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Grandes han sido los progresos gue se han hecho durante los
diez tiltimos afios en el estudio de las alteraciones del tejido conee-
tivo, especialmente de la sustanecia intereelular de dicho tejido y
que ha sido denominada sustancia eoligena o simplemente coligeno.

La esclerodermia es una colagenosis caracterizada prineipal-
mente por una induraecién correosa de la piel, segunida de atrofia.

Al prineipio la patologia de la esclerodermia se limitaba sola-
mente al estudio de la piel, pero bien pronto se comprobb que las
lesiones cutineas no eran mis que la manifestacién externa de una
enfermedad sistémica, cuya alteracién patolégica fundamental es
la esclerosis del tejido conectivo de la piel y de otros drganos.

Esta enfermedad ha sido elasifieada ecomo una enfermedad
eolagena, como el lupus eritematoso, periarteritis nudosa, artritis
reumatoide, fiebre reumidtica, dermatomiositis y pilirpura tromboei-
topénica trombética. i

Historia.—La esclerodermia se conoce desde la méis remota anti-
giiedad. Lewin y Heller atribuyen a Zacatus Lusitanus en 1634 la
primera deseripeién de un caso de esclerodermia. A Diemerbroeck
en 1660 y¥ Curzio de Nipoles en 1752. Segun estos auntores (Lewin
v Heller) fue Gintrac en 1847, el primero que empled el término
de eselerodermia.

Raynaud en 1862 deseribié el endurecimiento de la piel que
acompaia ¢l sindrome o enfermedad que lleva su nombre,

* Médieos del Hospital Municipal de Infancia (Sala O),
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Addison en 1868 deseribio dos casos de “seleriasis”, que segura-
mente hoy hubieran sido clasifieados como easos de eselerodermia.

En 1900 llegd a Paris el eirco norteamericano Barnum, anun-
ciando entre su galeria de fendmenos al “hombre momia”. Segin
Ramond, el hombre momia del eiveo Barnum, no era mis gue un
caso de esclerodermin. Otros autores han usado otros términos, tales
como esclerodermia simétriea o escelerodermia difusa, eselerodermia
progresiva, acroesclerosis ¥ esclerodermia en bandas y morfea (for-
mas eireunseritas).

Incidencia.—La esclerodermia no es una afeecién rara v el
aumento del niimero de easos que se ve, se debe al mejor estudio
que se hace de los mismos,

Es una afeceidn gue se observa con mas freeuencia en las
hembras que en los varones, 1.5 a 1, de la enarta a la sexta dieada
de la vida, aungue puede ocurrir en eunalguier edad,

En la infancia se observan gencralmente por debajo de los
10 afies y siempre las formas localizadas.

Las formas generalizadas son tanto méas difieiles de ver euanto
menor edad tiene el nifio. Hutinel afirma no haber visto nunea una
esclerodermia genceralizada en un nino.

Formas clinicas.—Las principales formas clinieas de eselero-
dermia gue se han deserito son:

1.—La forma difusa,
2—La forma eireunserita.

Dentro de estas formas se han hecho subdivisiones y asi te-
nemos por ejemplo en la forma eircunscrita, la eselerodermia en
bandas o lineal y 1a morfea.

ESCLERODEREMIA DIFUSA

Sintomatologia.—El comienzo de los sintomas en la esclero-
dermia difusa generalizada puede hacerse de una manera insidiosa,
con fiebre, malestar general v dolores articulares. Otras veces el
comienzo es parecido al de la enfermedad de Raynaud, afectindosc
generalmente las manos ¥ a veces los pies,
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Acompaiiando a los sintomas iniciales o poco tiempo después
aparecen las alteraciones entineas caracteristicas de la enfermedad,.
Generalmente el endurecimiento cutdneo no es el primer sintoma
que se observa. Después que se afectan las manos vy los pies, las
lesiones se extienden a la eara, euello ¥ parte superior del troneo,
aun enando se pueden afectar largas dreas de una manera difusa,

Clinicamente s¢ distinguen tres etapas:

1.—La edematosa,
2.—La indurativa y
3.—La atréfica.

