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PALABRAS CLAVE Resumen

Morfea; Introduccién: La morfea o esclerodermia localizada juvenil (ELJ) es una enfermedad autoin-
Esclerodermia mune, inflamatoria, crénica, lenta y progresiva del tejido conectivo, de causa desconocida,
localizada juvenil; que afecta preferentemente la piel y los tejidos subyacentes.

Autoinmune Objetivos: Comunicar un caso de esclerodermia localizada juvenil en una escolar, y contribuir

a un diagnostico y tratamiento oportuno de esta patologia.

Caso clinico: Nifa de 8 afios con placas induradas hipopigmentadas, de distribucion lineal en
la extremidad superior derecha de 2 anos de evolucion y placas induradas hiperpigmentadas
de textura acartonada, con areas de piel adelgazada, blanquecina y edema en la pierna y el
tobillo. Los elementos clinicos y los examenes de apoyo diagnostico, incluyendo la histolo-
gia, fueron compatibles con ELJ lineal, panesclerdtica. Se inicié tratamiento inmunosupresor y
simultaneamente realizo fisioterapia y terapia ocupacional intensivas.

Conclusiones: Presentamos un caso de ELJ de tipo lineal y panesclerotico, en el que hubo
retraso de 2 afnos en el diagndstico, no obstante la respuesta al tratamiento inmunosupresor
fue favorable segun lo esperado.

© 2016 Sociedad Chilena de Pediatria. Publicado por Elsevier Espaiia, S.L.U. Este es un articulo
Open Access bajo la licencia CC BY-NC-ND (http://creativecommons.org/licenses/by-nc-nd/4.

0/).
KEYWORDS Morphea or juvenile localised scleroderma: Case report
Morphea;
Juvenile localised Abstract
scleroderma; Introduction: Morphea or juvenile localised scleroderma (JLS) is an autoimmune, inflammatory,
Autoimmune chronic, slowly progressive connective tissue disease of unknown cause that preferably affects

skin and underlying tissues.
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Objective: To report a case of Juvenil Localised scleroderma in an 8-year old girl, contributing
to an early diagnosis and treatment.

Clinical case: The case is presented of an 8 year-old girl who presented with indurated hypo-
pigmented plaques, of linear distribution in the right upper extremity of two years onset,
together with papery texture hyperpigmented indurated plaques with whitish areas of thinned
skin in right lower extremity, and leg and ankle swelling. The clinical features and diagnostic
tests, including histology were compatible with linear and pansclerotic JLS. She started with
immunosuppressive therapy, physiotherapy, and occupational therapy.

Conclusions: We report a case of linear and pansclerotic ELJ type, in which there was a 2 year
delay in diagnosis, however the response to treatment was positive as expected.

©2016 Sociedad Chilena de Pediatria. Published by Elsevier Espaiia, S.L.U. This is an open access
article under the CC BY-NC-ND license (http://creativecommons.org/licenses/by-nc-nd/4.0/).

Introduccion

Los sindromes de esclerodermia juvenil son enfermedades
autoinmunes multisistémicas’, cuya caracteristica comdn es
la presencia de cambios cutaneos esclerdticos y comienzo
antes de los 16 afos de edad. Existen 2 categorias: la
esclerodermia juvenil localizada (EJL) o morfea, en que
hay preferentemente compromiso cutaneo sin compromiso
vascular sistémico o de o6rganos internos, y la esclerosis
sistémica, en la que hay esclerosis cutanea difusa y compro-
miso de érganos internos?. Aunque la EJL es poco frecuente,
en ninos es mas comun que la esclerosis sistémica en una
relacion de 10:134,

En Chile no hay registro de series de pacientes pedia-
tricos reportados. La baja incidencia (uno por millon de
niflos/ano)* podria explicar el escaso nimero de pacientes
notificados®. Zulian et al. (2006) publicaron las caracteristi-
cas clinicas y epidemiologicas de 750 nifios con ELJ de 270
centros reumatologicos y dermatoldgicos de todo el mundo,
modificando la clasificacion de Peterson (Clasificacion de
Mayo) que incluia 5 formas clinicas (en placas, generalizada,
bulosa, lineal y profunda) por: circunscrita, lineal, gene-
ralizada, panesclerdtica y mixta (Clasificacion de Padua),
enfatizando el retraso en el diagnostico como consecuen-
cia del comienzo insidioso y la falta de conocimiento de la
enfermedad®®. El 12,1% de los pacientes tenia anteceden-
tes familiares de enfermedades autoinmunes®~%. La relacion
mujer/hombre fue de 2,4:1°.

