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INVESTIGACIÓN ORIGINAL

Esclerodermia lineal
Estudio de 55 pacientes. Análisis de 5 fenotipos cutáneos

Antonio Iglesias Gamarra1, Gerardo Quintana López2, Carlos Alberto Cañas3,
José Félix Restrepo Suárez4

Resumen

Introducción: la esclerodermia lineal forma
parte de la esclerodermia localizada y se caracte-
riza por una lesión lineal indurada y pigmentada
en diferentes partes del cuerpo, más frecuente en
miembros inferiores, pero también observada en
región frontoparietal, brazos y otras localizacio-
nes. En este trabajo definimos los diferentes
fenotipos cutáneos de la esclerodermia lineal y
analizamos su evolución a largo plazo.

Material y Métodos: estudiamos 55 pacientes
con esclerodermia lineal, desde junio de 1984 hasta
diciembre de 2004. Todos los pacientes tuvieron
una historia clínica, examen físico y laboratorios
al inicio y durante el seguimiento. Los pacientes se
dividieron arbitrariamente en cinco grupos de
acuerdo a la región afectada así: Grupo I: cara y
cuello, Grupo II: tórax y abdomen, Grupo III:
miembros superiores, Grupo IV: miembros infe-
riores, Grupo V: hemicuerpo izquierdo. La seve-
ridad se estableció de acuerdo a la extensión y
compromiso del tejido celular subcutáneo y se di-
vidió en leve, moderado y severo.

Resultados: se incluyeron 55 pacientes. El cua-
dro clínico se caracterizó por el compromiso de
diversos planos tisulares a lo largo de las extremi-
dades, el tronco, la cara o el cuero cabelludo. Las
lesiones estaban organizadas en bandas de escle-
rosis con depresión del tejido comprometido; se
distribuían de manera lineal y se asociaban en al-
gunos casos con alteraciones de la pigmentación.

Conclusiones: la esclerodermia lineal se expre-
sa en cinco fenotipos, el I, se presenta a edad más
temprana y podría corresponder a un defecto ce-
lular intrínseco, los otros 4 fenotipos correspon-
derían a un defecto adquirido y por ello la aparición
más tardía. La patogénesis no es clara y requiere
mayores estudios.

Palabras Clave: esclerodermia, esclerodermia
lineal, fenotipos cutáneos.

Summary

Introduction: linear scleroderma is part of the
localized scleroderma and it is characterized by
indurated and pigmented lesions in different parts
of the body, more frequently in the inferior limbs,
but also seen in the frontoparietal region, arms
and other locations. In this study we defined the
different skin phenotypes of linear scleroderma and
analyzed its long term outcome.
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Material and Methods: we studied 55 patients
with linear scleroderma from June of 1984 to
December of 2004. All the patients had an ini-
tial clinical history, physical exam and labora-
tory tests, and similar analysis during the follow
up period. The patients were divided in five
groups according to the affected regions: Group
I: Face and neck, Group II: Thorax and abdo-
men, Group III: superior limbs, Group IV: infe-
rior limbs, Group V: left side of the body. The
severity was established according to the exten-
sion of the lesions and involvement of subcuta-
neous tissue and was divided in mild, moderate,
and severe.

Results: 55 patients were included. The clinical
picture was characterized by the involvement of
diverse tissue planes throughout the limbs, trunk,
face or the scalp. The lesions were organized gen-
erally in bands of sclerosis with depression of the
involved tissue.

Conclusions: linear scleroderma is expressed in
five phenotypes. The phenotype I, appears at the
earliest age and may be secondary to an intrinsic
cellular defect, the other 4 phenotypes may corre-
spond to an acquired defect and for that reason
the delay in onset. The pathogenesis is not clear
and require further analysis.

Key words: scleroderma, linear scleroderma,
skin phenotypes.

Introducción

La infiltración dérmica o subcutánea por colágeno
puede ser localizada o generalizada y asociarse o no
a fibrosis cutánea y obliteración de la microvascu-
latura1. Existe un grupo de entidades que producen
fibrosis dérmica, pero que difieren entre sí por su
patogenia e histopatología. Este grupo incluye las
morfeas localizadas y generalizadas, la esclerodermia
lineal (EL) 1, el escleredema1, la fascitis eosinofílica1,
el colagenoma cutáneo familiar1, el nevus del tejido
conectivo 1, la hipotrofia semicircularis2, el síndrome
de Wells3, el síndrome de Hutchinson-Gilford4 y la
hemiatrofia facial que amerita diferenciarla5-28. No
existe un estudio en el que se puedan definir los dife-
rentes fenotipos cutáneos de la EL, ni un estudio de
seguimiento para analizar su evolución a largo plazo.