Edema.—En algunos pacientes no se observa o resulta muy li-
gero. Cuando no se observa puede ser debido a que la etapa ede-
matosa es de muy corta duracién y afecta solamente la piel ¥ no el
tejido eclular subeutineo. Al eomienzo el edema puede ser difuso,
localizdndose después en una parte del enerpo, como en los parpados
y extremidades; no deja godet, dando a la piel una ecoloracién
blaneco amarillenta, eon borramiento de los pliegues normales,

El e¢dema generalmente aparvece antes gque la induracidn, pero
puede estar asociado a ella. Durante la fase edematosa puede haber
febriculas, que persisten 3 6 4 meses y a veees 2 6 3 aifios antes de
que aparezean los signos de induracidon,

Induracién.—Esta etapa se earacteriza por engrosamiento de
la piel. Su dureza impide que pueda ser pellizeada y levantada.
Pierde ademés su elasticidad y hay desaparicién de los pliegues
normales. Isto se observa principalmente en los dedos, en el dorso
de las manos ¥ en los tobillos. Las faceiones se inmovilizan y los
enfermos adquieren un aspecto particular: la mimica estd ansente,
la piel tiene un lustre espeecial, con nariz afilada, alas nasales ri-
gidas v los pirpados se mueven con dificultad. Es la fascie esclero-
dérmica o “eara de miscara”.

En esta etapa la pigmentaeidn de las veas afeetadas es un
heeho easi constante de observaecidn. Su eolor es carmelita oseuro
v a veees recuerda la pigmentaeién de la enfermedad de Addison.
Se dispone en zonas hiperpigmentadas ¥ al lado de éstas, zonas
hipopigmentadas (aeromia).
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Atrofia.—En la tercera ctapa se presenta la atrofia de la piel
¥ tejidos subyacentes, persistiendo ademds la induracién y la pig-
mentacidn. En esta etapa los rasgos de cara de mizeara se acentiian.
La piel luce como estirada sobre los huesos de la eara, enello, troneo
¥ extremidades. Los parpados pueden estar evertidos y los labios
tensos, dificultande la ingestion de alimentos.

Se desarrollan tdleeras tréficas doloresas en la punta de los
dedos ¥ éstos se inmovilizan en una posicién de flexidén., También
se produecen uleeraciones sobre eodos vy tobillos. Pueden producirse
deformidades mutilanies de la punta de los dedos debido a la reab-
soreidn de la falange terminal y mdis tarde a la eireunseripeitn de
areas de gangrena. En estos casos la eselerodactilia esti siempre
presente y puede ceurrir con o sin sintomas vasomotores asociados.
Cuando la induracién y la atrofia afectan la piel del térax, pueden
provoecar trastornos respiratorios, Tambifén pueden afectar las mem-
branas mueosas de la boea v de la faringe. Loz dolores artieunlares
pueden ser ligeros o severos. En muchos easos se ha sugerido el
diagndstico de artritis renmatoide.

Segin Bartony en la esclerodactilia ocurren lesiones dseas pa-
tognoménicas:

1.—Reabsorcién de la falange terminal en forma de banda dise-
cante, que separa ¢l extremo distal del resto de la falange.

2.—Condensaeién del extremo distal de la falange en los casos
ligeros,

3.—Sinostosis de la falange terminal mutilada econ la eabeza
de la falange media.

Debido a la esclerosis del eséfago, hay trastornos de la deglu-
cién, tanto de los sélidos como de los liquidos. Los dolores retroes-
ternales post-prandiales son debidos a una esofagitis erdniea, por
regurgitacién del eontenido gistrico.

Las alteraciones fibréticas y atréficas del intestino delgado,
dan lugar a la produccién de niuseas y vémitos,

Las lesiones de eolon producen delores abdominales bajos, eon
constipaeidn gque alterna con diarreas.

Las lesiones de fibrosis pulmonar difusa pueden producir grados
vaviables de disnea. En easos avanzados hay enfisema asociado a
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hipertrofia y dilatacién de ventriculo derecho. La fibrosis foeal del
mioeardio puede producir cambios electrocardiogrificos.

A pesar de que se cneuentran alteraciones en los riiiones, los
andlisis de orinas son negatives. Unicamente ya avanzada la enfer-
medad, es que contienen albimina, leucocitos, hematies y cilindros.

