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ESCLERODERMIA INFANTIL. PRESENTACION
DE 1 CASO
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Palacios Serrano, H.; G. Vaillant Sudrez: Esclerodermia infantil, Presentacidn de 1 caso.

Se presenta el caso de una nifia de 13 afios de edad con esclerodermia; s¢ describe su cuadro clinico,
asi como las conclusiones de las investigaciones realizadas. El diagnéstico se establecié al tener en
cuenta las manifestaciones clinicas y el resultado de la biopsia de la plel. Se revisa la literatura nacio-
nal ¢ internacional al respecto.

INTRODUCCION

La esclerodermia (picl dura) ¢s un trastorno inflamatorio cronico del tejido conec-
tivo que afecta clisicamente la piel, pero puede dafiar también el tubo digestivo, el cora-
26n, los pulmones y las sinovias. ™"

La primera descripcidbn de la enfermedad corresponde a Thirial, en 1845, y el empleo
del vocablo esclerodermia a Gintrac, en 1847.%

La lesibn cuténea constituye la marca de la enfermedad, puede presentarse en forma
de placas delimitadas focales (morfea), o seguir una distribucibn simétrica generalizada
(esclerosis generalizada progresiva). El signo principal es la apariencia de la piel, que con-
fiere inmovilidad a las partes afectadas, la cara se vuelve fija, sin expresién, semejante a
una méscara. La piel se torna liss, brillante, de aspecto céreo, parece adherida a planos
profundos y resiste al pellizcamiento; se producen limitaciones motoras de las extremida-
des en grados diversos, en un perfodo avanzado las manos quedan con esclerodactilia en
forma de garra, lo que se puede asociar al fendbmeno de Raynoud y a ulceraciones cutd-
neas,

A veces la esclerodermia se asocia a depbsitos chlcicos en la glel, que recibe ¢l nombre
de Thibierge Werssenbach y ¢l metabolismo célcico es normal. %

De los drganos internos, el més afectado es el aparato digestivo; la enfermedad produ-
ce una fibrosis extrema de la pared esofigica, que comienza en la submucosa y con el
tiempo reemplaza gran parte del miisculo liso, la afectacion del tubo digestivo es la que le
ha dado ¢l nombre de esclerosis generalizada progresiva. 9
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Se han descrito alteraciones en otros drganos, en los pulmones y rifones pueden ver-
se alteradas sus funciones, aunque son mucho menos frecuentes que en otras colagenosis.
Sin embargo, su aparicibn ensombrece el pronbstico. Se han informado también alteracio-
nes 6seas y neurolbgicas, en adultos. La enfermedad es deformante e incapacitante, pero
generalmente no causa la muerte a menos que comprometa una funcion visceral impor-
tante. 2

Habitualmente se distinguen 3 estadios: edema, esclerosis y atrofia. El edema es duro,
no deja goder, afecta la cara y porcibn superior del torax y extremidades, La fase siguien-
te es la esclerosis, siempre presente, la cual constituye el dato clinico dermatologico esen-
cial de la enfermedad,

Posteriormente, se produce atrofia de la epidermis, la que se torna lisa, brillante y
adherida a los tejidos subyacentes.®

El microscopio electrébnico revela fibras coligenas que parecen cualitativamente nor-
males y los estudios con anticuerpos fluorescentes no han descubierto localizacién anor-
mal de gammaglobulina. Puede haber calcificacibn del tejido fibroso subdérmico; ¢l diag-
néstico depende de descubrir aumento de fibras coldgenas. 2

Las lesiones vasculares se caracterizan por engrosamiento de la intima con degene-
racion fibrinoide y oclusibn.

En cuanto al tratamiento se han empleado sin efectos beneficiosos los corticosteroi-
des, los salicilatos, agentes quelantes, cloroquina, radiaciones, 4cido paraaminobenzoico
y penicilamida, la fisioterapia no aporta grandes resultados. Recientemente se ha informa-
do :;It;’uria de las lesiones de piel con el empleo de aminobenzoato de potasio (pota-
ba). **

PRESENTACION DEL CASO

Paciente O.D.U., de 13 afios de edad, historia clinica 184776, raza negra, del sexo femenino y
procedencia urbana, génefo de vida regular, tiene 4 hermanos sanos y no se encuentran anteceden-
tes patolégicos familiares v personales de interfs. Acudib a consulta por primera vez hace 2 aftos por
manchas hipocrimicas y retraccibn de los dedos de las manos de unos 4 meses de evolucién (figura 1),

Figura 1. Manchas hipocedmi-
cas y refraccidn de log dedos.
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Cinco meses después ingresa por hepatits viral, que evoluciond satisfactoriamente. Nuevamente
ingresa en febrero de 1984 por lesiones en brazo y mano derechas, dolorosas, tumefactas con secre-
cibn seropurulenta; se le indicé tratamiento con antimicrobianos y mejord el proceso. En esa ocasibn
se realiza biopsia de piel; s¢ toma muestra de tejido de regidn poplitea, la cual se informa como nor-
mal,

Un afio mds tarde ingresa por deformidad de la cara y manos; al examen fisico s¢ comprueba que
la piel de la cara se ha vuelto fina, brillante ¥ endurecida, y se resiste al pellizcamiento, asf como apla-
namiento de los pbmulos (Bgurs 2).