Materiales y métodos

Se realizó un estudio descriptivo observacional
de 55 pacientes que consultaron en forma consecu-
tiva, desde junio 1984 hasta junio de 2004 con diag-
nóstico de EL, cuyas edades oscilaban entre 6 y 55
años y en quienes se hallaban comprometidos las
diferentes regiones corporales. El inicio, la duración,
el curso y el seguimiento médico de la enfermedad
fueron variables en cada paciente (Tabla 1). A todos
los casos se les practicó biopsia de piel y de tejido
celular subcutáneo. El estudio histológico se realizó
utilizando coloraciones de hematoxilina-eosina (HE),
colágeno y tricómico, así como se analizó la expre-
sión de los factores TGF-β y PDFG. A siete se les
repitió la biopsia; en ningún paciente se cuantificó
el colágeno. A todos se les practicó cuadro hemático
y sedimentación globular por el método de Wintrobe,
recuento de eosinófilos, proteína C reactiva,
electroforesis de proteína, dosificación de inmuno-
globulinas, C3, C4, CH50, anticuerpos antinucleares
(ANAS) utilizando substratos de células HEp-229,
anticuerpos anti-DNA nativo mediante ELISA30 y
mediante Crithidia luciliae31, anticuerpos anti-Sm32,
anticuerpos anti-RNP32 y anti-centrómero33 y com-
plejos inmunes empleando la técnica del ClqBA 34

en 25 pacientes. De otra parte y de acuerdo con la
localización de las lesiones dérmicas, practicamos
radiografía de huesos de la cara, del cráneo y de los
miembros a25 pacientes en busca de una posible dis-
tribución por dermatomas o la asociación con enfer-
medades metabólicas óseas descrita por Korting y
Holzman como la osteopoiquilia y la melorreos-
tosis35. El compromiso cutáneo de la EL, lo realiza-
mos de acuerdo a la distribución de las líneas de
Blaschko36, 37.

Se analizaron 55 pacientes que dividimos en cin-
co grupos de acuerdo a la región afectada así: Gru-
po I: cara y cuello conformada por 18 pacientes
cuyas edades oscilaban entre 6 y 36 años, promedio
de 15.88 años, 14 del sexo femenino y cuatro pa-
cientes del sexo masculino. Grupo II, cuya área cor-
poral comprometida era el tórax y el abdomen. Este
grupo estaba conformado por cinco pacientes: tres
del sexo femenino y dos pacientes del sexo mascu-
lino, cuyas edades oscilaban entre 11 y 55 años,
promedio de edad 33.2. Grupo III, cuya área compro-
metida eran los miembros superiores. En este grupo
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Tabla 1.  Fenotipos clínicos de 55 pacientes con esclerodermia lineal

Región 
afectada 

Área 
D-I Casos Sexo 

Edad 
(Años) 

Edad de 
inicio 
(Años) 

Seguimiento 
(Años) 

Serología 
anticuerpos 

antinucleares 
HEP-2 

Curso Comentarios 
Asociación 
con otras 

enfermedades 

D 1 F 6.0 3.7 0.3 - M --------- --------- 
I 2 F 26 21.7 1.7 - M --------- --------- 

Grupo I 
(Cara y 
cuello) D 3 M 6.0 2.3 1.2 

 
 
 

 

- S hipotrofia 
cuero 

cabelludo y 
disminución al 
hueso cortical 
(parieto-frontal 

D) 

--------- 

 D 4 F 15 11.7 0.9 - M --------- --------- 
 D 5 F 29 25.8 2.1 - M --------- --------- 
 I 6 F 24 21.8 1.9 - L --------- --------- 
 D 7 F 13 9.0 0.7 - M --------- --------- 
 I 8 M 36 31.1 2.9 - M hipotrofia 

cuero 
cabelludo y 
disminución 

del huso 
cortical frontal 

I 

--------- 

 D 9 F 7.0 4.2 0.4 - M --------- --------- 
 I 10 F 6.0 4.5 1.1 - M ---------- --------- 
 D 11 F 17 8.7 2.2 - M hipotrofia 

cuero 
cabelludo y 
disminución 

del hueso 
cortical 

(parieto-frontal 
D) 