El Ca, fosforo v fosfatasa en sangre, han dado cifras dentro
de la normalidad en los casos estudiados. El estudic del balance
cileico ¢s generalmente normal. Hay una disereta disminueién de
la albfimina ¥ un mareado aumento de la fraceién gamma globulina.
La eifra total de proteinas estd poco alterada. La eritrosedimen-
taeion ne esta vegularmente aumentada. El hemograma no muestra
nada earacteristico. Puede haber alteraciones del metabolismo basal,
pero gencralmente esti dentro de limites normales,

Curso v prondstico.—El eurso es eminentemente erénico y puede
cxtenderse a perfodos de muchos afios. Oscila generalmente entre
2 ¥ 10 aiios. Todas las lesiones que limiten la actividad del paciente,
contribuyen a acortar el curse y a ensombrecer el prondstico, que
¢s progresivamente letal. La muerte puede sobrevenir por un estado
progresive de eaquexia o puede seguir a complicaciones internas,
eavdiacas, renales, intestinales, a hipoalimentaecién o infecciones in-
cidentales, neamonia o tuberculosis pulmonar.

El prondstico de las formas localizadas es en general benigno,
tanto méis benigno euanto mdis localizada sea la forma.,

En los easos de eselerodermia difusa se han descrito casos de
curacién espontinea o después de intervenciones quirirgicas, pero
esta eventualidad luee extraordinariamente rarva,

Diagnéstico diferencial.—El diagnédstico diferencial puede ser
difieil euando la afeecién eomienza con signos vasomotores, hacién-
dose a menudo el diagnéstico de enfermedad de Raynaud. El pro-
blema no queda resuelto hasta la aparieién de las manifestaciones
viscerales de la esclerodermia. Y es precisamente dificil de diag-
nosticar enando estd enmascarada por una enfermedad viseeral, ya
que no hay correlacién entre el grado de lesiones de la piel ¥ el
de las visceras afectadas. Asi un paciente puede presentar una
insnficiencia eardinea congestiva sin presentar lesiones de la piel,
que bien pueden estar presentes, pero enmascaradas por ¢l edema.
No es menester recalear agui la importaneia que tiene el determinar
con la mayor exactitud posible, la etiologia de una afeccién ear-

diaea.
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En la etapa edematosa puede recordar al mixedema, pero las
caracteristicas fisicas y los hallazgos de laboratorio haecen el diag-
néstico.

La eselerodermia difusa debe ser diferenciada de otras dos con-
diciones: esclerodermia loealizada y escleredema adultorum,

La esclerodermia loealizada es un proeeso benignoe gue afecta
pequefias dreas de piel ¥ generalmente no impide que el paciente
se dedigue a sus actividades. Se presenta bajo dos formas: la forma
redondeads o morfea y la forma en bandas o lineal

El escleredema adultorum se earacteriza por un edema duro,
que no deja godet, de la eara, euello, térax, abdomen, nalgas y
miembros. Casi nunea afeeta las manos y los pies. Esto contrasta
con la esclerodermia generalizada, que easi siempre afeeta las manos
y los pies. El escleredema adultorum evoluciona de una manera
gradual, desde algunas semanas hasta varios anos. Es una afeecién
que sigue a una infeceién aguda. Termina por completa resolueién
del proeeso sin dejar secuelas.

Cuando hay pigmentacién difusa y astenia, se debe hacer el
diagnéstico diferencial eon la enfermedad de Addison.

La acroesclerosis no es mis gue una forma de esclerodermia en
la cual las crisis vasomotoras y las alteraciones de la piel, son
predominantemente en las manos.

El eselerema y ¢l edema neonatorum y la neerosis de la grasa
subeutdnea del recién naeido, han sido erréneamente diagnosticados
como esclerodermia, pero debemos recordar que la verdadera escle-
rodermia nunea comienza en el reeién naeido.

Una de las enfermedades mas dificiles de diferenciar de la
esclerodermia es la dermatomiositis. Para algunos autores son afee-
ciones casi idénticas y para otros autores son fundamentalmente
diferentes. Walter Pagel!®) deseribe un caso de una mujer gue
tuvo una dermatomiositis y seis anos después esclerodermia.

En la dermatomiositis hay inicialmente un eritema y edema de
la cara, parpados y extremidades, eon dolores progresivos y atrofia
de varios grupos musculares. En la esclerodermia puede haber
atrofias musculares y en la temprana etapa de edemas y alteraciones
de la piel, las dos afecciones pueden confundirse. Pero en las etapas
més avanzadas, las alteraciones fundamentales de la piel en la
escelerodermia, son ecaracteristicas. Debe tenerse en cuenta que
nunca hay lesiones pulmonares debidas a la dermatomiositis.
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Anatomia patolégica—En la esclerodermia difusa las altera-
ciones fundamentales histopatoldgicas, consisten en lesiones dege-
nerativas y esclerdticas de las fibras coligenas de todo el eunerpo,
con lesiones obliterativas en las pequefias arteriolas.

