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Localized Scleroderma: a case report

RESUMEN

La esclerodermia es considerada una
enfermedad rara. Aunque afecta predo-
minantemente a pacientes adultos, en
ocasiones se presenta en edades pedia-
tricas y sus formas localizadas son las
manifestaciones mas frecuentes a estas
edades. El objetivo del presente reporte
es presentar el caso de una escolar de
12 afos de edad, con un cuadro de lesion
en la piel de 8 afios de evolucién tratada
durante éste tiempo como Dermatitis Ato-
pica, a la cual se le diagnostica, mediante
las caracteristicas clinicas y los resulta-
dos de estudios anatomopatoldgicos una
esclerodermia localizada. Este reporte de
caso es importante para compartir con la
comunidad médica los elementos basicos
relacionados con el diagnostico y trata-
miento de esta enfermedad, como alterna-
tiva a la reduccion de las complicaciones
que genera.

Palabras-clave: esclerodermia Localiza-
da; esclerodermia lineal; Morfea

ABSTRACT

Sclerodermais considered a rare. Although
it has a predominance of affectation in
adult patients, it sometimes occurs in
pediatric ages, its localized forms being
the most frequent forms of presentation.
The objective of this report is to present
the case of a 12-year-old schoolgirl, with a
8-year history of skin lesions treated during
this time as atopic dermatitis which was
diagnosed, through clinical characteristics
and results of pathological studies, as deep
localized scleroderma. The case report is
considered important to share with the
medical community the basic elements
related to the diagnosis and treatment of
this disease, as an alternative to reducing
the complications it generates.

Key words: Localized scleroderma;
Linear scleroderma; Morphea
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INTRODUCCION

La esclerodermia es una enfermedad con componen-
te inmunitario, caracterizada por un aumento de la
produccion de colageno que condiciona fibrosis en la
piel, tejidos blandos y en distintos érganos.

La afectacion puede localizarse superficialmente o
afectar tejido celular subcutaneo y las capas mas
profundas de la piel. De forma general se describen
varias formas de presentacion: esclerodermia locali-
zada (EL), sistémica, sindromes esclerodermiformes
y sindromes de overlap o superposicion.

La incidencia que oscila entre 0,34-2,7 casos por 100
000 al afio. La (EL) se considera la forma de escle-
rodermia mas frecuente en la edad infantil. La enfer-
medad tiene un predominio por el sexo femenino y
su pico de frecuencia de aparicion en la edad infantil
es definido entre los 6-9 afios de edad, pero existen
reportes en las edades extremas de la vida.

Las manifestaciones clinicas de la (EL) suelen cla-
sificarse en cutaneas y extracutaneas. Las lesiones
cutaneas tienen una fase inflamatoria con placas eri-
tematosas o violaceas con textura de piel normal. En
estadios mas avanzados aparece fibrosis progresiva
y las lesiones se vuelven induradas, con un &rea cen-
tral de color blanco-amarillento o nacarado, brillante
y con un margen eritematoso o violaceo llamado lilac
ring. Mas adelante aparecen cambios post-inflama-
torios, de pigmentacion, atroficos, pérdida de tejido
subcutaneo y adelgazamiento progresivo de la piel.
Las lesiones de la cabeza pueden acompafarse de
alopecia en el cuero cabelludo o en los anexos y pue-
de asociarse atrofia subcutanea.

Las manifestaciones extracutaneas suelen presentar-
se entre el 20-40 % de los casos. Incluyen afectacion
musculoesquelética (artralgias y artritis no erosiva),
afectacion neuroldgica, gastrointestinal, cardiaca, re-
nal, pulmonar, ocular y odontolégica. También puede
aparecer manifestaciones vascular, debido al feno-
meno de Raynaud.

El diagndstico se basa en la identificacion de las ma-
nifestaciones clinicas y suele corroborarse con el es-
tudio anatomopatolégico. No existen esquemas tera-
péuticos establecidos, pero el uso de glucocorticoides
e inmunosupresores, unido al tratamiento sintomati-
co, constituyen las principales herramientas terapéu-
ticas de la Esclerodermia.

