REVISTA COLOMBIANA DE REUMATOLOGIA
VOL. 12 No. 3, Septiembre 2005, pp. 208-222
© 2005, Asociacion Colombiana de Reumatologia
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Esclerodermia lineal
Estudio de 55 pacientes. Analisis de 5 fenotipos cutaneos

Antonio Iglesias GamartaGerardo Quintana Lép&zCarlos Alberto Cafés
José Feélix Restrepo Suatez

Resumen Resultados: se incluyeron 55 pacientes. El cua-
dro clinico se caracterizé 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 depresion del tejido comprometido; se
distribuian de manera lineal y se asociaban en al-
gunos casos con alteraciones de la pigmentacion.

Introduccion: la esclerodermia lineal forma
parte de la esclerodermia localizada y se caracte-
riza por una lesion lineal indurada y pigmentada
en diferentes partes del cuerpo, mas frecuente en
miembros inferiores, pero también observada en
region frontoparietal, brazos y otras localizacio-
nes. En este trabajo definimos los diferentes
fenotipos cutaneos de la esclerodermia lineal y  Conclusiones: la esclerodermia lineal se expre-
analizamos su evolucion a largo plazo. sa en cinco fenotipos, el I, se presenta a edad mas

Material y Métodos: estudiamos 55 pacientes tempr_ana} y podria corresponder aun defecto ce-
lular intrinseco, los otros 4 fenotipos correspon-

con esclerodermia lineal, desde junio de 1984 hastad . defecto adauirid o | e
diciembre de 2004. Todos los pacientes tuvieron €rlan a un detecto adquirido y por efio 1a aparicion

una historia clinica, examen fisico y laboratorios mas tardia. La patogenesis no es clara y requiere

al inicio y durante el seguimiento. Los pacientes seMayores estudios.

dividieron arbitrariamente en cinco grupos de Palabras Clave: esclerodermia, esclerodermia
acuerdo a la region afectada asi: Grupo I: cara y lineal, fenotipos cutaneos.

cuello, Grupo II: térax y abdomen, Grupo llI:
miembros superiores, Grupo IV: miembros infe-
riores, Grupo V: hemicuerpo izquierdo. La seve- Introduction: linear scleroderma is part of the
ridad se estableci6 de acuerdo a la extension ylocalized scleroderma and it is characterized by
compromiso del tejido celular subcutaneo y se di- indurated and pigmented lesions in different parts
vidié en leve, moderado y severo. 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 Materiales y métodos
with linear scleroderma from June of 1984 to o _ o )
December of 2004. All the patients had an ini-  Se realizé un estudio descriptivo observacional

tial clinical history, physical exam and labora- d& 55 pacientes que consultaron en forma consecu-
tory tests, and similar analysis during the follow tiva, desde junio 1984 hasta junio de 2004 con diag-
up period. The patients were divided in five nostico de EL, cuyas edades oscilaban entre 6 y 55
groups according to the affected regions: Group 2M0s y en quienes se hallaban comprometidos las
I: Face and neck, Group II: Thorax and abdo- diferentes regiones corporales. El inicio, la duracion,

men, Group II: superior limbs, Group IV: infe- €l curso y el seguimiento médico de la enfermedad
rior limbs, Group V: left side of the body. The fueron variables en cada paciente (Tabla 1). A todos
severity was established according to the exten-10S Casos se les practico biopsia de piel y de tejido
sion of the lesions and involvement of subcuta- celular subcutaneo. El estudio histoldgico se realizo

neous tissue and was divided in mild, moderate, Utilizando coloraciones de hematoxilina-eosina (HE),

and severe. colageno vy tricomico, asi como se analizé la expre-

sion de los factores TGE-y PDFG. A siete se les

_ i _ repitié la biopsia; en ningan paciente se cuantificd

picture was characterized by the involvement of ¢ ¢glageno. A todos se les practicé cuadro hematico

diverse tissue planes throughout the limbs, trunk, y sedimentacion globular por el método de Wintrobe,
face or the scalp. The lesions were organized gen-acuento de eosinéfilos, proteina C reactiva,

erally in bands of sclerosis with depression of the g|ectroforesis de proteina, dosificacién de inmuno-

involved tissue. globulinas, C3, C4, CH50, anticuerpos antinucleares
Conclusions: linear scleroderma is expressed in (ANAS) utilizando substratos de células HE{;2
five phenotypes. The phenotype |, appears at the anticuerpos anti-DNA nativo mediante ELISA/
earliest age and may be secondary to an intrinsic medianteCrithidia luciliae®, anticuerpos anti-St
cellular defect, the other 4 phenotypes may corre- anticuerpos anti-RNPy anti-centromer y com-
spond to an acquired defect and for that reason plejos inmunes empleando la técnica del CIgBA
the delay in onset. The pathogenesis is not clearen 25 pacientes. De otra parte y de acuerdo con la
and require further analysis. localizacion de las lesiones dérmicas, practicamos
radiografia de huesos de la cara, del craneo y de los
miembros & pacientes en busca de una posible dis-
tribucion por dermatomas o la asociacién con enfer-
medades metabdlicas 6seas descrita por Korting y
Introduccién Holzman como la osteopoiquilia y la melorreos-

