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INFORMACION DEL ARTICULO RESUMEN

Historia del articulo: Introduccién: La esclerodermia localizada juvenil es una enfermedad polimérfica que ocurre

Recibido el 16 de diciembre de 2016 con mayor frecuencia en ninas. Se acompana de morbilidad importante. El compromiso

Aceptado el 20 de febrero de 2017 extradérmico es frecuente y se reportan tasas de poliautoinmunidad de hasta 7%. Al

On-line el 14 de abril de 2017 momento, se desconocen las caracteristicas clinicas de los pacientes colombianos con esta
enfermedad.

Palabras clave: Objetivo: Describir las caracteristicas clinicas, morbilidades y secuelas en pacientes con diag-

Esclerodermia localizada néstico de esclerodermia localizada juvenil, en multiples centros de reumatologia pediétrica

Morfea en Colombia.

Esclerodermia circunscrita Materiales y métodos: Estudio descriptivo, retrospectivo y multicéntrico. Pacientes con diag-

néstico de esclerodermia localizada juvenil con un minimo de 1 ano de evolucién y 6 meses
de seguimiento, en 10 centros de reumatologia pediatrica mediante revisién de historias
clinicas.

Resultados: El n=88. La distribucién por género fue: femenino 2,1; masculino 1. Edad pro-
medio al inicio de la enfermedad 7,1 anos (0-14). Promedio de duracién de la enfermedad al
diagnéstico 16,5 meses (1-96). La distribucién por subtipos fue morfea circunscrita (32,9%),
mixta (31,8%), linear (21,5%, asciende a 55% al incluir formas mixtas con lesiones lineares)
generalizada (11,4%) y panesclerética (2,3%). Se detectaron alteraciones estéticas en el 91%,
alteraciones del crecimiento en 41% y compromiso funcional de articulaciones vecinas en
32%. Se presentd compromiso extradérmico en 22,7% y poliautoinmunidad en 12,5%.
Conclusiones: La esclerodermia localizada juvenil es una enfermedad polimérfica e imprede-
cible. Enla mayoria de los casos el diagnéstico es tardio. La tasa de compromiso extradérmico
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sugiere que no es una enfermedad limitada a la piel. Un diagndstico temprano, tratamiento
dindmico y seguimiento cercano permiten prevenir y detectar tempranamente complica-

ciones derivadas de la enfermedad.
© 2017 Asociacién Colombiana de Reumatologia. Publicado por Elsevier Espaiia, S.L.U.
Todos los derechos reservados.
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Juvenile localized scleroderma: is it a benign disease?

ABSTRACT

Introduction: Juvenile localized scleroderma is a polymorphic disease. It is more prevalent in
girls and has a significant morbidity. Extra-cutaneous involvement is common, and polyau-
toimmunity can reach 7%. The clinical characteristics of this disease in Colombian patients
are currently unknown.
Objective: To describe the clinical characteristics, morbidity and outcomes in patients with
juvenile localized scleroderma in different paediatric rheumatology clinics in Colombia.
Materials and methods: A descriptive, retrospective, and multicentre study was conducted
on patients with juvenile localized scleroderma with a minimum of 1 year of disease onset,
and 6 months of follow-up in 10 paediatric rheumatology clinics.
Results: The study included 88 patients, with a gender distribution of female 2.1: male 1.
Mean age at disease onset was 7.1 years (0-14). Mean disease duration at diagnosis was
16.5 months (1-96). Sub-type distribution was, circumscribed (32.9%), mixed (31.8%), and
linear (21.5%, that increased to 55% if linear lesions of the mixed subtype are included),
generalised (11.4%), and pan-sclerotic morphea (2.3%). Aesthetic compromise was detected
in 91%, with growth disturbances in 41%, and joint functional compromise in 32%. Extra-
cutaneous involvement occurred in 22.7% and polyautoimmunity in 12.5%.
Conclusions: Juvenile localized scleroderma is a polymorphic and unpredictable disease.
It diagnosed late in most of the cases. Extra-cutaneous involvement suggests that is not a
disease limited to skin. An early diagnosis, a dynamic treatment and a close follow-up helps
to prevent, and detect, complications arising from the disease.