--------- 

 D 12 M 6.0 3.2 1.6 - S hipotrofia 
cuero 

cabelludo y 
disminución 

del hueso 
cortical frontal 

D 

--------- 

 D 13 F 13 9.3 1.7 - M -------- --------- 
 D 14 M 15 12.4 2.8 - M Hipotrofia 

cuero 
cabelludo 

parieto frontal 
D 

--------- 

 I 15 F 7.0 5.2 1.2 - M --------- --------- 
 I 16 F 15 11 4 - M Hemicuello 

izq. Y espalda  
--------- 

 D 
I 

17 
18 

F 
F 

36 
9 

32 
7 

4 
1 

- 
- 

S 
M 

Cuero 
cabelludo del 

cráneo  

--------- 
---------- 

 D 19 M 11 8 2.2 - M Fronto parietal 
D 

---- 

I 20 M 27 22.1 1.9 - M --------- Lupus 
discoide 

Grupo II 
(Tórax y 
abdomen) I 21 F 28 25.8 2.2 + M -------- Lupus 

discoide 
 D 22 F 55 50.9 4.9 - M --------- Distrofia 

muscular  
 I 23 F 45 33 12 + M Cara Posterior 

y anterior del 
tórax, Brazo 

izq. 

Lupus 
discoide 
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Continuación Tabla 1. Fenotipos clínicos de 55 pacientes con esclerodermia lineal

I 24 F 35 32.8 2.8 - M Brazo, codo y 
antebrazo 

--------- Grupo III 
(miembros 
superiores) D 25 F 32 32 0.6 - S Brazo, 

antebrazo der. 
espalda, glúteo 
y muslo izq. 

--------- 

 I 26 F 17 15 1.7 - M Brazo y 
antebrazo 

--------- 

 D 27 F 18 16 1.2 - M Brazo --------- 
D 28 F 18 15.2 1.8 + L Muslo --------- Grupo IV 

(miembros 
inferiores) 

D 29 F 27 20.4 1.5 + S Muslo y rodilla 
der. 

(contractura) 

--------- 

 D 30 F 19 13.7 1.5 + S Muslo y rodilla  
derecha. 

(contractura) 

---------- 

 I 31 F 30 28.3 2.4 + M Muslo y pierna 
izq. 

--------- 

 I 32 F 16 13.6 1.3 + M Muslo y pierna 
izq. 

---------- 

 D 33 F 29 22 1.9 + S Muslo y rodilla 
der. 

(contractura) 

--------- 

 I 34 F 19 12.8 0.9 + S Muslo y rodilla 
izq. 

(contractura) 

--------- 

 D 35 M 18 6.0 0.6 - M Muslo y pierna 
der. 

-------- 

 D 36 M 28 24.8 2.0 - L Pierna der. --------- 
 D 37 M 13 10.7 0.9 - L Pierna der. --------- 
 I 38 M 27 25.8 1.3 - L Pierna der. --------- 
 I 39 F 48 41.8 3.3 - M Muslo  izq. y 

glúteo izq. 
Osteopoiquilia 

 D 40 F 10 5 3.1 + L Pierna der. --------- 
 I 41 F 20 12 6.2 - M Pierna izq. --------- 
 D 42 F 9 4 3.2 + M Muslo y pierna 

der. 
--------- 

 D 43 F 22 21 0.8 - L Glúteo der. y 
muslo der. 

--------- 

 D 44 F 17 14 1.0 - M Muslo der. --------- 
 I 45 F 24 15 8.0 + M muslo y pierna 

izq. 
--------- 

 D 46 F 35 32 2.2 - M Muslo der. --------- 
 I 47 M 18 15 2.9 + M Muslo y pierna 

izq. 
  

--------- 

 D 48 M 28 18 6.7 + M Muslo y pierna 
der. 

----------- 

 I 49 F 46 43 3.8 + M Muslo y pierna 
izq. 

--------- 

 I 50 F 20 8 11 - M Muslo Y 
Pierna izq. 

Acortamiento 
miembro 
inferior 

izquierdo. 
Retractaciones 

tendones 
flexores y 
aquiliano. 
Ocho años 

después 
compromiso 
de glúteos y 

región lumbar 
izq. 

Región 
afectada 

Área 
D-I Casos Sexo 

Edad 
(Años) 

Edad de 
inicio 
(Años) 

Seguimiento 
(Años) 

Serología 
anticuerpos 

antinucleares 
HEP-2 

Curso Comentarios 
Asociación 
con otras 

enfermedades 
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q
 D 51 F 14 13 0.9 - M Rodilla Y 

Pierna der. 
--------- 

 I 52 M 15 12 2.4 - M Muslo y pierna 
izq. 

--------- 

 D-I 53 F 47 45 1.8 + M Muslo y pierna 
izq. 

--------- 

 I 54 F 20 11 8 + M muslo izq. Lupus 
eritematoso 

Grupo V 
(Hemicuerpo 
izq.) 

I 55 F 46 28 5 - S Hemicara izq, 
miembros 
superior e 

inferior izq, 
hemitronco izq. 