La infiltracion dérmi beuts 14 tosis®. El compromiso cutaneo de la EL, lo realiza-
a Infiitracion germica o subcutaneéa por Colageén,s ge acuerdo a la distribucién de las lineas de
puede ser localizada o generalizada y asociarse OHQschkds: &7

a fibrosis cutanea y obliteracién de la microvascu-

laturél. Existe un grupo de entidades que producen Se analizaron 55 pacientes que dividimos en cin-

fibrosis dérmica, pero que difieren entre si por g0 grupos de acuerdo a la region afectada asi: Gru-
patogenia e histopatologia. Este grupo incluye @9 I: cara y cuello conformada por 18 pacientes

morfeas localizadas y generalizadas, la esclerodermigyas edades oscilaban entre 6 y 36 afios, promedio
lineal (EL)?, el escleredemala fascitis eosinofilica de 15.88 afios, 14 del sexo femenino y cuatro pa-
el colagenoma cutaneo famifiael nevus del tejido cientes del sexo masculino. Grupo I, cuya &rea cor-

conectivo?, la hipotrofia semicircularts el sindrome poral comprometida era el térax y el abdomen. Este

de Well$, el sindrome de Hutchinson-Gilfdrgt la grupo estaba conformado por cinco pacientes: tres
hemiatrofia facial que amerita diferenciaffa No del sexo femenino y dos pacientes del sexo mascu-
existe un estudio en el que se puedan definir los diteao, cuyas edades oscilaban entre 11 y 55 afios,
rentes fenotipos cutaneos de la EL, ni un estudio geomedio de edad 33.2. Grupo lll, cuya area compro-

seguimiento para analizar su evolucion a largo plazeetida eran los miembros superiores. En este grupo

Results: 55 patients were included. The clinical

Key words: scleroderma, linear scleroderma,
skin phenotypes.
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Tabla 1. Fenotipos clinicos de 55 pacientes con esclerodermia lineal

Serologia o
Region Area Edad Edad de Seguimiento  anticuerpos . Asociacion
Casos Sexo o inicio = ) Curso Comentarios con otras
afectada D-1 (ARos) < (Afos) antinucleares
(Afos) HEP-2 enfermedades
Grupo | D 1 F 6.0 3.7 0.3 - M e e
(Caray I 2 F 26 21.7 1.7 - M e s
cuello) D 3 M 6.0 2.3 1.2 - S hipotrofia ~ ---------
cuero
cabelludo y
disminucion al
hueso cortical
(parieto-frontal
D)
D 4 F 15 11.7 0.9 - M e e
D 5 F 29 25.8 2.1 - M e e
I 6 F 24 21.8 1.9 - L e e
D 7 F 13 9.0 0.7 - M e e
| 8 M 36 31.1 29 - M hipotrofia =~ ---------
cuero
cabelludo y
disminucion
del huso
cortical frontal
|
D 9 F 7.0 4.2 0.4 - M e e
| 10 F 6.0 45 1.1 - M e s
D 11 F 17 8.7 2.2 - M hipotrofia =~ ---------
cuero
cabelludo y
disminucion
del hueso
cortical
(parieto-frontal
D)
D 12 M 6.0 3.2 1.6 - S hipotrofia =~ ---------
cuero
cabelludo y
disminucion
del hueso
cortical frontal
D
D 13 F 13 9.3 1.7 - M e s
D 14 M 15 12.4 2.8 - M Hipotrofia =~ ---------
cuero
cabelludo
parieto frontal
D
| 15 F 7.0 5.2 1.2 - M e s
| 16 F 15 11 4 - M Hemicuello  ---------
izgq. Y espalda
D 17 F 36 32 4 - S Cuero  —--eeee-
| 18 F 9 7 1 - M cabelludo del ~ ----------
craneo
D 19 M 11 8 2.2 - M Fronto parietal
D
Grupo Il | 20 M 27 22.1 1.9 - M e Lupus
(Torax y discoide
abdomen) | 21 F 28 25.8 2.2 + M e Lupus
discoide
D 22 F 55 50.9 4.9 - M e Distrofia
muscular
| 23 F 45 33 12 + M Cara Posterior  Lupus
y anterior del discoide
térax, Brazo
izq.
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Continuacion Tabla 1. Fenotipos clinicos de 55 pacientes con esclerodermia lineal