© 2017 Asociacién Colombiana de Reumatologia. Published by Elsevier Espana, S.L.U.

All rights reserved.

Introduccién

extremidades (fig. 1) o ubicarse en cabeza donde se denomina
Coup de Sabre (CDS)*. La esclerodermia localizada afecta con
mayor frecuencia al género femenino?® y su espectro de pre-

La esclerodermia es una enfermedad autoinmune, polimér-
fica, caracterizada por la presencia de esclerosis cutdnea
secundaria a la acumulacién excesiva de coldgeno®?. Se cla-
sifica en 2 grandes grupos, la esclerodermia localizada y la
esclerodermia sistémica. Se denomina esclerodermia loca-
lizada cuando el compromiso en piel no se acompana de
afectacion de érganos internos. En algunos casos puede com-
prometer estructuras vecinas o incluso originar sintomas
a distancia, pero estos a diferencia de la forma sistémica,
usualmente no comprometen érganos vitales y generan una
morbilidad diferente. La esclerodermia sistémica se carac-
teriza por el compromiso de érganos internos y un peor
prondstico’.

Los criterios de clasificaciéon publicados por la Sociedad
Europea de Reumatologia Pediatrica (PRes) diferencian a la
esclerodermia localizada juvenil (jJLS) en 5 tipos segun el
compromiso en piel, estos son: esclerodermia linear, circuns-
crita, mixta, generalizada y panesclerética. A su vez, la forma
circunscrita se subdivide en las formas superficial y pro-
funda. La esclerodermia linear puede comprometer tronco o

sentacién y curso clinico son muy variados.

Las lesiones tempranas (fase inflamatoria) se caracterizan
por un color eritematoso, violaceo y brillante con un grosor de
la piel que al inicio es normal (fig. 2). Con el tiempo la fibro-
sis se torna mas prominente con evidencia de piel indurada,
hiperpigmentada y en algunos casos atréfica® (fig. 3).

La morfea circunscrita puede mostrar mejoria con el uso
de tratamiento tépico, sin embargo, debe realizarse un segui-
miento cercano dado el riesgo de progresién de las lesiones
y la necesidad de inicio de terapia sistémica. Dentro de las
opciones terapéuticas se encuentran los corticoides tépicos,
el tacrolimus y el imiquimod®. Se debe evitar el uso de esteroi-
des topicos en cara por tiempos prolongados. Si al completar
un méaximo de 3 meses de tratamiento tépico no hay mejoria,
debe iniciarse terapia sistémica.

Las otras formas de esclerodermia localizada requieren
un manejo combinado con esteroides sistémicos y farmacos
modificadores de la enfermedad (FARMES), por un minimo
de 24 meses para disminuir el riesgo de recaidas. El FARME
mas utilizado es el metotrexate y ante refractariedad o
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Figura 1 - Lesiones crénicas de esclerodermia linear
en extremidades inferiores.

intolerancia a este podria utilizarse el micofenolato mofe-
tilo en monoterapia o en terapia combinada con metotrexate.
Otros medicamentos como la inmunoglobulina intravenosa,
infliximab, rituximab, ciclosporina y dapsona han sido uti-
lizados en casos refractarios con respuestas variables. La
fototerapia ha sido utilizada como terapia coadyuvante por su
efecto antifibrético e inmunosupresor. Deben tenerse siempre
en cuenta los efectos como envejecimiento prematuro, carci-
nogénesis yla falta de efectividad en lesiones profundas®?°-12.

El curso de la esclerodermia localizada es impredecible, es
por esto que la identificacién temprana de los pacientes y el
inicio de un tratamiento oportuno, integral y dindmico, esta
orientado a frenar la progresién de las lesiones y evitar las

Figura 2 - Cambios agudos de la esclerodermia. Lesion en
térax anterior con evidencia de eritema y cambios en la
coloracién de la piel sin induracién.