Glaucoma, 
escleritis, 
uveitis y 

queratosis. 
Hipertensión 
renovascular 
(riñón der.) 

 

Continuación Tabla 1. Fenotipos clínicos de 55 pacientes con esclerodermia lineal

Región 
afectada 

Área 
D-I 

Casos Sexo Edad 
(Años) 

Edad de 
inicio 
(Años) 

Seguimiento 
(Años) 

Serología 
anticuerpos 

antinucleares 
HEP-2 

Curso Comentarios 
Asociación 
con otras 

enfermedades 

se incluyeron cuatro pacientes, todos del sexo fe-
menino, cuyas edades oscilaban entre los 17 y los
35 años, promedio 25.5. El Grupo IV comprometía
los miembros inferiores y estaba conformado por 27
pacientes: 20 del sexo femenino y 7 del sexo mas-
culino, cuyas edades oscilaban entre los 9 y los 48
años de edad, promedio de edad de 23.6. El Grupo
V está conformado por una paciente femenina de
46 años.

Se analizaron ocho variables incluyendo región
afectada, el área comprometida en derecha (D) e iz-
quierda (I), sexo, edad de inicio (antes de los 15 años
y después de los 15 años), seguimiento, curso de la
enfermedad, serología y asociación con otras enfer-
medades. La región corporal afectada: cara y cue-
llo, tronco (tórax y abdomen), miembros superiores,
miembros inferiores y hemicuerpo. La serología la
dividimos en positiva (+) y negativa (-), cuyos títu-
los fueron superiores a 1:160. El nivel de la severi-
dad de la enfermedad fue arbitrario y lo establecimos
con base en la extensión, compromiso del tejido ce-
lular subcutáneo e hipodermis; la dividimos en leve
(L), moderada (M), severa (S).

No utilizamos grupo control debido a que los
pacientes consultaron por el deterioro de su cuadro
cutáneo y ninguno de ellos había presentado mejo-
ría espontánea. Los pacientes recibieron tratamiento
de colchicina, D-penicilamina, Metotrexate: en seis
pacientes se realizó auto-injerto de grasa y a una
paciente se le practicó cirugía reconstructiva a nivel

de la hemicara izquierda a base de colgajo de piel y
de tejido celular subcutáneo.

Resultados

En todos los pacientes el diagnóstico de EL se basó
en la biopsia de piel y tejido celular subcutáneo; en
siete de los casos se repitió el procedimiento. El cua-
dro clínico se caracterizó por el compromiso de di-
versos planos tisulares a lo largo de las extremidades,
el tronco, la cara o el cuero cabelludo. Las lesiones
estaban organizadas por lo general en bandas de es-
clerosis con depresión del tejido comprometido; se
distribuían de manera lineal y se asociaban en algu-
nos casos con alteraciones de la pigmentación. Basa-
dos en la historia clínica y en la histopatología se
descartaron otros diagnósticos que incluyeron
paniculitis atrófica del tejido conectivo, lipoartrofia,
lipodistrofia secundaria a enfermedades autoinmunes,
atrofodermia de Passini y Pierini, acrodermatitis cró-
nica atrófica, atrofia hemifacial progresiva (síndrome
de Perry-Romberg); no fueron incluidos casos de
morfea localizada o generalizada38-61.

La edad de inicio se estableció de acuerdo con la
información del paciente o de los padres, la más fre-
cuente hacia el final de la segunda década de vida,
30 de 55 pacientes. La enfermedad se había prolon-
gado casi por tres años al momento de realizarse el
estudio en 40 de 55 pacientes y el tiempo de segui-
miento médico era, por lo general, más de un año:
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1.76 años en el grupo I, 4.64 años en el grupo II,
1.57 años en el grupo III, 3.01 años en el grupo IV y
5 años en la paciente del grupo V. No se encontró
diferencia estadísticamente significativa al compa-
rar la edad de inicio del padecimiento con el sexo o
con el nivel de severidad de la enfermedad; ni el
curso ni el nivel de severidad de la enfermedad fue
modificado por el tiempo de seguimiento médico.

Las variables, sexo y edad del paciente y edad de
inicio no se correlacionan de manera significativa con
el curso de la esclerodermia, pero el fenotipo (tipo de
compromiso y región corporal afectada) sí se
correlacionó con el curso de la enfermedad. En los
primeros cuatro fenotipos la enfermedad predominó
en las mujeres en una relación de 3:1. Entre la edad
de inicio de la enfermedad y el lapso de seguimiento
médico, no encontramos diferencias significativas.
Las formas severas las observamos en tres pacientes
del grupo I, un caso del grupo III, cuatro pacientes
del grupo IV que comprometían el muslo y la rodilla
respectiva y cursaron con contractura en flexión de la
rodilla. Las formas moderadas muestran una gran dis-
persión, indicio de que son el grupo mayoritario y
muy heterogéneo: 39 de 55; pero que al subdividirse
por región corporal y edad de inicio, muestran ten-
dencias particulares en los cuatro subgrupos. Las for-
mas leves son las que, como grupo, mostraron mayor
uniformidad, pero no encontramos un factor especial
asociado (Figuras 1 a 5).