Los haces de fibrillas coldzenas se engruesan considerablemente,
se hacen retrictiles y se tifien intensamente en rojo con hematoxi-
lina v cosina. Las fibras cliasticas no desapareeen, pero si se frag-
mentan. Con el progreso de la enfermedad hay atrofia secundaria
de la epidermis ¥ mis tarde del corion. En los misculos esqueléticos
hay fibrosis, atrofia e infiltracién celular, con lesiones obliterativas
de las arteriolas. En ¢l eséfago, intestino delgado y grueso, se han
deserito lesiones similares. En el rifién hay espesamiento x hialini-
zaeién de la membrana basal y ecipsula de Bowman,

Las alteraciones del sistema nervioso no son constantes, pero se
han reportado lesiones en: ganglios simpditicos cervieales, plexo
mioentérico, raices de los nervios espinales, sustaneia gris de la
médula espinal y cerebro,

ESCLERODEEMIA CIRCUNSCEITA

Dos formas prineipales de lesiones pueden ocurrir:
1.—Morfea.
2 —Eseclerodermia en bandas (lineal).

Morfea.—Fue deserita por Addison en 1854 y estudiada particu-
larmente por Wilson, a quien se debe el nombre de morfea.

Las placas de esclerodermia cireunserita o morfea, pueden ser
variables en nimereo ¥ en cuanto a su distribucién. A veces son
finicas, més raramente miltiples, simétricas o no. Al igual gque en
las lesiones difusas, ¢l eomienzo de la morfea se anuneia por tras-
tornos vasomotores, gue consisten en un eritema rojo violieeo eon
prurito y deseamaeion.

Después de unas semanas o meses, la zona eritematosa toma un
color blanco lardieco, con manchas pigmentadas. La superficie es
plana o elevada sobre la piel vecina y a la palpacién puede apre-
ciarse que es dura, lisa, fibrosa o de consistencia lefiosa. A su nivel
caen los pelos ¥ no hay seerecidn de las glindulas euténecas.

—471—



LABOURDETTE, GARCIA FAES, ALFONS0 Y VARELA

Presentan una caracteristica diagnéstica muy importante y es
que ecasi siempre se rodean de un halo de algunos milimetros de
anchura, de color rojo violiceo, claramente limitado por la piel
sana limitrofe y llamado por los ingleses ¢l “lilac ring”. Este halo
o anillo desapareee euando empieza la atrofia.

Esclerodermia lineal (en bandas).—Generalmente estas lesiones
se distribuyen sobre la piel de las extremidades, en forma de bandas
de uno a varios eentimetros de ancho. Se presentan también sobre
el cuero cabelludo y més raramente sobre el tronco.

Estas lesiones en bandas pueden afectar la longitud de un
miembro, asoeiindose a veees a un sub-desarrollo de dicho miembro,
debido a atrofia de misculos y huesos. Este sub-desarrollo puede
a veees ser tan mareado, que dificulta el uso de la mano o provoea
trastornos de la mareha, segiin sca ¢l miembro superior o el inferior.

Cuando la eselerodermia lineal afeeta la frente o el euero ea-
belludo, se presenta como una lesién que recuerda a la producida
por un sable en duelo y se conoce eon ¢l nombre de “esclerodermia
en sablazo”, esclerodermia en “coup de sabre” de los franceses. A
nivel de la lesién el eabello desaparece y puede haber atrofia de
los planos mis profundos.

L lesiones de la esclerodermia en bandas pueden ser ligera-
mente elevadas, Bu coloracién es ligeramente carmelita o bien
tienen un tinte azuloso. El lilacring no se observa, pero puede
haber una zona eritematosa en la periferia. La pigmentacién puede
presentar las mismas earacteristicas que en la forma difusa.

