donde se evaluaron las 
recaídas 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 elección es el metotrexato, 
cuya dosis recomendada es de 15 mg/m2, administrado 
en una dosis semanal única (máximo, 25 mg a la se-
mana), durante un tiempo mínimo de 1 año. Durante 
los primeros 3 meses de tratamiento, se añade un curso 
diario de esteroides (prednisona, 1 mg/kg) (23). El meto-
trexato influye en forma importante en la cascada de 
efectos secundarios a la expresión de la interleucina 
1 (IL-1), la IL-6 y el factor de necrosis tumoral. En la 
morfea y en la esclerosis sistémica, se ha visto aumento 
de las concentraciones séricas de estas citocinas, las 
cuales disminuyen paralelamente con la mejoría clí-
nica, después de iniciar la administración de meto-
trexato (22, 23).

Si este esquema terapéutico falla, la tercera opción es 
el micofenolato de mofetilo, en dosis de 500 a 1000 
mg/m2. Este produce una inhibición específica de la 
proliferación de linfocitos T y B; además, disminuye 
la expresión del colágeno de tipo I, con lo cual se po-
tencia la expresión de MMP-1 (enzima disminuida en 
los procesos de fibrosis) y se altera la migración de los 
fibroblastos (24).

Se ha mencionado la vitamina D y sus análogos en al-
gunos estudios. No obstante, en el único ensayo con-
trolado, no se demostraron resultados superiores a los 
del placebo (19).

La terapia de luz ultravioleta (UV) con agentes quí-
micos, como los psoralenos o sin ellos, ha arrojado 

Esclerodermia localizada



185Rev Asoc Colomb Dermatol. 2019; 27 : 3 (julio - septiembre), 180-186

resultados satisfactorios en lesiones localizadas o su-
perficiales, 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 síntesis de procolágeno y aumentar la expresión de 
colagenasa 1 (25).

En el tratamiento del síndrome de Parry-Romberg, va-
riante localizada de la esclerodermia, primero se pre-
tende detener la enfermedad y luego mejorar algunos 
síntomas. En algunos pacientes, especialmente si se 
afecta el sistema nervioso central, se pueden consi-
derar medicamentos inmunosupresores, como el meto-
trexato más pulsos de esteroides orales a las dosis pre-
viamente mencionadas, sumados a la terapia local con 
emolientes, análogos de la vitamina D y fototerapia (18).
Una vez que se ha logrado inactivar la enfermedad y 
finalice el crecimiento del niño, se procede a restaurar 
la simetría facial, a través de cirugía plástica con mé-
todos de reconstrucción entre las que se encuentra la 
utilización de injerto autólogo de grasa y la utilización 
de implantes de polietileno con lipotransferencia; in-
jertos con transferencia microquirúrgica de tejido fas-
cioadiposo extraído de la cara anterolateral del muslo, 
el serrato anterior o la zona toracodorsal, o mediante 
el método de regeneración volumétrico con trasplante 
autólogo de grasa y aplicación de ácido poli-L-láctico. 
Estas técnicas quirúrgicas son consideradas por al-
gunos cirujanos como el pilar del tratamiento de la he-
miatrofia facial. Cualquiera que sea la opción escogida, 
con estas modalidades terapéuticas se recupera solo 
temporalmente la buena apariencia y, con el paso de 
los años, es necesario reintervenir. Además, se pueden 
presentar problemas ortopédicos, que requieren ci-
rugía correctiva (18, 26).

CONCLUSIÓN
La esclerodermia no es una enfermedad exclusiva-
mente cutánea. Ante su diagnóstico, se debe prestar 
atención a la posible afectación sistémica y la asocia-
ción a otras enfermedades reumatológicas.

En pediatría, es difícil su evaluación, ante la hetero-
geneidad de las manifestaciones y la dificultad para 
predecir las secuelas o la regresión espontánea. 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 
reumatología y al de dermatología y, de acuerdo con 
las manifestaciones clínicas, involucrar otras especia-

lidades, como cirugía plástica, ortopedia o fisiatría, 
entre otras.

Queda mucho por investigar en relación con los nuevos 
tratamientos dermatológicos, los inmunosupresores y 
los productos biológicos que puedan tener una acep-
table tolerancia sistémica, y aminorar las secuelas 
estéticas y funcionales en los niños con síndrome de 
Parry-Romberg.
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