En cuanto a la serología, los seropositivos tuvie-
ron afección de los miembros inferiores, es decir en

el grupo IV en 15 de 27 pacientes y la serología fue
positiva en 4 de 4 pacientes con las formas severa
de la enfermedad, en 9 pacientes con un curso mo-
derado y 2 pacientes con un curso leve. En el grupo
I, la serología fue negativa en los 18 pacientes; ne-
gativa en 3 pacientes del grupo II; negativa en la
paciente que tenía comprometido el hemicuerpo iz-
quierdo y sólo se encontró positivo en dos pacientes
del grupo II, que tenían un lupus discoide asociado
a la enfermedad; serología negativa también se en-
contró en los pacientes del grupo III. En los pacien-
tes que tenían evolución menor de un año, no
encontramos alteración de la pigmentación de la piel,
sino depresión cutánea. Pero en aquellos pacientes
que tenían una evolución mayor de cuatro años las
alteraciones pigmentarias eran más acentuadas.

De los 18 pacientes del grupo I, 6 pacientes pre-
sentaban lesiones de “sablazo” y hemiatrofia facial.
En 2 de estos pacientes encontramos discreta ptosis
palpebral. Ninguno de los 6 tenía antecedentes de
epilepsia, hemianestesia, hemianopsia y afasia. Sólo
a 8 pacientes les practicamos TAC del cráneo y en 4
pacientes observamos disminución del hueso cortical
especialmente a nivel fronto-parietal; no encontra-
mos calcificaciones cerebrales. Durante el seguimien-
to de los pacientes, sólo 3 se quejaron de artralgias
en rodillas, tobillos y muñecas. No encontramos
pacientes con fenómeno de Raynaud.

Entre los hallazgos del laboratorio encontramos
aumento de la sedimentación globular en siete pa-
cientes especialmente en los casos de evolución

 Casos 
No. 

Área 
Der/Izq 

Sexo 
Fem/Masc 

Edad ½ 
Actual 

Edad ½ 
inicio 

Seguimiento 
½ 

ANAS 
+ 

Curso 
Le/Mo/Se 

Asociación 
Si/No 

Grupo I 18 11/7 14/4 15.88 12.47 1.76 0/18 1/14/3 0/18 

Grupo II 5 2/3 3/2 33.2 27.96 4.64 2/5 0/5/0 4/1 
(3LED/1DM) 

Grupo III 4 2/2 4/0 25.5 23.95 1.57 0/4 0/3/1 0/4 

Grupo IV 27 14/13 20/7 23.6 18.6 3.01 15/27 6/17/4 2/27 OPQ/LES 

Grupo V 1 0/1 1/0 46 28 5 0/1 0/0/1 1/0 
Ocular/HRN 

Tabla 2. Resumen de características de los fenotipos de esclerodermia lineal.

Der: Derecha, Izq: Izquierda, Fem: Femenino, Masc: Masculino, Edad ½: edad media, seguimiento ½: seguimiento medio en años, Anas
+/-: Anas positivo/negativo, Le: leve, Mo: moderado, Se: severo.

LED: lupus eritematoso discoide; DM: distrofia muscular, OPQ: osteopoiquilia; LES: lupus eritematoso sistemico; HRN: hipertensión
renovascular.
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Grupo I.  Esclerodermia lineal de cara y cuello
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rápida, generalmente asociada a un incremento de
los niveles de IgM e IgG de 370 y 1700 mg res-
pectivamente. Sólo encontramos cuatro pacientes
con recuento de eosinófilos mayor de 300/mm³, to-
dos con evolución acelerada de su enfermedad62.
Tres pacientes tenían antecedentes de trauma en
el sitio de compromiso inicial. En estos últimos
pacientes, el curso de la enfermedad fue más ace-
lerado, a diferencia de la mayoría, en que fue len-
to e insidioso. En 17 casos el curso fue progresivo,
afectando el tejido celular subcutáneo y múscu-
los. A ocho pacientes del grupo IV con alteracio-
nes y compromiso del tejido celular subcutáneo
se les practicó biopsia muscular y electromiografía
y se logró documentar fibrosis perimuscular con
disminución de los potenciales de acción del mús-
culo cuadríceps.