De los 5 subtipos descritos en la clasificacion de Padua la
esclerodermia lineal (EL) es el mas comun (65%) en pedia-
tria. Se caracteriza por uno o mas trayectos lineales que
involucran tipicamente una extremidad superior o inferior.
Le sigue en frecuencia la morfea circunscrita (26%), genera-
lizada (17%), panesclerética (2%) y mixta (15%) que combina
EL con otros subtipos®.

Presentamos una nifa cuyo diagnostico e inicio de tra-
tamiento se realizd 2 anos después del comienzo de las
lesiones cutaneas, con el objetivo de difundir los concep-
tos y elementos clinicos que permitan que los médicos y
profesionales de la salud puedan sospechar precozmente
y derivar a los especialistas dermatologo y/o reumatologo
oportunamente.

Caso clinico

Nifia de 8 afnos, previamente sana, sin antecedentes familia-
res de enfermedades cronicas ni autoinmunes. Consultd en
atencion primaria por lesiones de piel de 6 meses de evolu-
cion; inicialmente presentaba 3 maculas hiperpigmentadas
de 2 a 3cm de diametro en la region suprarrotuliana dere-
cha, que progresaron en 4 meses abarcando desde el pliegue
inguinal hasta el tobillo, adquiriendo una textura acarto-
nada con areas deprimidas de piel adelgazada, brillante,
de color blanco y edema en el tobillo, sin dolor ni compro-
miso funcional de la extremidad inferior afectada. Recibi6
terapia con clotrimazol y betametasona topicas sin efecto
(fig. 1). Posteriormente apareci6é una macula eritematosa de
3 cm de diametro en el eje mayor, adyacente al labio mayor
derecho. En la extremidad superior derecha presentaba pla-
cas induradas hipopigmentadas punteadas, de distribucion
lineal desde la mufeca al hombro (fig. 2), y varias maculas
faciales redondas, simétricas, hipopigmentadas de 2 afos de
evolucion.

Ingres6 en el hospital de derivacion para evaluacion
multidisciplinaria. Los examenes revelaron: hemograma,
pruebas tiroideas, inmunoglobulinas séricas, complemento y
reactantes de fase aguda normales, radiografia de extremi-
dad inferior derecha, radiografia de torax, ecocardiografia
y ecografia abdominal normales. Estudio inmunoldgico: ANA
1/40 homogéneo, factor reumatoide positivo 80U, ANCA C
negativo, ENA 0,98 (positivo > 1,10) y anticoagulante lUpico
negativo.

La biopsia cutanea mostro: epidermis de espesor conser-
vado. A nivel subepitelial se evidenci6 fibrosis de la dermis
papilar y reticular, compuesta por fibras colagenas engro-
sadas, que se extendié hacia el subcutaneo, rodeando las
glandulas ecrinas. Escaso tejido adiposo en la periferia y
un moderado infiltrado linfohistiocitico, en partes también
perivascular, con algunas células plasmaticas. Foliculos pilo-
sos atrdficos, escasos. Tejido adiposo subcutaneo desplazado
hacia la profundidad, con lobulillos separados por septos
fibrosos engrosados (fig. 3).

Se inici6 tratamiento con prednisona oral 2 mg/kg/d por
7 dias y en dosis decreciente un mes, asociado a metotre-
xato oral (14,5mg/m?), con el cual continud por 16 meses,


http://creativecommons.org/licenses/by-nc-nd/4.0/
http://creativecommons.org/licenses/by-nc-nd/4.0/
http://creativecommons.org/licenses/by-nc-nd/4.0/
http://creativecommons.org/licenses/by-nc-nd/4.0/
http://creativecommons.org/licenses/by-nc-nd/4.0/
http://creativecommons.org/licenses/by-nc-nd/4.0/
http://creativecommons.org/licenses/by-nc-nd/4.0/
http://creativecommons.org/licenses/by-nc-nd/4.0/
http://creativecommons.org/licenses/by-nc-nd/4.0/
http://creativecommons.org/licenses/by-nc-nd/4.0/

Morfea o esclerodermia localizada juvenil, descripcion de caso clinico y actualizacion 281

i

Figura 1 Lesiones cutaneas sugerentes de morfea lineal +
panesclerotica.