En un estudio que hace Rubin, sefiala que el 90% de los pa-
cientes con eselerodermin lineal de las piernas tenian espina hifida
oculta y otros tenian ademis anomalias de la parte inferior del
raguis,

Diagnéstico diferencial de las formas circunscritas— En la
antigua literatura se describieron ecasos de “white spot disease”
como casos de esclerodermia (morfea en gotas), pero hoy se piensa
por algunos autores gque eran casos de liqguen escleroso atréfico.
En este proceso hay pipulas agrupadas en forma poligonal v su-
perficie plana y blanca. Las lesiones se diferencian de la morfea
por la ausencia de lesiones obliterativas de los vasos sanguineos ¥
se limitan solamente a la piel.
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Las lesiones atrdficas del liquen plano, pueden confundirse con
la morfea en gotas (si consideramos a ésta como una esclerodermial,
pero las papulas brillantes, angulares y aplanadas, hacen el diag-
ndstico elinico,

También debe hacerse el diagndstico diferencial eon el vitiligo,
pero en esta dltima afeceién no hay edema, induraeiém ni atrofia
de la piel.

La paniculitis no supurada nedular al involueionar puede for-
mar plaeas atréficas, que pueden confundirse eon la morfea, pero
la historia del desarrollo de nédulos eutineos sensibles, asociados a
la fiebre, ayvudan a establecer el diagnéstico.

Las placas de la lepra demuesiran sus caracteristicas altera-
ciones de la sensibilidad.

Formas asociadas.—Se ha observado eon alguna frecuencia, la
asociacidn de la esclerodermia con afecciones del sistema endocrino,
sistema nerviogo de relacién y sistema neuro-vegetativo.

Se han deserito eselerodermias en sujetos con enfermedad de
Basedow, con enfermedad de Addison, con acromegalia, con dia-
betes insipida, con tetania, con insuficiencia gonadal. La esclero-
dermia difusa puede asociarse a la caleinosis, constituyendo el sin-
drome de Thibierge Weissenbach,

Las lesiones esclerodérmicas pueden asociarse a la tabes, tu-
mores cerchrales y epilepsia.

Puede estar asociada la esclerodermia a la enfermedad de
Ravnaud, aunqgue se debe recordar que a menudo los sintomas ini-
ciales de la esclerodermia pueden ser confundidos eon los de la
enfermedad de Raynaund.

Etiologia y patogenia de la esclerodermia difusa y circunsecrita.
La etiologia v patogenia de las distintas formas de esclerodermia,
son deseonoeidas. Se ha discutido también si la esclerodermia lineal
¥ la morfea obedeeen a una misma causa. Y es por esta razén gue
existen distintas teorias que tratan de explicarlas, siendo las prin-
cipales: la infeceiosa, la nerviosa y la endoerina,

Se han visto easos de esclerodermia después del sarampidn,
ficbre tifoidea, sepsis, paludismo vy sobre todo concomitando con
el reamatismo, sifilis ¥ tuberculosis.
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El sistema nervioso central y el periférieo han side implicados
en la patogenia de la esclerodermia. Se han observado casos de
hemi-atrofia facial y csclerodermia.

Rubin, estudiando 13 casos de esclerodermia lineal, encontrd
gue en la mayoria de los casos, la lesién descansaba a lo largo del
eje mayor de las raices espinales y en los easos restantes siguid
la distribuecién de los nervios periféricos. Bn un paciente la lesion
s¢ desarrollé sobre un nervio periférico, siguiendo la lesiom de dicho
nervio. Por estos estudios Rubin llegé a la eonclusién de gue la
esclerodermia es un trastorno trofo-neurdtico.

Los experimentos de transplantacién de Haxthaunsen son muy
interesantes. Este autor transplantando injertos de piel eon lesiones
de morfea a piel normal (siguiendo téeniea de Thierseh), encontrd
que ¢l tejido de la morfea en su nunevo medio, se transforma en
piel normal; mientras gue piel normal, transplantada al seno de
una lesidén de morfea, se volvia eseleromatosa. Estos experimentos
sugieren un origen neuro-tréfico de la eselerodermia.

La capilaroscopia ha mostrado una fuerte redueccién de capi-
lares eutineos, eon alteraciones de la corriente sangninea, debido
a espasmos o a obliteracion de los capilares y arteriolas.

Lia teoria endoerina también ha sido tomada en consideracin.
Ha llamado la atencién la freeuente asociacién de ealeinosis con
eselerodermia. La paratiroidectomia pareial produjo resnltados te-
rapéuticos favorables, pero temporales. Sin embargo, hay falta de
otros hallazgos pateligicos en las paratiroides para darle walor a
esta teoria.