A todos se les practicaron diferentes técnicas para
detectar anticuerpos contra antígenos nucleares,
nucleolares y citoplasmáticos. No utilizamos seccio-
nes de tejido como riñón o hígado de ratón sino
substrato de células HEp-2. Encontramos 17 sueros
positivos (30.9%) y el patrón nuclear de inmunofluo-
rescencia indirecta fue homogéneo en 8, moteado
en 7 y nucleolar en 2. El título de los anticuerpos
antinucleares osciló entre 1:160 (14 casos) y 1:320
(4 casos).

De acuerdo con el dermatoma comprometido
por la EL, practicamos radiografías de huesos lar-
gos, pelvis AP y cráneo en 25 pacientes. Sólo en
un paciente se encontró asociación con osteo-
poiquilia (caso 39), mas no encontramos asocia-
ción con melorreostosis que es la asociación que
se ha descrito en la literatura. En tres pacientes hubo
asociación con lupus discoide (casos 20, 21 y 23),
un caso con lupus eritematoso sistémico (caso 54)
y otro caso con distrofia muscular (caso 22). La
paciente del grupo V tenía glaucoma, escleritis,
uveítis, queratitis e hipertensión renovascvular (ri-
ñón derecho).

En todas las biopsias practicadas se apreció, tan-
to con hematoxilina y eosina como con coloraciones
especiales, una epidermis adelgazada con pérdida
de su festoneamiento e infiltración de colágeno con
la dermis, en donde predominó el ensanchamiento
y la horizontalización de los haces de colágeno. Se
observó una trama carente de tejido elástico y no se

determinó ningún tipo de infiltrado celular. En 8
pacientes la dermis se encontró difusamente engro-
sada y esclerótica, y el tejido colágeno infiltraba los
apéndices cutáneos (signo de Fleischmajer)63. En
estos casos se observó el septum cutáneo esclerótico
y compromiso de la fascia y los músculos. Al anali-
zar la expresión de los factores TGF-β y PDFG, en-
contramos que la intensidad y la extensión de la
reactividad evaluada en los tejidos con una escala
de 0 (ausencia de tinción) a 4 (tinción notoria) indi-
can que las expresiones de TGF-β1, TGF-β2, PDGF-
AA y PDGF-BB son similares en la EL y en la piel
normal. Nuestros hallazgos no apoyan la hipótesis
según la cual la actividad fibroblástica excesiva y el
depósito de colágeno anormal observados en la
esclerodermia lineal estén asociados con disrregu-
lación del TGF-β o el PDGF 64.

Finalmente nos llamó la atención que el compro-
miso de los segmentos cutáneos no tiene la distribu-
ción característica de un dermatoma (con inervación
y suplencia vascular) sino más bien están de acuer-
do con la descripción de la líneas de Blaschko36,
descripción realizada en 1901, y a la vez no tienen
las características de los esclerostomos de Murray y
McCredie65 ni de las propuestas patogénicas de
Korting y Holzman35, quienes tratan de asociar la
lesión de la banda de la EL, con ciertos trayectos
nerviosos.

Discusión

La etiología y patogénesis de la esclerosis sisté-
mica progresiva (ESP) y sus variantes clínicas per-
manecen desconocidas. La clasificación presentada
por Tuffanelli y Winkelmann66 en 1961 incluía la
esclerosis sistémica progresiva (ESP), con sus dos
variantes, acroesclerosis y esclerodermia difusa, y
la esclerodermia localizada subdividida en morfea
localizada y generalizada y la EL. Posteriormente se
han descrito otras formas de esclerodermia localiza-
da que difieren por las escritas por Tuffanelli y
Winkelmann y que incluyen la esclerosis lique-
noide67, la esclerosis postraumática, la panatrofia
local de Gowers68, la esclerodermia inducida por
medicamentos69, la esclerodermia bulosa70, la escle-
rosis localizada en esófago71 y médula espinal72 y la
esclerodermia nodular73 en cuya patogenia han sido
comprometidos algunos cocobacilos. Fleischmajer
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Grupo II. Esclerodermia lineal de tórax y abdomen

Grupo III.  Esclerodermia lineal de miembros superiores
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ha descrito la similitud dermopatológica de la escle-
rosis sistémica progresiva y la EL74-76.