En Bolivia, son muy escasos los reportes acerca de
Esclerodermia, por lo que es necesario destacar los
elementos clinicos y de laboratorio que facilitan el

diagnéstico temprano de la enfermedad para poder
comenzar con tratamiento y minimizar el riesgo de
aparicién de complicaciones. Teniendo en cuenta lo
infrecuente de la enfermedad y la escasez de repor-
tes en el contexto boliviano, se decide realizar el pre-
sente reporte de caso clinico en el cual se diagnostica
Esclerodermia Localizada en una escolar de 12 afos
de edad tratada por 8 afios como dermatitis atdpica.
Se considera un reporte valido para la comunidad
médica.

CASO CLIiNICO

Se presenta el caso atendido en consultorio privado
de una paciente femenina de nacionalidad boliviana,
con residencia en la localidad de Betanzos, de 12
afios de edad con antecedentes de lesiones dérmicas
induradas desde su primer afio de vida, inicialmente
diagnosticada y tratada como dermatitis atdpica. La
persistencia y evolucion de las lesiones a nivel de las
mejillas y miembros inferiores llevaron a una reeva-
luacién diagndstica.

En los resultados de laboratorio clinico, se evidencio
la presencia de anticuerpos RNPA (ribonucleoprotei-
na nuclear), anti-Ro (anticuerpos dirigidos contra la
proteina anti-Ro/SSa), anti-Jo 1 (anticuerpos dirigidos
contra la enzima histidil-ARNt sintetasa) y anti-ADN
ds (anticuerpos anti-DNA bicatenarios). Un estudio
histopatolégico reciente de la paciente reveld hallaz-
gos compatibles con esclerodermia, lo que plantea un
desafio diagnostico y terapéutico significativo.

DIAGNOSTICO HISTOPATOLOGICO

Diagndstico diferencial.-

La principal enfermedad con la que se debe realizar
el diagnéstico diferencial es la esclerodermia sistémi-
ca, ya que, en algunas variantes de la esclerodermia
localizada, pueden presentarse manifestaciones de
compromiso sistémico, y las pruebas de autoanti-
cuerpos pueden resultar positivas. Tras descartar la
esclerodermia sistémica en la paciente, en funcién de
los anticuerpos presentes en la sangre, se evaluaron
otros diagndsticos posibles, como lupus eritematoso
sistémico, dermatomiositis juvenil y enfermedad mixta
del tejido conectivo. Sin embargo, estos fueron des-
cartados debido a la ausencia de las caracteristicas
morfoldgicas especificas requeridas para su diagnds-
tico histopatolégico.

Diagnostico definitivo.-

Para obtener un diagndstico preciso, es fundamen-
tal centrarse en los hallazgos microscépicos clave
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que caracterizan esta enfermedad. El hallazgo mas
destacado es la presencia de fibrosis dérmica, que
se manifiesta como un aumento significativo en la de-
posicion de colageno. Este coldgeno se organiza en
haces gruesos y densos, que ocupan una gran parte
de la dermis. Ademas, se observa atrofia de las glan-
dulas sudoriparas y de las unidades pilosebaceas, lo
que contribuye a la sequedad y a los cambios en la
textura de la piel, tal como se observa clinicamente.
También se presenta un infiltrado inflamatorio linfoci-
tario leve, que tipicamente se localiza alrededor de
los vasos sanguineos y los anexos cutaneos.

La correlacién clinico-patolégica es esencial. La per-
sistencia de las lesiones y su evolucién, que difiere
de lo esperado en una dermatitis atépica, junto con
los hallazgos de la biopsia, refuerzan el diagnéstico
de esclerodermia.

Figura 1. Esclerosis localizada cutanea. Placa fibro-
tica hiperpigmentada en mejilla derecha e izquierda.
consentimiento informado de la madre.