Se ha implicado la glindula tiroides, debido a que a veces cl
metabolismo basal presenta eifras anormales,
Debido a la pigmentaeién difusa, se han sefialado las glindulas

suprarenales, pero no ha podiido establecerse un factor etiolbgico
evidente,

La teoria alérgica también ha sido abandonada, ya gue evi-
deneias convineentes aun no han sido estableeidas.

Tratamiento de la Esclerodermia.—La etiologia de la esclere-
dermia es desconoeida vy tampoeo se eonoce un fratamiento es-
pecifico,
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Ninguna droga ni tratamicnto fisico han podido hacer regresar
la etapa indurativa, evitando el desarrolle de la atrofia.

El dcido para-amino-benzoico, la vitamina A, la vitamina By,
la vitamina C, el fecido nicotinico y el alfa-tocoferol, han sido em-
pleados, pero ulteriormente abandonados por su ineficacia.

Usando altas dosis de vitamina ID se han observado mejorias
pasajeras, asi como también con el uso del dihidrotaguisterol. En
enanto al uso prolongado de altas dosis de vitamina D, debe tenerse
presente que puede provocar serias complieaciones renales,

En la fase edematosa se ha empleado por algunos el Benadryl
a altas dosis, con algin efecto beneficioso,

Se han empleado otros agentes terapéuticos, tales eomo ¢l bis-
muto, isoniacida, mostaza nitrogenada, tetraciclinas, cloramfenicol,
antihistaminieos v vacuna antitifica, pero los efectos terapéuticos
han side poco prometedores.

También con los extraetos tiroideos, pituitario ¥ testoterona,
no se han obtenido miés que diseretas y transitorias mejorias.

Ultimamente Casten y Boucek? han empleado extraeto ovirico
obtenido de puercas prefiadas. También las mejorias son transi-
forias,

Entre los procedimientos quirdrgicos el que estuvo mis en boga
fue la simpaticectomia periarterial ¥y gangliectomia, empleados por
Leviche.

Este procedimiento euenta en su haber econ mejorias y fra-
casos. Las formas loealizadas pareece que son las gue méis bene-
fician con la simpaticectomia. Rothman?® nunea ha visto un ecaso
de esclerodermia difusa beneficiarse eon la simpaticectomia.

Los regimenes dietéticos no tienen influencia alguna en la
cselerodermia. Sin embargo debe mantenerse un régimen dietético
balaneeado y altamente ealdrico, con suplementos vitaminieos.

Los agentes fisicos, sobre todo el ealor, ceupan un lugar de
importancia en el tratamiento de la eselerodermia, ya que el frio
ejerce una accién deletérea sobre esta afeceién, parece que preeipi-
tando el vaso-espasmo. El calor local es beneficioso y puede darse
en forma de bafios calientes o diatermia.

A los esclerodérmicos se les recomienda un elima cdlido, y si
tal traslade no pueden hacerlo, deben permanecer en sus casas du-
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rante el invierno, suspender actividades y estar bien abrigados,
usando guantes ¥ ropas de invierno.

Las tleeras serin tratadas por los métodos rutinarios: desin-
feceién, pomadas con antibiGticos o eon cieatrizantes: rojo escarlata,
bilsamo del Peri y nitrato de plata,

En ¢l momento actual la cortisona, hidrocortisona, prednisona
v ACTH son los agentes terapéuticos de eleccidn en el tratamiento
de 1a esclerodermia. Bajo la aceién de dichos agentes, generalmente
los dolores articulares se alivian, el edema ecasi desaparece, el pa-
ciente se torna més bien euférico y si habia anorexia, ¢l apetito
renace, Los pacientes con procesos agudos fulminantes no se bene-
fician con el tratamiento por esteroides. Y es neecsario sefalar que
deben emplearse fuertes dosis para conseguir los efectos terapéu-
ticos deseados,

La mejorfa objetiva de las lesiones es poco marcada y la re-
gresion al estado pre-tratamiento se vealiza inmediatamente que se
suspende ¢l esteroide; sin contar los easos en que el esteroide tiene
que suspenderse obligadamente debido a eomplicaciones producidas
por su administraciéon. De ahi que para la mayor parte de los au-
tores, los esteroides no han resuelto definitivamente el tratamiento
de la eselerodermia,

CASO CLINICO

Félix Matamores Lago, de 5 afios de cdad, de la raza blanca, ingresa
en la Sala € en diciembre 15 de 1959.