Figura 3 - Cambios crénicos de la esclerodermia
caracterizados por zonas de hiperpigmentacion,
hipopigmentacién y esclerosis cutanea.

complicaciones. Hasta la fecha no se conocen las caracteris-
ticas clinicas de los pacientes colombianos con jLS. Conocer
el comportamiento de la enfermedad en pacientes colombia-
nos permitird un abordaje més especifico y oportuno en los
pacientes.

El objetivo de este estudio es describir las caracteristicas
clinicas, morbilidades asociadas y secuelas en un grupo de
pacientes con diagnéstico definitivo de jLS seguidos en centros
de reumatologia pedidtrica de las ciudades de Bogotd, Cali,
Cartagena y Barranquilla en Colombia.

Métodos

Se realizé un estudio descriptivo, retrospectivo y multicén-
trico. En una poblacién de pacientes con diagnéstico de jLS
seguidos en 10 centros de reumatologia pediétrica en Colom-
bia, mediante revisién de historias clinicas. Los criterios de
seleccién fueron todos los pacientes que cumplieran minimo
un ano de evolucién de la enfermedad y minimo 6 meses de
seguimiento.

Dada la baja prevalencia de la enfermedad se incluyé el
universo de los pacientes que cumplieron los criterios de
seleccion.

Las variables relacionadas con morbilidad fueron el com-
promiso funcional de articulaciones vecinas, discromia,
alopecia y lesiones desfigurantes, definida cuando ademas de
los cambios discrémicos se originaron alteraciones en profun-
didad asociadas o no a alteraciones del crecimiento que fueron
persistentes pese al tratamiento. Se definié secuela como las
complicaciones permanentes relacionadas con las lesiones.
Aqui se incluyen las alteraciones del crecimiento, las cuales
pueden ser de tipo circunferencial, longitudinal o mixto.

Se evalué la presencia de compromiso extradérmico y de
otras enfermedades autoinmunes asociadas.

Los datos se digitaron en Excel versién 15.13.3 y el ana-
lisis estadistico se realizé en el programa SPSS versién 15.0.
Las variables cualitativas se analizaron por medio de frecuen-
cias absolutas y porcentajes, y las variables cuantitativas se
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Tabla 1 - Fenotipos de esclerodermia localizada segun clasificacion PRes

Circunscrita Mixta Linear en Generalizada CDS Panesclerética Total Valor p
extremidades
Frecuencia (%) 29 (32,9) 28 (31,8) 12 (13,6) 10 (11,4) 7 (7,9 2(2,3) 88 (100) =
Edad 82+39de  62+33de 80+35de  63+44de 59+48de  4,5+21de 7,1+3,8 0,213
promedio al inicio (2-14) (0-13) (2-13) (1-13) (0-14) (3-6) de (0-14)
de la enfermedad
en anos (rango)
Distribucién por 3,1:1 2:1 2:1 4:1 1,3:1 2:0 2,1:1 0,5
género femenino:
masculino
Intervalo promedio 11,9 22,6 13,6 12,6 23,9 3,5 16,5 0,390
al diagnéstico (11) (12) (12) (12) (18) (4,5) (1-96)
en meses
(mediana)
Alteraciones 25 25 12 9 7 2 80 0,813
estéticas (86,2) (89,3) (100) (90) (100) (100) (91)
n (%)
Alteraciones 0 15 6 6 0 1 28 <0,001
funcionales 0) (53,6) (50) (60) 0) (50) (32)
articulares
n (%)
Alteraciones del 3 17 7 2 5 2 36 <0,001
crecimiento (10,3) (60,7) (58,3) (20) (71,4) (100) (41)
n (%)

La forma linear esta dividida en compromiso en cara (CDS) y extremidades.

analizaron por medio de promedios, desviaciones estandar,
minimos y méximos. La significacién estadistica se obtuvo
mediante la prueba chi-cuadrado.

Resultados

Se incluyeron un total de 88 pacientes seguidos en 10 servicios
ambulatorios de consulta externa de reumatologia pediatrica
que cumplieron los criterios de inclusién.

Caracteristicas demogrdficas

El género femenino correspondié al 68% de los casos. La
edad promedio al inicio de la enfermedad fue de 7,1 anos
(0 a 14 anos).