Figura 2. Lesion despigmentada difusa con patron en
sal y pimienta localizada a nivel de miembro inferior
derecho de bordes bien definidos, no elevada

Con los datos obtenidos al interrogatorio y examen
fisico se procedi6 a realizar una biopsia de piel.

Este informe confirmé el diagndstico de la enferme-
dad: Esclerodermia Localizada

Figura 3. Esclerosis localizada cutanea, epidermis
conservada; dermis con aumento de fibras de cola-
geno engrosadas, atrofia de anexos y leve infilirado
inflamatorio perivascular dérmico.

Este caso resalta la importancia de considerar diag-
nosticos diferenciales en pacientes con lesiones cuta-
neas cronicas y subraya la necesidad de un enfoque
multidisciplinario en el manejo de enfermedades com-
plejas como la esclerodermia en la poblacién pedia-
trica.

TRATAMIENTO

Por la presencia de las manifestaciones descritas se
procedié a plantear, como esquema terapéutico, la
combinacién de tratamiento tépico con el uso de in-
munosupresores y glucocorticoides para aprovechar
su accion antinflamatoria.

Desde el punto de vista tépico se procedié a utilizar
clobetasol crema, que fue combinado con dosis diaria
de 10 mg de prednisona y 10 mg semanales de meto-
trexate, calculados a dosis de 15 mg/m? de superficie
corporal. En la actualidad la paciente se mantiene en
régimen de seguimiento.

DISCUSION

La Esclerodermia Localizada es una enfermedad con
un bajo porcentaje de presentacion.

El caso que se presenta es una adolescente de 12
afios de edad que llevaba alrededor de 8 afios con
una lesién dermatoldgica que habia sido diagnostica-
da y tratada como dermatitis atépica. Estos elemen-
tos coinciden con los reportados en la literatura que
expone un predominio de incidencia entre los 6 y 9
afios y por el sexo femenino; claro esta, estos datos
no descartan su presentacion en pacientes masculi-
nos o en aquellos con un rango de edad diferente al
reportado como predominante.
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El elemento clinico fundamental de esta enfermedad
es la presencia de la afectacion dermatoldgica; esta
puede ser desde una afectacion superficial, hasta una
mayor expansion del dafio llegando a afectar capas
mas profundas con mayor riesgo de atrofia y retrac-
cién cutanea. Este elemento, su localizacion y exten-
sion es fundamental para definir la forma clinica y la
gravedad de la enfermedad. La gravedad condiciona
los grupos farmacolégicos que se van a incluir en el
esquema terapéutico.

Aunque se describe que el diagnéstico debe enfocar-
se en el elemento clinico, la realizacion de estudios
anatomopatoldgicos es un factor de gran ayuda. Ac-
tua como una herramienta que aporta elementos his-
topatoldgicos, cuya interpretacion no solo confirma el
diagndstico, sino que también ayuda a comprender
el mecanismo patogénico de la enfermedad. Adicio-
nalmente puede aportar elementos importantes para
interpretar la intensidad y profundidad del aumento de
colageno en las distintas capas de la piel.

El tratamiento prescrito se basa en la administracion
de topicos locales como clobetasol, glucocorticoides
y del metotrexate. Este ultimo es el farmaco modifi-
cador de la enfermedad de primera linea en el trata-
miento de la Esclerodermia infantil, sobre todo en los
subtipos que muestran afectacion moderada, grave o
de localizaciéon mas profunda que la dermis.

CONCLUSIONES

La esclerodermia localizada es una enfermedad rara
cuyo diagndstico se dificulta en ocasiones y se retra-
sa, lo que favorece las complicaciones resultantes del
proceso inflamatorio mantenido. Se presenta en eda-
des tempranas de la vida, con manifestaciones articu-
lares y extraarticulares que diferencian cada una de
sus formas clinicas de presentacion. El diagnostico
es diferenciado para cada forma clinica e incluye ele-
mentos clinicos y de laboratorio.
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