Figura 2. Piel de la cara fina, brillante y endu-
recida, Aplanamiento de los pémulos.

Presenta edemas, lesiones hipocoloreadas en ambos codos, deformidad y retraccibn de los dedos
de las manos que le confiere el aspecto de mano en garra y limitacidn de los movimientos de la arti-
culacidn de los codos (figura 3).
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Figura 3. Lesiones hipocrdmi-
cas en ambog codos,
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Exdmenes complementarios

Hemograma: dentro de limites normales.

Eritrosedimentacién;: 51 mm,

Rayos X de tdrax: sin alteraciones pleuropulmonares.

Rayos X de eséfago y estémago: se mantiene columna de bario en eséfago durante varias horas, el cual
muestra rigidez de sus paredes. Estémago normal, dilatacién del duodeno. Tres horas después de haber
tomado el barlo, s¢ aprecia ¢l mismo en colon, persiste contraste ¢n el estomago (figuras 4, 5,6 y 7).

Figuras 4 y 5. Perslstencia de columna de bario en eséfago y rigidez de sus paredes.

Rayos X de manos y antebrazos: se observa osteoporosis con marcada disminucién del espacio inte-
rarticular de los dedos.

Transaminasa: normal,

Factor reumatoideo: negativo

Creatinfosfoquinasa: normal.

Pruebar funcionales renales: normales.

Células LE: negativas.

Elactrocardiograma: taquicardia sinusal,

Electromiografia: algunos grupos musculares explorados mostraron fibrilacién; otros, fasciculaciones.
Los que respondier+ n con contracciones sélo lo hicieron al estimulo con volumen méximo.

Biopsia de piel: ligera colagenizacién de la dermis y disminucién del nimero de acinis; moderada atro-
fia de la epidermis.



Figura 6. J!‘.Hdmdgd normal, dilatacidn del duo- Figura 7. Persistencia de contraste en estémago
deno, 3 horas despuds de ingerido el bario.

DISCUSION

La esclerodermia es uns afeccibn poco frecuente en la infancia; 1a misma afecta prefe-
renteinente a las mujeres. Existen moltiples informaciones de casos en adultos; pero su
incidencia en nifios resulta baja, 10”12

La afeccitn dermatolbgica es caracteristica y constituye la carta de presentacién de
la enfermedad, pero en la actualidad se conoce que no esté limitada a la piel ¥ puede afec-
tar muchos Organos; entre ellos, el aparato digestivo fundamentalmente. Se ha descrito
un caso con participacidbn digestiva aislada, sin que existieran manifestaciones cutineas
en una nifia de 10 afios de edad. !* El intestino delgado, sobre todo el duodeno y yevuno
son a menudo afectados; las lesiones gstricas aparecen con poca frecuencia. W

La ocurrencia de obstruccidn intestinal como parte de la enfermedad no es frecuente:;
se han observado adultos con manifestaciones géstricas sin cambios cutdneos tipicos. 15+ 16

La frecuente asociacion de esta enfermedad con afecciones vasculares es descrita por
varios autores, también es frecuente el fendémeno de Raynoud, alteraciones anatbmicas
de los vasos sanguineos y cefalea migrafiosa. '

La frecuencia de anormalidades vasculares es inversamente proporcional al tamafio
de los vasos sanguineos, resulta rara la afectacién de las grandes arterias, mas la lesidn
arteriolar es frecuente al igual que las lesiones capilares,



Han sido descritas alteraciones neurolbgicas en el 18 % de los casos de escleroder-
mia en adultos, entre los que se encuentran las miopatias, polineuropatias, miastenia gra-
ves y otros.

Las lesiones Hseas también se han encontrado en adultos, especialmente la ostedli-
sis y osteoporosis, se describe, inclusive, asociacibén a afecciones pulmonares como la
neumoconiosis, 2 2 M4s recientemente se ha sefialado la aparicibn del sindrome de
Shulman, constituido por una sintomatolog{a compleja, caracterizada por hipergamma-
globulinemia, lesiones de piel v vasculares en las extremidades, que recuerdan la esclero-

dermia; éﬂ algunos de los pacientes con este sindrome, se ha diagnosticado la escleroder-
mia, %

SUMMARY
Palacios Serrang, H.; G. Vaillant Sudrez: Infantile scleroderma. Report of a cage. -

The case of a girl aged 13 years with scleroderma is reported. Her clinical picture is described along
with the conclusions of the investigations made. Diagnosis was established taking into account the
clinical manifestations and the results of skin biopsy. The national and international literature on the
subject is reviewed.

RESUME
Palacios Serrano, H.; G. Vaillant Sudrez: Seldrodermie infantile. A propos d'un eas,

B est présenté le cas d'une fille Sgée de 13 ans porteuse de sclérodermie. Le tableau clinique est déerit,
et il est présenté les conclusions des recherches réalisées. Le diagnostic a été posé en tenant compte
des manifestations cliniques et du résultat de la biopsie de la pean. Une revue est faite de la littéra-
ture nationale et étrangdre concernant ce sujet.
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