El tiempo de seguimiento promedio fue de 43 meses
(6 a 243 meses). El promedio de la duracién de la enferme-
dad al diagnéstico fue de 16,5 meses (1 a 96 meses). El tiempo
promedio entre el diagnéstico y la remisién a reumatologia
pediatrica fue de 17,1 meses (0 a 156 meses). E1 98% present6
biopsia compatible con esclerodermia. Los 2 pacientes res-
tantes presentaron lesiones en cara muy sugestivas de esta
enfermedad y la biopsia fue omitida.

Segun la clasificacién PRes la distribucién por frecuencia de
mayor a menor fue: morfea circunscrita, formas mixtas, escle-
rodermia linear, generalizada y panesclerética. Si se incluyen
las formas mixtas que incluyen lesiones lineares, la esclero-
dermia linear fue la més frecuente. La mayoria de los pacientes
presentaron lesiones multiples (n=59, 67%).

Durante el seguimiento se detectaron las siguientes mor-
bilidades: alteraciones estéticas en el 91% de los pacientes,
alteraciones del crecimiento en 41% y compromiso funcio-
nal de articulaciones vecinas en 32%. Las formas circunscrita

y CDS no se asociaron a alteraciones funcionales de
articulaciones vecinas. Los subtipos mixta, linear, CDS y
panesclerdtica, cursaron con las mayores tasas de alteraciones
del crecimiento, siendo esto estadisticamente significativo.
Las caracteristicas segun clasificacién PRes se resumen en la
tabla 1.

Caracterizacion seguin clasificacién PRes

Morfea circunscrita

Fue la forma mdas comun de esclerodermia. Correspondié a
un tercio de los casos. El 51,7% (15/29) desarrollé lesiones
multiples. El drea corporal més afectada fue el tronco en un
44,8% (13/29), seguido de miembros inferiores en 41,3% (12/29),
cara en 17,2% (5/29), cuero cabelludo en 13,7% (4/29), miem-
bros superiores en 13,7% (4/29) y cuello en 6,8% (2/29). Mas
del 80% de los pacientes presentaron discromia (82,7%) y un
6,8% presento alopecia y efecto desfigurante. Ninglin paciente
presenté alteraciones funcionales articulares. El 6,8% (2/29)
presentd alteraciones del crecimiento en miembros superiores
(un paciente con compromiso longitudinal y un paciente con
compromiso circunferencial). Un paciente present6 alteraciéon
del crecimiento en miembros inferiores (longitudinal). La mor-
bilidad se relaciond, en su mayoria, con alteraciones estéticas
dada la alta frecuencia de discromia y en menor proporcién
alopecia y efecto desfigurante (fig. 4).

Esclerodermia mixta

Una tercera parte de los pacientes desarrollaron formas
mixtas de la enfermedad. E1 75% (21/28) correspondi6 a la aso-
ciacién entre morfea circunscrita y linear en extremidades. El
21,4% (6/28) asocié morfea circunscrita y CDS, y un paciente
(3,6%) presentd la asociacién de morfea circunscrita y lesiones
lineares en extremidades y en cara (CDS).
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Figura 4 - Morfea circunscrita en cuero cabelludo. Alopecia
secundaria.

Las areas més comprometidas fueron el tronco y las extre-
midades inferiores en un 75% de los pacientes (21/28), seguidas
de las extremidades superiores en 50% (14/28), cara en 32,1%
(9/28), cuello en 14,2% (4/28) y cuero cabelludo en 3,5% (1/28).
El 78% (22/28) presentd lesiones discrémicas, un tercio de los
pacientes lesiones desfigurantes (9/28) y un 14,2% alopecia
(4/28). Mas de la mitad de los pacientes (53,6%) presentaron
alteraciones funcionales en las articulaciones vecinas a la
lesion. Se observaron alteraciones del crecimiento localizadas
en extremidades inferiores en 13 pacientes (46,4%), siendo en
69% de los casos de compromiso mixto, en 23% longitudinal y
en el restante circunferencial. En cara/cuero cabelludo la tasa
de alteraciones del crecimiento fue de 28,5% (8/28) y en extre-
midades superiores de 14,2% (4/28), siendo en 75% de los casos
de compromiso mixto y el restante circunferencial. Este tipo
de esclerodermia se asocié a multiples complicaciones tanto
estéticas como funcionales, especialmente cuando presenta-
ban lesiones lineares asociadas a lesiones de otro subtipo,
lesiones multiples o compromiso en cara.