Serologia

Region Area Casos Sexo Edad Ei?w?gode Seguimiento  anticuerpos Curso  Comentarios Ac:sém%dc?t?;ésn
afectada D-l (Afos) (Afios) (Anos) antm;g?;res enfermedades
Grupolll | 24 F 35 32.8 2.8 - M Brazo,codoy  ---------

(miembros antebrazo
superiores) D 25 32 32 0.6 - S Brazo, = ---------
antebrazo der.
espalda, gluteo
y muslo izq.
| 26 F 17 15 1.7 - M Brazoy = = ---------
antebrazo
D 27 F 18 16 1.2 - M Brazo = -
Grupo IV D 28 F 18 15.2 1.8 + L Muslo e
(miembros D 29 F 27 20.4 15 + S Muslo y rodilla~ ---------
inferiores) der.
(contractura)
D 30 F 19 13.7 15 + S Muslo y rodilla ~ ----------
derecha.
(contractura)
| 31 F 30 28.3 2.4 + M Muslo y pierna  ---------
izq.
| 32 F 16 13.6 1.3 + M Muslo y pierna ----------
izq.
D 33 F 29 22 1.9 + Muslo y rodilla~ ---------
der.
(contractura)
| 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 Piernader. -eeeeeee-
D 37 M 13 10.7 0.9 - L Piernader. -
| 38 M 27 25.8 1.3 - L Piernader. -----ee-
| 39 F 48 41.8 3.3 - M Muslo izqg.y Osteopoiquilia
gldteo izq.
D 40 F 10 5 3.1 + L Piernader. -----e--
| 41 F 20 12 6.2 - M Piernaizq. = -
D 42 F 9 4 3.2 + M Muslo y pierna  ---------
der.
D 43 F 22 21 0.8 - L Gluteoder.y = ---------
muslo der.
D 44 F 17 14 1.0 - M Muslo der. ~ -—--eee-
| 45 F 24 15 8.0 + M muslo y pierna ---------
izq.
D 46 F 35 32 2.2 - M Muslo der. ~ ----eee-
| a7 M 18 15 2.9 + M Muslo y pierna  ---------
izq.
D 48 M 28 18 6.7 + M Muslo y pierna = -----------
der.
| 49 46 43 3.8 + M Muslo y pierna  ---------
izq.
| 50 F 20 8 11 - M Muslo Y Acortamiento
Pierna izq. miembro
inferior
izquierdo.
Retractacione
tendones
flexoresy
aquiliano.
Ocho afios
después
compromiso
de gliteos y
region lumbar
izq.
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Continuacion Tabla 1. Fenotipos clinicos de 55 pacientes con esclerodermia lineal

Serologia s
Regién Area c Edad E.d&.ld. de Seguimiento anticuer%os " Asociacion
afectada D-I asos Sexo (Ai0s) inicio (Afios) antinucleares Curso Comentarios con otras
(Afios) HEP-2 enfermedades|
D 51 F 14 13 0.9 - M RodilaY ----mme-
Pierna der.
| 52 M 15 12 2.4 - M Muslo y pierna ---------
izq.
D-I 53 F 47 45 18 + M Muslo y pierna ---------
izq.
| 54 F 20 11 8 + M muslo izq. Lupus
eritematoso
Grupo V | 55 F 46 28 5 - S Hemicara izq, Glaucoma,
(Hemicuerpo miembros escleritis,
izg.) superior e uveitis y
inferior izq, gueratosis.
hemitronco izq. Hipertension
renovascular
(rifion der.)

se incluyeron cuatro pacientes, todos del sexo fée la hemicara izquierda a base de colgajo de piel y
menino, cuyas edades oscilaban entre los 17 y lds tejido celular subcutaneo.

35 afios, promedio 25.5. El Grupo IV comprometia

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 En todos los pacientes el diagnéstico de EL se basé
afios de edad, promedio de edad de 23.6. El Gruge la biopsia de piel y tejido celular subcutaneo; en

V esta conformado por una paciente femenina dgte de los casos se repitid el procedimiento. El cua-
46 afos. dro clinico se caracteriz6 por el compromiso de di-