Motives de ingreso—Refiere la madre del paciente gque hace aproxima-
damente un afio le comenzaron a salir manchas a nivel del hombro derecho.
Nunca tuve dolor ni flebres, ni sc¢ afectd su estado general. Las lesiones
fucron extendiéndose en sentido céfalo-caudal, hasta hace unos cuatro meses,
en que permanecen igual, sin variaciones aparentes.

Exawien fisico (ver fig, 1) ~—Nifio de la raza blanca, de cinco afios de
edad, con un peso de 3714 libras ¥y una talla de 4215 pulgadas, sin graves
perturbaciones aparentes de su estado general

Nos llama inmediatamente la atencién las lesiones de In piel que pre-
senta en su miembro superior derecho ¥ que tienen las caracteristicas sl-
gulentes: Forman una especie de handa que toma sucesivamente la parte
superior de la regidn escapular ¥ hombro dereche, desciende lusge oblicua-

ATG—



ESCLERODERML

mente de arriba a abajo ¥ de fuera a adentro, desde la regldn deltoides
hasta el pliegue del codo, continudndoze por el borde radial del antebrazo
hasta la base del pulgar. Su anchura de unos 5 & 6 ecentimetros on su
parte superior a un centimelro en su poreidn mds inferlor.

Fra. 1

Fotografia del nifio. Ohsér-
vense las lesiones en el
brazo derecho.

La piel a este nivel se presenta seea, indurada, adherente a los planos
profundos, sin que pueda realizarse el pellizecamiento. Su parte central ez
hipoerdmica ¥ en algunas porciones de su trayecto pregenta los bordes hiper-
pigmentados. Al tacto es algo rugosa, el paniculo adiposo falta completa-
mente a dicho nivel ¥ existe eicrto grado de atrofia muscular en regidn
deltoidea ¥ antere externa del brazo. El antebrazo se encuentra en ligera
flexidn, estando limitados loz movimientos de extensién y supinacidn.

Aparato Respiratorio: Normal.

Aparato Circulatorio: Sople sistdlico grado 1, audible en punta. Presidn
arterial Mx. 85, Min. 45.

Aparato Digestive: Faringe roja, amigdalas 4-4.. En abdomen no hay
masas tumorales ni puntos doloroses. El higado no rebasa el reborde costal.
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‘Bago ¥ Sistema Ganglionar Periférico: Cervieales .. Axilares 0. In-
guinales 4. Eritrocleares 0. Bazo no se palpa.

Sistema nervieso: Siguismo propio de su edad. No Kernig, no Brud-
zinski. Reflejos tendinosos ¥ cutdneos normales. Resto del examen del sis-
tema nervioso sin nada digno de especial menecidn.

Aparato Génito Urinario: MNormal.

Reswinen: Nifio de 5 afios de edad, de la raza blanca, con un peso de
371 libras ¥y una talla de 4234 pulgadas, que ingresa por presentar desde
hace un afio lesiones de la piel del hombro ¥ miembro superior derecho
con las caracteristicas sigulentes:

1.—Legiones de la piel de hombro ¥ miembro superior derecho. Se-
quedad e induraecidn de la piel a nivel de las mismas, Se adhieren
a los planos profundes, sin que pueda realizarse el pellizcamiento.
En algunas reglones, sobre todo a nivel del pulgar derecho la piel
luce como esclerosada.

2 —Las lesiones son hipoerdmicas en su parte central e hiperpigmentadas
en loz bordes.

3. —Ausencia de panfeulo adipozo a nivel de las lesiones.

4 —~Cierto grado de atrofin muscular en reglones deltoideas y antero
externa del brazo.

Exdmenes de Laboratorio—Hemograma: Hematies 4.4 millones, Leuco-
citos ©.000. Seg 46, ztab 1, Juv, 0, Mie. 0, Linf. 43, Mon. 1, Eos. 9. Reac-
clones de Kahn y Meinicke: negativas, Orinas: Normales. Heces Fecales:
Negative a parisitos intestinales. Eritrosedimentacidn: 20 milimetros a la
hora. Mo =¢ observan células Le. Electrocardiograma: Normal. Radiografias:
Extremidad superior derecha: No hay alteraciones dseas ni signos de calel-
ficacidn. Tdrax ¥ columna vertebral: Torax estrecho en su parte superior.
Mo hay alteraciones costales. No hay alteraciones de la columna vertebral.
Mo hay espina bifida. Esofagograma normal. Senos perinasales: Disminu-
c¢lén de la transparencin de amboa senos maxilares, mas marcada en el
lado derecho.