Esclerodermia linear

Un 21,5% (19/88) de los pacientes presentaron lesiones de dis-
tribucién linear, pero si se incluyen los pacientes con formas
mixtas, la frecuencia asciende al 55% de los casos (48/88). Siete
pacientes presentaron la variedad en CDS y 12 pacientes pre-
sentaron lesiones lineares en extremidades.

Andlisis descriptivo segin subtipos de esclerodermia
linear:

-Esclerodermia en CDS:

Ademaés del compromiso en cara el 71,4% (5/7) asocid
lesiones en cuero cabelludo. Lesiones multiples estuvieron
presentes en 42,8% (3/7) de los casos. Todos los pacientes
desarrollaron alteraciones estéticas dadas por la presencia de
lesiones discrémicas en 85,7% (6/7), lesiones desfigurantes en
85,7% (6/7) y un 57% adicional desarrollé alopecia localizada
(4/7). Cinco de los pacientes (71,4%) presentaron alteraciones
de crecimiento en cara/craneo. Esta forma de esclerodermia
presentd una importante tasa de alteraciones estéticas y alte-
raciones del crecimiento, asi como el mayor tiempo de latencia
entre el inicio de los sintomas y el diagnéstico.

-Esclerodermia linear en tronco y/o extremidades:

Las lesiones se ubicaron en igual proporcién en extremi-
dades superiores e inferiores (50% y 50%). No se presentd

compromiso en tronco. La mayoria de los pacientes presenta-
ron lesiones Unicas (10/12, 83%). Todos los pacientes cursaron
con alteraciones estéticas dadas por discromia. La mitad (6/12)
cursé con compromiso funcional de articulaciones vecinas y
con alteraciones del crecimiento en extremidades (3/12 en
extremidades superiores y 3/12 en inferiores). El compromiso
mixto fue el mas frecuente en 4 de 6 pacientes con altera-
ciones del crecimiento, seguido del longitudinal. Uno de los
pacientes requirié epifisiodesis de fémur distal y tibia proxi-
mal izquierdos para correccién de discrepancia de longitud en
miembros inferiores y alargamiento del extensor del halux y
extensor comun derecho por deformidad en garra del segundo
artejo ipsilateral. La morbilidad de este subtipo de esclero-
dermia, ademas de las alteraciones estéticas, se asocid a una
tasa importante de alteraciones del crecimiento (longitudinal,
circunferencial o mixto) y compromiso funcional de articula-
ciones vecinas a la lesién.

Esclerodermia generalizada

Todos los pacientes con esta forma de esclerodermia pre-
sentaron compromiso en tronco y en miembros inferiores. El
compromiso de miembros superiores se presenté en el 80%
de los casos (8/10), en cuello en el 60% (6/10) y en cara en
el 40% (4/10). No se presentaron lesiones en cuero cabelludo.
El compromiso estético fue importante con la presencia de
lesiones discrémicas en casi todos los pacientes (n=9, 90%) y
efecto desfigurante en el 20% (n=2). Més de la mitad de los
afectados desarrollaron compromiso funcional de articulacio-
nes vecinas (n=6, 60%) y una quinta parte de los pacientes
presentaron alteraciones del crecimiento (2/10, uno en cara 'y
otro en extremidades superiores e inferiores con compromiso
longitudinal). Un paciente presenté calcinosis. Se caracteriz6
por ser una forma con lesiones en piel extensas, importante
tasa de alteraciones del crecimiento y fue la forma de escle-
rodermia con mayor frecuencia de compromiso funcional de
articulaciones vecinas.