La mayoría de los casos informados de EL care-
cen de compromiso sistémico y pese a que se han
descrito con artralgias, no existen informes de com-
promiso visceral o fenómeno de Raynaud. La histo-
ria natural de la EL es extremadamente variable: en
algunos pacientes permanece activa por muchos
años o puede progresar lentamente comprometien-
do nuevas áreas de piel y tejido celular subcutáneo;
de otra parte es posible que parezca “apagada” des-
pués de varios años, comprometiendo el tejido celu-
lar subcutáneo77. En estos últimos pacientes se
observa un serio compromiso articular que ocasio-
na atrofia y contractura de las extremidades afecta-
das. En cuatro de nuestros pacientes, después de estar
aparentemente “apagada” la enfermedad, hubo com-
promiso multicéntrico en glúteos y tronco.

Se han escrito asociaciones de la EL con otras
enfermedades tales como: esclerosis con y sin
neuromiopatía78, lupus discoide79, lupus eritemato-
so generalizado80-82, pioquilodermia congénita o
enfermedad de Thomson-Rothmund1, deficiencia
hereditaria de C283, liquen escleroso67, síndrome de
Schönlein-Henoch, hemoglobuniria paroxísitica noc-
turna84 y fascitis difusa 1. Estas asociaciones pueden
ser fortuitas. Una excepción posiblemente sea la aso-
ciación con lupus discoide y lupus eritematoso ge-
neralizado, de las cuales se conocen pocas
publicaciones, aunque es posible que no se trate de
una verdadera asociación sino de un subgrupo de
pacientes con una forma particular de EL1, 54, 79-82.
Uno de nuestros pacientes presentaba una distrofia
muscular, asociación que no ha sido comunicada
previamente y otro presentaba una osteopoiquilia que
pensamos fue un hallazgo fortuito1, 65, 85-89. Algunos
autores han observado casos aislados de EL a nivel
de lesiones iniciales de fascitis eosinofílica y secun-
darias a picaduras de garrapata que son vectores de
Borrelia, pero en nuestra serie no observamos este
tipo de relación90.

Las lesiones cutáneas de EL son variables. Gene-
ralmente se trata de áreas de induración adheridas a
los planos profundos. Funcionalmente, estas
induraciones provocan contracturas en flexión de las
rodillas. En nuestros pacientes, el grado de exten-
sión de este tipo de compromiso en bandas osciló

entre 7 y 10 cms; en este último tipo de casos las
lesiones comprometían áreas extensas que podían
ocupar la totalidad de un miembro. En el subgrupo
conformado por los pacientes con las lesiones más
extensas llama la atención una evolución acelerada
durante los primeros 48 meses, seguida por cam-
bios cutáneos de lenta evolución, específicamente
en los pacientes del grupo IV. En ninguno de estos
pacientes pudimos demostrar los cambios cutáneos
ya descritos en la asociación entre la actividad de la
entidad y la eosinofilia. Todos estos pacientes tenían
atrofia del área muscular comprometida.

Los cambios de pigmentación los asociamos al
subgrupo de EL y al tiempo de evolución de la en-
fermedad. La mayoría de nuestros casos presenta-
ban hiperpigmentación. En ninguno de los casos
observamos hipopigmentación. En los pacientes con
hemiatrofia facial y en aquellos casos con evolución
avanzadas, las lesiones cutáneas y los trastornos de
pigmentación produjeron, además de las alteracio-
nes cosméticas, problemas psicológicos importan-
tes. En ningún caso logramos documentar la
transición de morfea a EL, pues nuestro programa
se basaba en casos con esta última entidad.

En cuanto a las proteínas reactantes de la fase
aguda, no encontramos una relación entre la activi-
dad de la enfermedad y la evolución acelerada del
cuadro clínico. No encontramos relación entre la ele-
vación de las inmunoglobulinas G y M y la activi-
dad clínica, ni siquiera en los casos en que existía
contractura de las rodillas, posiblemente porque esos
pacientes consultaron de forma tardía.

Los hallazgos serológicos propios de la EL son
muy variados dependiendo de la serie clínica y las
diferentes técnicas empleadas. En diversos estudios,
la positividad de los anticuerpos antinucleares oscila
entre 15 y 67% utilizando, en este último caso, célu-
las HeLa como substrato62, 91. La sensibilidad de la
prueba varía de acuerdo al tipo de substrato emplea-
do, siendo mayor en células HeLa que en hígado o
riñón de ratón. La presencia de heterogeneidad entre
los anticuerpos que reaccionan contra los diferentes
antígenos nucleares, nucleolares y citoplasmáticos es
un hecho común en pacientes con enfermedad del
tejido conectivo pero no sólo es importante la activi-
dad del anticuerpo sino su título, el patrón de
inmunofluorescencia, el sustrato que se utiliza y su
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relación con la enfermedad o con determinado
subgrupo de pacientes. Takehara y cols. 91 determina-
ron que al utilizar células HeLa como substrato en
pacientes con morfea localizada la frecuencia de
anticuerpos antinucleares (ANAS) era de un 50% (2
de 4) y en la morfea generalizada, era posible deter-
minar la existencia de ANAS en el 100% de los casos
(6 de 6 en esa serie). El mismo substrato, en pacientes
con EL, producía un 67% de positividad (8 de 12).
Falanga y cols.92, 93 detectaron anticuerpos antinu-
cleares positivos en 31% de los pacientes con enfer-
medad extensa y prolongada utilizando secciones de
riñón de ratón y en 40% de éstos al utilizar como
substrato células HEp-2. En nuestro estudio, por otra
parte, los anticuerpos anti-DNA monocatenario se
detectaron en 55% de los casos del grupo IV y se