Se analizaron ocho variables incluyendo regi6Ygrsos planos tisulares a lo largo de las extremidades,
afectada, el area comprometida en derecha (D) e §-tronco, la cara o el cuero cabelludo. Las lesiones
quierda (I), sexo, edad de inicio (antes de los 15 affd¥aban organizadas por lo general en bandas de es-
y después de los 15 afios), seguimiento, curso decl@rosis con depresion del tejido comprometido; se
enfermedad, serologia y asociacién con otras enféfstribuian de manera lineal y se asociaban en algu-
medades. La regién corporal afectada: cara y cukes casos con alteraciones de la pigmentacion. Basa-
llo, tronco (térax y abdomen), miembros superiore§0s en la historia clinica y en la histopatologia se
miembros inferiores y hemicuerpo. La serologia ldescartaron otros diagnésticos que incluyeron
dividimos en positiva (+) y negativa (-), cuyos titupaniculitis atréfica del tejido conectivo, lipoartrofia,
los fueron superiores a 1:160. El nivel de la sevetipodistrofia secundaria a enfermedades autoinmunes,
dad de la enfermedad fue arbitrario y lo establecimagrofodermia de Passini y Pierini, acrodermatitis cro-
con base en la extensién, compromiso del tejido csica atrofica, atrofia hemifacial progresiva (sindrome
lular subcutaneo e hipodermis; la dividimos en levee Perry-Romberg); no fueron incluidos casos de
(L), moderada (M), severa (S). morfea localizada o generalizd4&.

Resultados

No utilizamos grupo control debido a que los La edad de inicio se establecié de acuerdo con la
pacientes consultaron por el deterioro de su cuadndormacion del paciente o de los padres, la mas fre-
cutaneo y ninguno de ellos habia presentado meguente hacia el final de la segunda década de vida,
ria espontanea. Los pacientes recibieron tratamie®0 de 55 pacientes. La enfermedad se habia prolon-
de colchicina, D-penicilamina, Metotrexate: en seigado casi por tres afios al momento de realizarse el
pacientes se realizé auto-injerto de grasa y a uestudio en 40 de 55 pacientes y el tiempo de segui-
paciente se le practico cirugia reconstructiva a niveliento médico era, por lo general, mas de un afio:
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1.76 afos en el grupo |, 4.64 afos en el grupo Hl grupo IV en 15 de 27 pacientes y la serologia fue
1.57 afos en el grupo 1, 3.01 afios en el grupo IVpositiva en 4 de 4 pacientes con las formas severa
5 afios en la paciente del grupo V. No se enconttdé la enfermedad, en 9 pacientes con un curso mo-
diferencia estadisticamente significativa al compalerado y 2 pacientes con un curso leve. En el grupo
rar la edad de inicio del padecimiento con el sexolpla serologia fue negativa en los 18 pacientes; ne-
con el nivel de severidad de la enfermedad; ni ghtiva en 3 pacientes del grupo Il; negativa en la
curso ni el nivel de severidad de la enfermedad fpaciente que tenia comprometido el hemicuerpo iz-
modificado por el tiempo de seguimiento médico.quierdo y sélo se encontré positivo en dos pacientes
| grupo II, que tenian un lupus discoide asociado
& la enfermedad; serologia negativa también se en-
gntré en los pacientes del grupo Ill. En los pacien-
s que tenian evolucion menor de un afio, no
contramos alteracién de la pigmentacion de la piel,
depresion cutanea. Pero en aquellos pacientes
tenian una evolucién mayor de cuatro afios las
eraciones pigmentarias eran mas acentuadas.

Las variables, sexo y edad del paciente y edad
inicio no se correlacionan de manera significativa ¢
el curso de la esclerodermia, pero el fenotipo (tipo
compromiso y regiéon corporal afectada) si s
correlaciond con el curso de la enfermedad. En 168
primeros cuatro fenotipos la enfermedad predomir’?‘éno
en las mujeres en una relaciéon de 3:1. Entre la ecﬂl
de inicio de la enfermedad y el lapso de seguimien?t
médico, no encontramos diferencias significativas. De los 18 pacientes del grupo |, 6 pacientes pre-
Las formas severas las observamos en tres paciersstaban lesiones de “sablazo” y hemiatrofia facial.
del grupo I, un caso del grupo lll, cuatro pacientdsn 2 de estos pacientes encontramos discreta ptosis
del grupo IV que comprometian el muslo y la rodillpalpebral. Ninguno de los 6 tenia antecedentes de
respectiva y cursaron con contractura en flexion de dpilepsia, hemianestesia, hemianopsia y afasia. Sélo
rodilla. Las formas moderadas muestran una gran dis8 pacientes les practicamos TAC del crdneo y en 4
persion, indicio de que son el grupo mayoritario pacientes observamos disminucion del hueso cortical
muy heterogéneo: 39 de 55; pero que al subdividirespecialmente a nivel fronto-parietal; no encontra-
por region corporal y edad de inicio, muestran temaos calcificaciones cerebrales. Durante el seguimien-
dencias particulares en los cuatro subgrupos. Las fto-de los pacientes, s6lo 3 se quejaron de artralgias
mas leves son las que, como grupo, mostraron mayaer rodillas, tobillos y mufiecas. No encontramos
uniformidad, pero no encontramos un factor especighcientes con fenémeno de Raynaud.