Esclerodermia panesclerética

Se present6 en 2 pacientes femeninas. Una paciente presentd
compromiso articular dado por artritis y compromiso fun-
cional poliarticular. Ambas presentaron alteraciones estéticas
multifocales (extremidades, tronco y cara) y del crecimiento
en extremidades (mixto). Una de ellas requirié amputacién de
la extremidad inferior izquierda secundaria a artritis séptica
severa de rodilla. Se caracterizé por ser la forma mas severa
y progresiva que originé importante compromiso estético y
funcional.

Compromiso extradérmico

Se detectd en una cuarta parte de los pacientes (n =20, 22,7%).
El tipo con mayor frecuencia de compromiso extradérmico fue
el CDS en 42,9% seguido de la esclerodermia generalizada en
40% de los pacientes. La forma linear fue la que con mayor
frecuencia se asocié a compromiso articular (pura o dentro
de formas mixtas). La afeccién del sistema nervioso central
ocurrié con mayor frecuencia en pacientes con lesiones que
comprometian cara/craneo (tabla 2).
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Tabla 2 - Compromiso extradérmico segun tipos y subtipos de esclerodermia

Circunscrita Mixta Linear Generalizada CDS Panesclerética Total
n (%) n (%) n (%) n (%) n (%) n (%) n (%)
Artritis 1(3,4) 4(14,2) 1(8,3) 1(10) 1(50) 8(9)
Convulsiones 1(3,4) 1(3,5) 2(28,5) 4(4,5)
Neuropatia periférica 1(3,5 2(16,6) 3(3,4)
Vasculitis SNC 1(14,2) 1(1,2)
Uveitis 1(3,5) 1(1,2)
Compromiso palpebral 1(10) 1(1,2)
profundo
Raynaud 1(10) 1,2)
Calcinosis 1(10) ,2)
Total n (%) 2(6,9) 7(25) 3(25) 4(40) 3(42,9) 1(50) =

SNC: sistema nervioso central.

Circunscrita Mixta Linear Generalizada CDS Panesclerética Total

n (%) n (%) n (%) n (%) n (%) n (%) n (%)
AlJ 2 1 1 4 (4,5)
Tiroiditis Hashimoto 1 1 2(2,3)
Vitiligo 1,1 2(2,3)
Lupus discoide 1(1,2)
LES 1 1(1,2)
Sindrome de Sjogren 1 1(1,2)
Psoriasis 1 1(1,2)
Diabetes mellitus 1 1(1,2)

tipo 1

Total n (%) 4(13,7) 4(14,2) 2 (16,6) 1(10) 0 0 -

LES: lupus eritematoso sistémico.

* Un paciente en la forma mixta y un paciente en la forma generalizada con mas de una enfermedad autoinmune asociada.

Poliautoinmunidad y enfermedad autoinmune miiltiple

Once pacientes desarrollaron otra enfermedad autoinmune
durante el seguimiento (12,5%). La mas prevalente fue la artri-
tis idiopatica juvenil seguida de la tiroiditis de Hashimoto y
el vitiligo. La distribucién segin subtipos de artritis idiopatica
juvenil fue 2 pacientes con la forma oligoarticular, uno con
poliarticular y uno con artritis relacionada con entesitis. Dos
pacientes presentaron enfermedad autoinmune multiple defi-
nida como 3 o més enfermedades autoinmunes. Uno de estos
con esclerodermia localizada, vitiligo y psoriasis, confirmados
por biopsia en ese orden de aparicién. Otro paciente asocid
diabetes mellitus tipo 1, esclerodermia localizada y tiroiditis
de Hashimoto, en ese orden de aparicién (tabla 3).

Autoanticuerpos

En 46% de los pacientes se detectaron autoanticuerpos. En
un 42% se detectaron anticuerpos antinucleares. ENAS fue-
ron positivos en pacientes que asociaron LES o sindrome de
Sjogren y en 2 pacientes sin otra enfermedad autoinmune aso-
ciada. Anti-DNA estuvo presente en el paciente con LES. Factor
reumatoide se detectd en 2 pacientes, uno de ellos desarrolld
artritis como compromiso extradérmico de la esclerodermia.
Dos pacientes con tiroiditis de Hashimoto con Ac antitiroideos
positivos. Dos pacientes con anti-SCL70 positivos. Anticardio-
lipina IgG y anticoagulante lipico estuvieron presentes, cada

uno en un paciente. Durante el tiempo de seguimiento nin-
guno de los pacientes desarroll6 clinica o serologia compatible
con esclerosis sistémica.

