L IEEEEE———————————————..
Guatemala Pediatrica Vol 1(1), 2017

Esclerodermia lineal:

Presentacion de un caso
LINEAL ESCLERODERMA: A CASE PRESENTATION

Luisa Fernanda Chang®, Karla Martinez?, Patricia Mayén®, Verdnica
Quijivix *

Hospital General San Juan de Dios, Ciudad de Guatemala.

RESUMEN

La esclerodermia localizada es una enfermedad del tejido conectivo que
estd limitada a la piel y al tejido celular subcutdneo. Caracterizada por el
incremento en el depdsito de coldgeno. De causa desconocida. Se reporta un
caso atendido en la Unidad de Dermatologia pedidtrica del Hospital General
San Juan de Dios.

SUMMARY

Localized scleroderma is a connective tissue disorder generally involving skin
and the subcutaneous tissue. Is characterized by the increase on the collagen
deposition. Its cause is unknown. This is the report of one case that attended
to the Pediatric Dermatology Unit at the Hospital General San Juan de Dios in
Guatemala City.
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Lo esclerodermia es un trastorno del tejido conectivo que cubre un amplio
espectro de manifestaciones clinicas, la forma localizada o morfea es la mds
frecuente en la infancia con una relacién hombre-mujer de 1:2-4 (1). Constituye
un trastorno autoinmune de érgano especifico, que compromete sobretodo la
piel y se caracteriza por inflamacioén seguida de esclerosis (2,5). En la mayoria
de los casos es una patologia de curso benigno, que no presenta compromiso
de drganos internos y que no afecta la supervivencia del paciente. La etiologia
de la esclerodermia localizada no ha sido determinada; sin embargo se ha
visto relacién con factores genéticos, autoinmunes e infecciosos en cuadros
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imilares (3). En el estudio histoldgico se observa una paniculitis hialina y en la
Sserologio se encuentra de forma casi constante hiper-gammaglobulinemia y
eosinofilia (1,4).

N ina de 8 anos y 3 meses de edad, quien consulta por presentar manchas y
endurecimiento de la piel desde los 3 anos de edad, lo cualinicié de forma
repentina y ha ido aumentando progresivamente a través de los anos. No se
refiere ningUun antecedente personal o familiar de importancia.

Al examen se observa una dermatosis cronica, diseminada a miemibros
superiores en brazo, antebrazo y manos (Figuras 1,2); miembros inferiores (Figura
3), consistente en placas hiperpigmentadas, piel acartonada y dura.

FIGURA 1

FIGURA 2
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FIGURA 3

Enregidn axilar derechay glitea (Figura 4) se observan mdculas acrémicas
qgue representan “"manchas en sal y pimienta”. Dentro de los estudios
complementarios se realiza una biopsia de piel de muslo derecho en la cual
se observa piel delgada que muestra epidermis normal, con engrosamiento
y homogenizacién de haces de coldgeno en dermis; ademds leve infilfrado
inlamatorio linfocitico (Figura 5). Lo cual es consistente con esclerodermia.

FIGURA 4

FIGURA 5
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Lo esclerodermia lineal frecuentemente se observa en la infancia vy
probablemente se frata de la variante de morfea mds comun en la poblacién
pedidtrica afectando de 40 al 70% de los ninos con esta patologia (6,7). En general
se presenta como una lesion unilateral que presenta una distribucién lineal; que
tiende a afectar rostro y extremidades, las lesiones siguen las lineas de Blaschko.
(6,9) Sinembargo en el caso reportado se observa afectacion de miembro superior
e inferior de forma confralateral. Aunque las lesiones hipo pigmentadas no son
comunes en esclerodermia localizada cuando se presentan pueden ser similares
al vitiigo y son una de las claves del diagnéstico junto ala induracién de la dermis
(?) la paciente presentaba discromia en regiones axilar derecha e inter glutea la
cual podria corresponder a las manchas en “sal y pimienta” caracteristicas de la
enfermedad. En esta caso la patologia se limita a la piel, ya que a pesar de tener
varios anos de evolucidn no se ha presentado compromiso sistémico, no obstante,
se debe tener siempre en mente la posibilidad de aparicidon de manifestaciones
extracutdneas para brindar control interdisciplinario, el cual es una necesidad
imponente en afectacioén sistémica.
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