Grupo V. Esclerodermia lineal de hemicuerpo izquierdo

asociaron con enfermedad extensa, contracturas arti-
culares y con enfermedad activa por más de dos años.
A pesar de la discordancia en la reactividad
inmunitaria de relación a los tres tipos de anticuerpos
analizados, la positividad es significativa.

En los casos de los grupos II y IV, la frecuencia de
los anticuerpos antinucleares utilizando como sustrato
células HEp-2 fue de 31% y el patrón de inmuno-
fluorescencia observado fue el homogéneo, el
nucleolar y el moteado. No detectamos anticuerpos
anti-DNA nativo por ELISA, ni por el método de la
Crithidia luciliae, ni detectamos la presencia de
anticuerpos anti-Sm y anti-RNP o anti-centrómero. No
obstante, nos llamó la atención la positividad de los
anticuerpos, la extensión del compromiso cutáneo y



220

REVISTA COLOMBIANA DE REUMATOLOGÍAANTONIO IGLESIAS GAMARRA & Cols.

la duración de la enfermedad, especialmente en 15
de los 27 pacientes del grupo IV y en 4 pacientes con
compromiso severo de la EL.

Hemos podido observar que en la EL existe una
gran discordancia en la reactividad inmunitaria al
utilizar diferentes técnicas de laboratorio para de-
tectar anormalidades serológicas, lo que nos hace
pensar en la existencia de un trastorno de la
inmunoregulación en esta entidad. Es posible que
los anticuerpos detectados en el suero de los pacien-
tes con EL sean diferentes a los de esclerosis
sistémica progresiva y estén dirigidos contra dife-
rentes antígenos nucleares, lo que nos explicaría la
heterogeneidad; existen además otros mecanismos
implicados en la patogénesis de la entidad que aún
no ha podido estudiarse claramente, incluyendo fac-
tores traumáticos94, las líneas de Blaschko36, 37, 95 o la
teoría neurovascular35 y la relación con un trasfon-
do inmunogenético, la fascitis eosinofilica y el pa-
pel de la Borrellia90.

En nuestra serie logramos establecer 5 fenotipos
de EL: el primero o los pacientes del grupo I que
comprometen especialmente cara se traduciría en un
defecto intrínseco de las células (piel, hueso, etc.)
que por ser derivadas de diferentes capas embrio-
narias (ectodermo y mesodermo) sugieren afección
de un campo embrionario heredado o adquirido en
útero o ambos, que al paso del tiempo y con el desa-
rrollo, aparecen en proporción directa a su anorma-
lidad y dependiendo de la edad del portador.

Los otros 4 fenotipos traducirían un defecto ad-
quirido y por ello aparece la patología más tardía y
en zonas diferentes. El primer fenotipo compromete
la hemicara y rara vez se extiende al cuello; el cua-
dro clínico se caracterizó por el compromiso de di-
versos planos tisulares en cara y cuero cabelludo.
La edad de inicio fue más frecuente antes de los 15
años en el 66% de los pacientes, no encontramos
ningún paciente con serología positiva y creemos
que este fenotipo de la EL que compromete la cara
se distingue del síndrome de Parry-Romberg o
hemiatrofia facial progresiva, ya que en ninguno de
nuestros pacientes observamos compromiso
neurológico, calcificaciones intracerebrales y en to-
dos los pacientes se documentó esclerodermia y en
4 de ellos hipotrofia del cuero cabelludo y pérdida
del hueso cortical en la calota 5,96-101. En todos los

pacientes se documentó esclerodermia en la biopsia
de la piel y encontramos la serología positiva espe-
cialmente en los pacientes del grupo IV. Nos llamó
la atención el caso 55, en el que demostramos clara-
mente una hemiosteoporosis por tener comprometi-
do todo el hemicuerpo izquierdo, donde se
demuestra claramente la teoría del mecanostato y la
importancia de los músculos para ayudar a la
homeostasis mineral 102.
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