Figura 2
lineal.

Lesiones de piel compatibles con escleroderma

mejorando la textura de las lesiones de la extremidad infe-
rior, sin cambio significativo en la extremidad superior, sin
aparicion de nuevas lesiones. Simultaneamente realizo fisio-
terapia y terapia ocupacional intensivas.

Discusion

La EJL o morfea es una enfermedad del tejido conectivo de
etiologia desconocida, reportada desde 1753. Se caracte-
riza por deposito excesivo de colageno, con engrosamiento
e induracion de piel y tejido subcutaneo, produciéndose
cambio de la coloracién y consistencia de la piel'”’.
Clinicamente existen 2 fases, una precoz de mayor
actividad, durante la cual pueden aparecer lesiones carac-
terizadas por un borde inflamatorio violaceo o anillo lila,
con piel indurada en el centro y en el borde. Durante esta

Figura 3  Histopatologia de lesion de piel:

1. Atrofia de foliculo piloso.

2. Infiltrado inflamatorio linfocitario, con presencia de algunas
células plasmaticas alrededor de las glandulas ecrinas, donde
aun quedan algunos adipocitos.

3. Glandulas ecrinas con total reemplazo del tejido adiposo por
colageno.

4. Tejido adiposo subcutaneo rodeado por haces de colageno.
La linea roja marca el espesor dérmico normal y la linea amarilla
la expansion del colageno, con haces engrosados, eosinofilicos.

etapa las lesiones pueden expandirse y aparecer nuevas
lesiones'®"". Los hallazgos histoldgicos consisten en infil-
trado perivascular, predominantemente de linfocitos, con
escasas células plasmaticas y eosinofilos en la dermis reticu-
lar profunda y tejido subcutaneo, acompanado de haces
engrosados de colageno, disminucion de fibras elasticas y
células endoteliales aumentadas de tamafo. En la etapa
tardia se aprecia un aumento de grosor de la piel, especial-
mente en el centro de la lesion, dejando a veces un centro
esclerotico hipopigmentado, y la histologia revela colageno
engrosado que reemplaza el infiltrado inflamatorio previo,
lo que conduce a atrofia de las glandulas ecrinas y foliculos
pilosos. Ademas, los capilares tienen una pared fibrotica y
una luz estrecha'®'". Estos elementos se correlacionan clini-
camente con atrofia dérmica y subdérmica, expresada como
adelgazamiento cutaneo, y en los casos mas severos depre-
sion o concavidad de la zona afectada, e induracion como
se observa en las figuras 1y 3.

La EL es el subtipo mas comun, caracterizandose por una
linea o banda que involucra la dermis, la hipodermis y fre-
cuentemente el musculo subyacente, el tenddn y el hueso.
Los sitios mas comunes son las piernas, los brazos, el hueso
frontal y el tronco™ """ "2, En las extremidades pueden atrave-
sar una articulacion, y si se esclerosan y alteran los musculos
y los tendones producir contractura articular y disfuncion de
la extremidad. Si se afecta la placa de crecimiento epifisia-
rio habra acortamiento permanente de la extremidad. Se
han reportado hasta un 30-50% de complicaciones ortopédi-
cas. Aproximadamente el 25% de los pacientes con EL tiene
compromiso de cabeza y cuero cabelludo, denominada «en
golpe de sable» debido a la depresion que simula la cicatri-
zacion de una herida por ese mecanismo'?. En estos casos
puede ocurrir compromiso neuroldgico y ocular de variada
severidad's.
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La morfea circunscrita o en placa es el subtipo mas fre-
cuente en adultos. Se caracteriza por una o mas lesiones
redondeadas, induradas, de 1-3cm de diametro, gene-
ralmente en el tronco o en la region proximal de las
extremidades'>'“, La morfea generalizada, definida por mas
de 3 lesiones en placas, de mas de 3 cm, que van confluyendo
y afectando varias areas anatomicas, preferentemente en el
tronco, es muy infrecuente’.