asociado (Figuras 1 a 5). Entre los hallazgos del laboratorio encontramos

En cuanto a la serologia, los seropositivos tuviaumento de la sedimentacién globular en siete pa-
ron afeccién de los miembros inferiores, es decir ementes especialmente en los casos de evolucién

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

Casos| Area Sexo Edad ¥2 | Edad %2 | Seguimiento | ANAS Curso Asociacion
No. Der/lzqg | Fem/Masc | Actual inicio % + Le/Mo/Se Si/No

Grupo | 18 11/7 14/4 15.88 12.47 1.76 0/18 1/14/8 0/18

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

Grupo Il 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 15/2f 6/17/4 2/27 OPQILES

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

Der: Derecha, Izq: Izquierda, Fem: Femenino, Masc: Masculino, Edad ¥2: edad media, seguimiento %2: seguimiento medio en afios, Ana
+/-: Anas positivo/negativo, Le: leve, Mo: moderado, Se: severo.

LED: lupus eritematoso discoide; DM: distrofia muscular, OPQ: osteopoiquilia; LES: lupus eritematoso sistemico; HRN: éipertensi
renovascular.
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Grupo I. Esclerodermia lineal de cara y cuello
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rapida, generalmente asociada a un incremento dietermind ningan tipo de infiltrado celular. En 8
los niveles de IgM e IgG de 370 y 1700 mg regacientes la dermis se encontré difusamente engro-
pectivamente Sélo encontramos cuatro pacientesada y esclerdtica, y el tejido colageno infiltraba los
con recuento de eosinéfilos mayor de 300/mms3, tapéndices cutaneos (signo de Fleischm&jeBn

dos con evolucién acelerada de su enferm&dadestos casos se observo el septum cutaneo esclerdtico
Tres pacientes tenian antecedentes de traumayecompromiso de la fascia y los musculos. Al anali-
el sitio de compromiso inicial. En estos Ultimogar la expresion de los factores T@R PDFG, en-
pacientes, el curso de la enfermedad fue mas acentramos que la intensidad y la extension de la
lerado, a diferencia de la mayoria, en que fue lereactividad evaluada en los tejidos con una escala
to e insidioso. En 17 casos el curso fue progresivde O (ausencia de tincion) a 4 (tincion notoria) indi-
afectando el tejido celular subcutaneo y muscgan que las expresiones de TEE-TGF2, PDGF-

los. A ocho pacientes del grupo IV con alteracioAA y PDGF-BB son similares en la EL y en la piel
nes y compromiso del tejido celular subcutane®ormal. Nuestros hallazgos no apoyan la hipotesis
se les practico biopsia muscular y electromiograf@egun la cual la actividad fibroblastica excesiva y el
y se logré documentar fibrosis perimuscular cofleposito de colageno anormal observados en la
disminucion de los potenciales de accién del mugsclerodermia lineal estén asociados con disrregu-
culo cuadriceps. lacion del TGFB o el PDGF5,

A todos se les practicaron diferentes técnicas paraFinalmente nos llamd la atencion que el compro-
detectar anticuerpos contra antigenos nuclear&dso de los segmentos cutaneos no tiene la distribu-
nucleolares y citoplasmaticos. No utilizamos secci§ion caracteristica de un dermatoma (con inervacion
nes de tejido como rifién o higado de ratén sinbsuplencia vascular) sino mas bien estan de acuer-
substrato de células HEp-2. Encontramos 17 suei®@ con la descripcion de la lineas de Blaséhko
positivos (30.9%) y el patrén nuclear de inmunoflugdescripcion realizada en 1901, y a la vez no tienen
rescencia indirecta fue homogéneo en 8, motealf§ caracteristicas de los esclerostomos de Murray y
en 7 y nucleolar en 2. El titulo de los anticuerpddCCredi€® ni de las propuestas patogenicas de

antinucleares oscilé entre 1:160 (14 casos) y 1:38@'ting y Holzmaf®, quienes tratan de asociar la
(4 casos). lesion de la banda de la EL, con ciertos trayectos