Discusién

Este estudio representa la primera caracterizacién de un
grupo de pacientes colombianos con jLS. Los estudios repor-
tan una mayor frecuencia en el género femenino*”’ con una
edad de inicio de sintomas alrededor de los 7 afios (tabla 4),
siendo coherentes con los hallazgos de este estudio*®%1113,
El predominio en el género femenino fue méas marcado en la
esclerodermia generalizada, con una distribucién por género
femenino 4: masculino 1.

En las series de Zulian et al.#, Uziel et al.> y Wu et al.’?,
se reporta el compromiso linear como el mas frecuente,
acorde con lo presentado en este estudio®™'3. En relacién a
la distribucién por tipos de esclerodermia, debe considerarse
que dadas las diferencias en la clasificacién de la entidad pro-
voca dificultades para comparar hallazgos en los diferentes
estudios.

A pesar de que la esclerodermia provoca lesiones cuyas
caracteristicas de brillo, induracién y discromia deberian
favorecer el diagnéstico temprano, se observa en todas las
series una alta proporcién de pacientes con diagndstico
tardio* 81415 (tabla 4).
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Tabla 4 - Cuadro comparativo entre diferentes series pediatricas de esclerodermia localizada

Bodemer Uziel Zulian Iglesias Weibel Wu et al.,, Presente
etal., 1999 et al.,, 1994 et al., 2006 etal., 2011 etal, 2011 2012 estudio
Numero de pacientes 56 30 750 44 50 44 88
Edad promedio al inicio de 7,2 7,9 7,3 7,7 5,2 8,2 7,1
los sintomas (afios)
Duracién de la enfermedad ND ND 18 15,4 11,1 ND 16,5
al diagnéstico (meses)
Distribucién por género 3,6:1 1,5:1 2,4:1 2,4:1 2,8:1 4,5:1 2,1:1

femenino:masculino

ND: no dato.

Resulta sorprendente que en esta serie, las formas mixtas
y el CDS presentaron los mayores tiempos de latencia entre el
inicio de los sintomas y el diagnéstico, pese a la multiplicidad
de lesiones que caracterizan a las formas generalizadas y lo
evidente de las lesiones en cara en el CDS. Esta demora en
el diagnéstico puede estar relacionada con consultas tardias,
falta de reconocimiento de la enfermedad por parte del médico
o remisién tardia a dermatologia y reumatologia.

Las lesiones determinaron alteraciones estéticas en el 91%
de los casos. Estas se clasificaron como discromia, alopecia y
efecto desfigurante. Las lesiones de esclerodermia de los sub-
tipos linear, mixta, generalizada y panesclerética provocaron
alteraciones funcionales de las articulaciones vecinas en mas
de la mitad de los casos.

En 58,60, 71,4y 100% de los pacientes con las formas linear,
mixta, CDS y panesclerdtica, respectivamente, se desarro-
llaron alteraciones localizadas del crecimiento. Uziel et al.”,
reportan una tasa del 26% de alteraciones del crecimiento en
pacientes con esclerodermia linear en extremidades®. Zulian
et al.%, reportan atrofia de una extremidad con autoamputa-
cién en un paciente con la forma panesclerética® y Wu et al.3,
reportan acortamiento de extremidades en 5 pacientes’®. El
presente estudio describe el compromiso del crecimiento en
los distintos tipos y subtipos de esclerodermia.