La morfea panesclerotica afecta al 1-2% de los pacientes
y es incapacitante. Inicialmente involucra las extremidades,
pero puede migrar a otras localizaciones como el tronco,
la cara y las areas distales de los dedos y las ufias. Ocurre
una fibrosis rapidamente progresiva de la dermis, subcuta-
neo, fascia y misculo con compromiso ocasional de hueso.
Este proceso lleva a contracturas articulares, atrofia muscu-
lar, ulceraciones cutaneas y, si compromete el torax, a
insuficiencia respiratoria. Puede desarrollarse carcinoma de
células escamosas en las areas de herida crénica®'*'>, La
morfea mixta se define por la presencia de mas de un sub-
tipo clinico, siendo mas frecuente la asociacion de EL y
en placas®'>', Las manifestaciones extracutaneas ocurren
hasta en un 25% de los pacientes en el curso de la enfer-
medad. Es recomendable evaluacion oftalmolégica, que es
mandatoria si la EL afecta la cabeza' ™.

El diagnostico de EL se basa en el cuadro clinico y, en oca-
siones, como en nuestro caso, es apoyado por la biopsia de
piel y tejidos subcutaneos. La velocidad de eritrosedimenta-
cion puede estar aumentada cuando hay inflamacion activa.
El factor reumatoideo, positivo en nuestro caso, puede estar
presente en el 25-30% de los pacientes, y titulos mayores se
han asociado a compromiso cutaneo mas severo o afectacion
articular'®. Anticuerpos antinucleares pueden estar presen-
tes en cualquier tipo de morfea, con una frecuencia entre el
23-73%. Anticuerpos anticardiolipinas, mas frecuentemente
presentes en adultos, solo se encuentran en un 13% de los
nifios'>.

Para evaluar la actividad de la morfea y monitorizar
el seguimiento las herramientas disponibles son: iconogra-
fias de lesiones, ultrasonido y resonancia magnética, con
diferentes ventajas y desventajas, asi como sensibilidad y
especificidad. Existen también puntuaciones clinicas com-
putarizadas de compromiso de la piel (puntuacion cutanea
de Rodnan modificada) y la prueba de estudio cutaneo de
escleroderma localizado (LoSCAT, por sus siglas en inglés)
que combina actividad de la enfermedad y parametros de
dafos, los que son de resorte del especialista’®'¢.

El diagndstico diferencial es con otras lesiones des-
pigmentadas como vitiligo, liquen escleroso y atrofico,
micosis fungoide hipopigmentada, pitiriasis liquenoide cro-
nica, hipopigmentacion postinflamatoria, tifa versicolor
y pitiriasis alba, asi como hiperpigmentadas, postinfla-
matoria, medicamentosa o metabdlica e induradas como
paniculitis, sindrome de piel dura, fascitis eosinofilica, der-
mopatia fibrosante y escleredema.

El tratamiento depende de la severidad de la enferme-
dad, que considera el subtipo, compromiso potencial de
tejidos mas profundos, localizacion de las lesiones y estado
de actividad de la enfermedad"’.

Las lesiones superficiales y circunscritas pueden desapa-
recer en 3-5 afos sin intervencion. Si no hay aumento de
las lesiones, eritema u otro signo de actividad, monitorizar
la lesion es aceptable. Si hay signos de enfermedad activa

una lesion uUnica, superficial, en una localizaciéon no cos-
mética, se puede tratar topicamente con corticoides,
inhibidores de la calcineurina, imiquimod, analogos de la
vitamina D o fototerapia con luz ultravioleta'’. En las formas
moderadas o severas, como la de nuestra paciente, hay con-
senso en el uso de metotrexato en conjunto con corticoides
orales o pulsos de metilprednisolona, tratamientos que han
probado ser efectivos, con escasos efectos adversos'®-?', La
duracion del tratamiento con metotrexato no esta comple-
tamente dilucidada. Se ha usado por periodos prolongados
de hasta 2 anos sin complicaciones, y el consenso es tratar
al menos 2 anos, ya que usos en menor tiempo favorecen las
recaidas'®2".

Publicaciones recientes han enfatizado las dificultades
de acceso, por falta de especialistas, asi como los erro-
res de diagnostico y tratamiento en etapas iniciales de la
enfermedad?>~%, lo que ocasiona retardo en la referencia y
tratamiento especifico. Lo dptimo es el manejo multidisci-
plinario: reumatoélogo, dermatélogo, fisiatra, kinesiologo y
terapeuta ocupacional.

Conclusiones

Presentamos un caso de EJL de tipo lineal y panescleroético,
que podria corresponder, segln la clasificacion de Padua, a
una forma mixta, confirmado por histopatologia, con exa-
menes de laboratorio compatibles, en el que hubo retraso
de 2 afos en el diagndstico. La respuesta al tratamiento
inmunosupresor fue favorable segln lo esperado.
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