_ nerviosos.
De acuerdo con el dermatoma comprometido

por la EL, practicamos radiografias de huesos lar-
gos, pelvis AP y craneo en 25 pacientes. Sélo en

un paciente se encontr6 asociacion con 0steo-| 5 etiologia y patogénesis de la esclerosis sisté-
poiquilia (caso 39), mas no encontramos asoCigjica progresiva (ESP) y sus variantes clinicas per-
cién con melorreostosis que es la asociacion quenecen desconocidas. La clasificacion presentada
se ha descrito en la literatura. En tres pacientes hlg)r Tuffanelli y Winkelmanf en 1961 incluia la
asociacion con lupus discoide (casos 20, 21y 28)sc|erosis sistémica progresiva (ESP), con sus dos
un caso con lupus eritematoso sistémico (caso 3firiantes, acroesclerosis y esclerodermia difusa, y
y otro caso con distrofia muscular (caso 22). Lg egclerodermia localizada subdividida en morfea
paciente del grupo V tenia glaucoma, escleritigycajizada y generalizada y la EL. Posteriormente se
uveitis, queratitis e hipertension renovascvular (fhan descrito otras formas de esclerodermia localiza-
fion derecho). da que difieren por las escritas por Tuffanelli y
En todas las biopsias practicadas se aprecid, tAMinkelmann y que incluyen la esclerosis lique-
to con hematoxilina y eosina como con coloracionéwid€e®’, la esclerosis postraumatica, la panatrofia
especiales, una epidermis adelgazada con pérdldaal de Gower®, la esclerodermia inducida por
de su festoneamiento e infiltracion de colageno caonedicamentd$, la esclerodermia bulo%ala escle-
la dermis, en donde predominé el ensanchamiemasis localizada en esofagy médula espin&@y la
y la horizontalizacién de los haces de colageno. ®sclerodermia nodul&ren cuya patogenia han sido
observé una trama carente de tejido elastico y no @@mprometidos algunos cocobacilos. Fleischmajer
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Grupo Il. Esclerodermia lineal de térax y abdomen

Grupo lll. Esclerodermia lineal de miembros superiores
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ha descrito la similitud dermopatolégica de la esclentre 7 y 10 cms; en este Ultimo tipo de casos las
rosis sistémica progresiva y la B lesiones comprometian areas extensas que podian

L mayora e los casos nformados de EL caUPAY 12 0ladad de un miembro, o subgrune
cen de compromiso sistémico y pese a que se haj?ensas Ilanrw)a la atgncién una evolucién acelerada
descrito con artralgias, no existen informes de conj-

promiso visceral o fendmeno de Raynaud. La hist ygsr::tjt ;ﬁzops”dmeeﬁgitgge\%ﬁ;f{nseegsuIggffc(;rmceanr?é
ria natural de la EL es extremadamente variable: 8i los pacientes del aruno IV. En ’nin puno de estos
algunos pacientes permanece activa por much®s P grup ' 9

a0 o puede progresar entamente compromerficTI®s PUCMOS demostar joe cambios crdneos
do nuevas areas de piel y tejido celular subcuténé/&. L : .
g‘gdad y la eosinofilia. Todos estos pacientes tenian

de otra parte es posible que parezca “apagada” deH Y 3 .
pués de varios afios, comprometiendo el tejido celﬁt-rOfIa del area muscular comprometida.

lar subcutane®. En estos ultimos pacientes se Los cambios de pigmentacién los asociamos al
observa un serio compromiso articular que ocasisubgrupo de EL y al tiempo de evolucién de la en-
na atrofia y contractura de las extremidades afect@rmedad. La mayoria de nuestros casos presenta-
das. En cuatro de nuestros pacientes, después de dmiar hiperpigmentacion. En ninguno de los casos
aparentemente “apagada” la enfermedad, hubo coabservamos hipopigmentacion. En los pacientes con
promiso multicéntrico en glateos y tronco. hemiatrofia facial y en aquellos casos con evolucion

Se han escrito asociaciones de la EL con otrgganqz;‘]?:s’élr?s rlgzmgincu;gg;a;sy dlgsiatéazltgpaocs.ode
enfermedades tales como: esclerosis con y Ll cosm(-li-t'cal?s :chwblem,as sicol6aicos im ortaln
neuromiopati&, lupus discoid®, lupus eritemato- Icas, p pS gl imp

so generalizad8?®? pioquilodermia congénita o les. En ningun caso logramos documentar la
enfermedad de Thomson-Rothmudndeficiencia transicion de morfea a EL, pues nuestr(_) programa
hereditaria de C2, liquen escleros® sindrome de se basaba en casos con esta Ultima entidad.
Schonlein-Henoch, hemoglobuniria paroxisitica noc- En cuanto a las proteinas reactantes de la fase
turna* y fascitis difusa'. Estas asociaciones puedemguda, no encontramos una relacién entre la activi-
ser fortuitas. Una excepcion posiblemente sea la agiad de la enfermedad y la evolucion acelerada del
ciacion con lupus discoide y lupus eritematoso geuadro clinico. No encontramos relacion entre la ele-
neralizado, de las cuales se conocen pocaacion de las inmunoglobulinas G y M y la activi-
publicaciones, aunque es posible que no se tratedigl clinica, ni siquiera en los casos en que existia
una verdadera asociacion sino de un subgrupo ¢sntractura de las rodillas, posiblemente porque esos
pacientes con una forma particular de*Et."®2  pacientes consultaron de forma tardia.