Riopsin de piel (ver fig. 2).—Se practica biopsia de la piel de ambos
miembros superiores.

Informe: Piel del braze izquierde. Se constatan fendmenos discretos do
ezclerodermia,

Piel del brazo derecho: La esclerodermia es mds difusa, generalizada,
vy al mismo tiempo se aprecia un granuloma lipeideo pequefio ¥y un micro-
absceso en la cara profunda de la dermis (antebrazo).

Evolucidn y tratamiento.~Durante su estancia en la Sala desde di-
ciembre 16/59 hasta junio 6/60 en que fue dado de alta a peticidm, el pa-
ciente presentd un estado gripal eon fiebre de 39 grados, amigdalas hiper-
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troficas 3 eripticas. faringe enrojecila con secrecidn purulenia abundamte
del cavim ¥ tos intensa. Con antitusigenes ¥ antibidticos (estreptopeni
t:'ﬂihaj' ge controla en parte el estado gripal, pere persistiendo la tes y fe-
briculas, con pulmones negativos a la auwscultacidn, Como los golpes de tos
recordaran o veces o la tos coguelucholdea, =e le hizo un Bordet-Geéngou,
Mue results megative en clneo placas. Durante los dias-de la febricula fue
que se le hizgo una puncidn esternal ¥ ol medulograma fue normal ¥y negativa
la investigacidn de eflulas Le, Al cambiarse la estreptopenicilina por Iloti-
cing, =¢ controld totalmente el cuandro gripal.

Fie, 2

Coldgeno denso ¥ homogeneizado (de la dermis). Atrefin de la epidermis
¥ pigmentaciones meldnicas de las capas basales.

En marze 26 se Inicia un tratamiento con Prednisolona, § miligramos
cada =zeis horas o sen 20 millgramos diarios.

En abril 4, por existlr un brote de varicelas en la Sala ¥y como entre
gus antecedentes patoldgicos no rezaba esla ofeceidn, se le suspendid Ja
prednisolona.

En maye 5, pasado ¢l brote de varvicelas en la Sala, se reinicia nueva-
mente el tratamiento con Prednisolona, esta vez a la dosis de & miligramos
cada cuatre horas o sea 30 miligramos diarios.

Eata-l',r:it_amieﬂlo -«con Prednisclona se suspende en-mayo 18 y se inicia
une nuevo con Decadron, & la dosis de 14 miligramo cada $ horas o sea
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115 miligramos diaries, dosis que continda tomando hasta que es dado de
alta a peticidn en junio 6/60. Como terapéutica coadyuvante ¥ por indi-
cacidn del Dr. Barrfos, dermatdlogo del servicio, se le aplicd loclén de
Kenacort en la banda esclerodérmica.

Al verificarse el alta despuds de doz meses de tratamiento con corticoides,
ge apreciaba una zona eritematosa bordeando las zonas de eselerodermia,
asf como discreta disminueidn del endurcelmiento de la picl

Lasz mismas lesiones sefialadas en la figura 2 vistaz
4 gran aumento,

RESUMEN

1.—8e revisa la literatura sobre esclerodermia, resultando que:

a) Enire la edad de 5 a 10 afios, las formas localizadas de
eselerodermia son las gque se observan en la infaneia.
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b} Las formas generalizadas no se observan en la infancia,

e} Existen proeesos cselerodérmicos que aungue no se ven
en la infancia, ereemos que su conocimiento es de gran
valor para el diagndstico de las que se observan en el
nifio, por lo que sc deseriben,

d) Se emplean distintos tratamientos en la esclerodermin:
drogas, agentes fisicos, métodos quirirgices, ete., nin.
guno de los cnales ha demostrado verdadera eficacia, por
lo que la mayor parte ha sido abandonada.

e) Con el uso de los Corticoides y ACTH, los pacientes se
alivian considerablemente, pero sin conseguir la cura-
eidn. La dexametasona puede ser el Cortieoide de elee-
cidn para estos cazos y debe ensayarse,

2.—Presentamos un caso de Eselerodermia Lineal en un nifio
de 5 afios, que actualmente se halla en tratamiento con
Dexametasona,
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