Se ha reportado un mayor compromiso extradérmico en
pacientes juveniles al comparar con adultos'®. Gorkiewicz
et al.”7, reportan una tasa de compromiso extradérmico del
24 a 64% de los pacientes con esclerodermia localizada en
adultos y ninos (promedio del 20%), siendo mayor en las for-
mas lineares y generalizadas'. Un 22,4% de los pacientes
en la serie de Zulian et al.’®, que incluy6 exclusivamente
pacientes juveniles (n =750), desarrollé compromiso extradér-
mico, con una frecuencia similar a lo observado en esta serie
(22,7%)8.

La artritis fue la manifestacién clinica del compromiso
extradérmico mas frecuente. Al igual que lo reportado por
Zulian et al.’®, esta ocurrié con mayor frecuencia en el
compromiso linear de extremidades. El compromiso neu-
rolégico es el segundo més frecuente, caracterizado por
convulsiones, neuropatia periférica y vasculitis de SNC. Este
ultimo paciente se caracterizd clinicamente por cefalea.
Al igual que en la serie descrita el compromiso neuro-
légico fue mas prevalente en pacientes con lesiones en
cara'é,

El caso de uveitis se presentd en un paciente con CDS. La
frecuencia de compromiso ocular fue menor a lo reportado

en la literatura’®'®, Esta diferencia puede estar determinada
por un subdiagnéstico dado que no se realizé evaluacién
oftalmolégica regular en todos los pacientes con lesiones en
cara/cuero cabelludo.

El compromiso neurolégico y ocular en pacientes con
lesiones en cara/cuero cabelludo sugiere la necesidad de
una evaluacién neuroldgica y oftalmoldgica regular en estos
pacientes.

El 12,5% present6 poliautoinmunidad. Esta tasa fue mayor
al 7% reportado por Zulian et al.*8, 1o que sugiere la necesidad
de elevar el nivel de alerta de aparicién de otras enfermedades
autoinmunes.

Al momento del seguimiento no ha habido progresién de
la enfermedad a esclerosis sistémica en ningiin paciente.

Dentro de las limitaciones del estudio se encuentran la
ausencia de informacién acerca de antecedentes familiares de
autoinmunidad, tratamiento recibido en los pacientes y que
no se utilizé una herramienta estandarizada de seguimiento
en los pacientes.

En conclusién, este estudio permite la caracterizacién de
lajLS en un grupo de pacientes colombianos y demuestra que
no se trata de una enfermedad limitada a la piel. A pesar de
los avances en el tema la mayoria de las veces el diagnés-
tico es tardio. La esclerodermia circunscrita se acompana de
alteraciones estéticas importantes, mientras las formas linear,
mixta, generalizada y panesclerética se acompaian también
de alteraciones funcionales importantes y alteraciones del
crecimiento localizadas. La morbilidad asociada se acompana
de un impacto negativo y permanente en la calidad de vida de
los pacientes con diagnéstico de jLS.

Conclusiones

La jLS es una enfermedad polimérfica e impredecible. Deter-
mina una morbilidad importante. El diagnéstico tardio es
frecuente en adultos y en ninos, y puede acompanarse de un
impacto negativo en el pronéstico al permitir la progresién
de las lesiones en tamario, nimero y profundidad. El compro-
miso extradérmico se presentd casi en una cuarta parte de
los pacientes. Esto refleja que no se trata de una enfermedad
limitada a la piel.

La presencia de poliautoinmunidad se observé en una
frecuencia no despreciable y en 2 pacientes se desarrolld
enfermedad autoinmune mdultiple. Se confirma la posible
desregulacién del sistema inmune como pieza importante en
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la patogénesis de la enfermedad. Un diagnéstico temprano,
un tratamiento dindmico y un seguimiento cercano permiten
prevenir y detectar tempranamente complicaciones deriva-
das de la enfermedad. Es necesario concientizar al personal
médico acerca del caracter no benigno de esta condicién. Se
debe promover el aprendizaje, el reconocimiento temprano
de esta patologia y una remisién oportuna al reumatdlogo.
Asi mismo, se debe garantizar el entendimiento por parte del
paciente y cuidadores acerca de la enfermedad, la importan-
cia de la adherencia al tratamiento y el seguimiento médico
y la deteccién temprana de complicaciones con el objetivo de
mejorar el prondstico en los pacientes con diagndstico de jLS.
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