Uno de nuestros pacientes presentaba una distrofia
muscular, asociaciéon que no ha sido comunicada
previamente y otro presentaba una osteopoiquilia g
pensamos fue un hallazgo fortditd 8% Algunos
autores han observado casos aislados de EL a ni

Los hallazgos serolégicos propios de la EL son
y variados dependiendo de la serie clinica y las
iferentes técnicas empleadas. En diversos estudios,

@efositividad de los anticuerpos antinucleares oscila
ntr

. L o S e 15 y 67% utilizando, en este ultimo caso, célu-
de lesiones iniciales de fascitis eosinofilica y secufi- HeLaycomo substréﬁo’gl La sensibilidad de’ la
darias a picaduras de garrapata que son vectoresaﬁjeeba varia de acuerdo aI. tipo de substrato emplea
Borrelia, pero en nuestra serie no observamos esie . N P . P
: . 0, siendo mayor en células HeLa que en higado o
tipo de relaciof. i . ) .

rifion de ratén. La presencia de heterogeneidad entre

Las lesiones cutaneas de EL son variables. Gemgs anticuerpos que reaccionan contra los diferentes

ralmente se trata de areas de induracion adheridasn®igenos nucleares, nucleolares y citoplasmaéticos es

los planos profundos. Funcionalmente, estasm hecho comin en pacientes con enfermedad del
induraciones provocan contracturas en flexion de lasjido conectivo pero no sélo es importante la activi-
rodillas. En nuestros pacientes, el grado de extettad del anticuerpo sino su titulo, el patréon de
sion de este tipo de compromiso en bandas osciltmunofluorescencia, el sustrato que se utiliza y su
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Grupo IV. Esclerodermia lineal de miembros inferiores
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Grupo V. Esclerodermia lineal de hemicuerpo izquierdo

relacion con la enfermedad o con determinadamsociaron con enfermedad extensa, contracturas arti-
subgrupo de pacientes. Takehara y cbldetermina- culares y con enfermedad activa por mas de dos afios.
ron que al utilizar células HeLa como substrato eh pesar de la discordancia en la reactividad
pacientes con morfea localizada la frecuencia d@munitaria de relacién a los tres tipos de anticuerpos
anticuerpos antinucleares (ANAS) era de un 50% éhalizados, la positividad es significativa.

de 4) y en la morfea generalizada, era posible deter-

minar la existencia de ANAS en el 100% de los casos En los casos de los grupos Il y 1V, la frecuencia de
(6 de 6 en esa serie). El mismo substrato, en pacieri@s anticuerpos antinucleares utilizando como sustrato
con EL, producia un 67% de positividad (8 de 12§€élulas HEp-2 fue de 31% y el patron de inmuno-
Falanga y col82 % detectaron anticuerpos antinufluorescencia observado fue el homogéneo, el
cleares positivos en 31% de los pacientes con enfgucleolar y el moteado. No detectamos anticuerpos
medad extensa y prolongada utilizando secciones @ti-DNA nativo por ELISA, ni por el método de la
riidn de ratén y en 40% de éstos al utilizar com@rithidia luciliae, ni detectamos la presencia de
substrato células HEp-2. En nuestro estudio, por o@aticuerpos anti-Sm y anti-RNP o anti-centromero. No
parte, los anticuerpos anti-DNA monocatenario sgstante, nos llamo la atencion la positividad de los
detectaron en 55% de los casos del grupo IV y aeticuerpos, la extension del compromiso cutaneo y
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la duracion de la enfermedad, especialmente en f&cientes se documentd esclerodermia en la biopsia
de los 27 pacientes del grupo IV y en 4 pacientes cda la piel y encontramos la serologia positiva espe-
compromiso severo de la EL. cialmente en los pacientes del grupo IV. Nos llamé

emos podico observar que en a EL existe uf 87901 ca50 59, en o aue demosraros clre
gran discordancia en la reactividad inmunitaria P P P

utilizar diferentes técnicas de laboratorio para d 0 todo el hemicuerpo Izquierdo, donde se

tectar anormalidades serologicas, 1o que nos ha%%muestra claramente la teoria del mecanostato y la

pensar en la existencia de un trastorno de ||rgportan0|a de los masculos para ayudar a la

. . 5
inmunoregulacién en esta entidad. Es posible qlblgmeostass minerap”.

los anticuerpos detectados en el suero de los pacien-

tes con EL sean diferentes a los de esclerosis Referencias

istémi rogresiv an dirigi ntra dife-

sistemica p ogres aly este | dirigidos co tl.a d, el Ariza A, Egea E, Loeza F, Barrera C, Donnado M, Chinchi-
rentes ant'g_enos nu_c eares, 10 gue nos exp 'Ca_”a a lla A, Garavito G, Davila J, Munar W, Iglesias-Gamarra A.
heterogeneidad; existen ademas otros mecanismos El pleomorfismo clinico de la esclerodermia lineal. Acta Med
implicados en la patogénesis de la entidad que aun go' 1?189i tﬁi 71-\5\5/1R- Munzberd H. Lisoatrophi o

no ha podido estudiarse claramente, incluyendo fag- Céschwandtner WR, Munzberg H. Lipoatrophia semicir-

. - cularis. Hantarzt 1974; 25: 222-227.
tores traumaticd§ las lineas de Blasch¥#0® *°0 la 3. wells GC. Recurrent Granulomatous dermatitis with

teoria neurovascul&ry la relacion con un trasfon- eosinophilia. Trans St Johns Hosp Dermatol Soc 1971; 57:
; At " P 46-56.
do inmunogenetico, la fascitis eosinofilica y el Pz Erdem N, Giines AT, Avci O, Osma E. A case of Hutchinson-

pel de laBorrellia®. Gilford Progeria sindrome mimicking scleroderma in early

ie | | f . infancy. Dermatology 1994; 188: 318-321.
En nuestra serie logramos establecer 5 enOUp@.S Charry Barrios M, Guzman R, Sanchez A, Pefia CM, Igle-

de EL: el primero o los pacientes del grupo | que sias-Gamarra A, Esclerodermia lineal como atrofia
comprometen especialmente cara se traduciria en un hemifacial. Rev Mex Rheumatol 1995; 10: 9-14.

P 4 : 5 Lehman TJA. The Parry-Romberg Syndrome of progressive
defecto intrinseco de las celulas (piel, hueso, etg') facial hemiatrophy and linear scleroderma en coup de sabre.

que por ser derivadas de diferentes capas embrio- wistaken diagnosis or overlapping conditions? J Rheumatol
narias (ectodermo y mesodermo) sugieren afeccion 1992; 19: 844-845.

i ; i Moura RA. Progressive facial hemiatrophia. Am J
de un campo embrionario heredado o adquirido én Ophthalmol 1963: 55: 635-38.

utero o ambos, que al paso_del ti_empo y con el dega- Hoang-Kuan T. et al. Romberg's progressive hemifacial
rrollo, aparecen en proporcién directa a su anorma- atrophy: An association with scleral melting Cornea 1991;

lidad y dependiendo de la edad del portador. 10: 361-366. _ »
9. Sugar HS, Banks TL. Fuchs heterochromic cyclitis.

Los otros 4 fenotipos traducirian un defecto ad_ Associated with facial hemiatrophy (scleroderma en coup

P . z . de saber). Am J Ophthalmol 1964; 57: 627-32.
quirido y por ello aparece la patologia mas tardlal)é Johnson RV, Kennedy WR. Progressive facial hemiatrophy

en zonas diferentes. El primer fenotipo compromete (parry-Romberg syndrome). Am J Ophthalmol 1969; 67:

la hemicara y rara vez se extiende al cuello; el cual- 5661-64. P o p e facial hemiatroniy with
i 17 A H . rayson , Fleroni D. Progressive 1aclal nemiatro Wi

dro clinico se cgracterlzo por el compromiso de djr- bullgus and band —shapec(]J keratophaty. Am J Op%t%/almol

versos planos tisulares en cara y cuero cabelludo. 1970: 70: 42-44.

La edad de inicio fue mas frecuente antes de los 15 Karny H, Baum JL. Refractive changes as the initial sign of

aﬁos en el 66% de IOS pacienteS, no encontramos progressive facial hemiatrophy. AmJOphthaImoI 1975; 79:

. , . B .. 878-79.
ningun paciente con SemIOg'a positiva y Creemq§ Aracena T, Pérez Roca F, Barragan M. Progressive hemifacial

que este fenotipo de la EL que compromete la cara atrophy (Parry-Romberg Syndrome): Report of two cases.
se distingue del sindrome de Parry-Romberg o /?Ann t(13phlzhall?ngolAl979;SSBJSSIQSS. D, ool " _

H : H H H uchnicks , Aston , Rees . Ocular manifestations
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