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RESUMEN

Se estudiaron en el Instituto de Salud del Nifio (ISN), entre 1991 y 1995, 36
pacientes con Esclerodermia Localizada (ELo) de inicio en la infancia. De los 36
pacientes con ELo, 8 fueron tipo morfea y 28 lineal, el tiempo de enfermedad fue
de dos afios.

La serologia para Borrelia burgdorferi fue positiva en 54.5% de los pacientes a
quienes se les realizd. La administracion de antibioticoterapia estuvo asociada a
una respuesta clinica favorable (p<0.005).

PALABRAS CLAVE: ESCLERODERMIA LOCALIZADA, BORRELIOSIS, MORFEA,
ESCLERODERMIA LINEAL

INTRODUCCION

La Esclerodermia es una dolencia que se caracteriza por un amplio disturbio
inflamatorio del tejido conectivo. Su etiologia es desconocida, involucra
principalmente la piel, produciendo endurecimiento de ésta, y puede afectar varios
organos del cuerpo, incluyendo las articulaciones, el corazén, pulmones, rifiones y
tracto gastrointestinal, generando en éstos cambios inflamatorios, vasculares,
degenerativos y fibrosos (1-11).

Las primeras descripciones que asemejan al cuadro de Esclerodermia datan del
Siglo III A.C. (Hipdcrates). Sin embargo, de acuerdo a Rodnan y Benedek (27), la
primera descripcién convincente de la enfermedad fue publicada en una monografia
por Carlo Cuzzo, en 1753; Capusan cuestiond la conclusiéon de Cuzzo, atribuyendo a
su descripcion, mas bien, el de un caso de escleredema (27). En 1836, Fantonelli
"acufid" el término "Sklerodermie", el que se acepto.

La descripcidn inicial de Esclerodermia Localizada (ELo) es atribuida a Addison,
aunque el término que utilizé para la lesion fue "verdadera keloide". La coexistencia
de Esclerodermia y calcinosis cutanea fue, primero, indicada por Weber, en 1878.

La Esclerodermia constituye una de las mas infrecuentes enfermedades del tejido
conectivo y en los nifios es considerada una enfermedad rara (3, 5, 15). Es una
entidad heterogénea en sus formas diversas, varia desde transtornos pigmentarios
cutaneos circunscritos (mas frecuentes en los nifios), hasta una enfermedad
cutanea difusa, con alteracion de multiples 6rganos internos y mal prondstico (6,
16).

El objetivo general de este estudio es contribuir en la evaluacién de los aspectos
clinico-terapéuticos de los pacientes pediatricos con ELo, poniendo énfasis en
determinar la asociacidon con Borrelia burgdorferi y verificar la efectividad del
tratamiento antibiotico. Para lograr estos objetivos se presentan 36 casos de ELo
evaluados en el Instituto de Salud del Nifio (ISN), en los ultimos 4 anos.



PACIENTES Y METODOS

Se estudian los casos de Esclerodermia presentados en el ISN entre marzo de 1991
y marzo de 1995, encontrandose 36 con ELo, para lo cual se revisan
detalladamente las historias clinicas de todos ellos; ubicandose, luego, en sus
domicilios a aquellos pacientes cuyas historias carecian de algunos datos del
cuestionario aplicado o en quienes se deseaba evaluar la localizacién y/o evolucion
de las lesiones de piel. El presente es un estudio de tipo retrospectivo,
observacional, transversal, clinico-epidemioldgico.

RECOLECCION DE DATOS
El procedimiento realizado para ubicar los casos fue el siguiente:

1.- BUsqueda de los casos en el archivo de consulta externa del Servicio de
Dermatologia del Departamento de Estadistica del ISN y obtenciéon del nombre del
paciente, edad, niumero de historia clinica y diagndstico.

2.- Obtencidn de las historias clinicas de los casos con Esclerodermia Localizada en
el archivo central del ISN.

3.- Los datos fueron vertidos en fichas realizadas de acuerdo a los objetivos del
trabajo, donde se abarcaron diversos aspectos: demograficos, clinicos, seroldgicos,
histopatoldgicos y terapéuticos.

El analisis estadistico de los datos se realiz6 a través del programa estadistico
EPINFO 5. 1. Las variables fueron estudiadas mediante analisis no pareado por
Fisher para datos categoricos y un p<0.005.

Los nifios con ELo fueron seguidos prospectivamente y sus diagndsticos fueron
clasificados en uno de los 3 subtipos de ELo basados en los resultados del examen
fisico. Se excluyeron 3 casos de Esclerodermia lineal por no haberse obtenido las
historias, ni ubicarse a los pacientes por falta de datos demograficos.

Los anticuerpos IgG contra Borrelia burgdorferi fueron medidos por ELISA. El test
fue evaluado asi:

0 - 20 u Negativo.
20 - 25 u Indefinido, descartar en dos semanas.
> 25u Alta probabilidad de Enfermedad de Lyme presente o antigua.

Considerar que 25-30% de pacientes pueden dar falso(+).

Se definido como "lesion activa" aquella que presenta variacion creciente en su
extension o alguna sintomatologia asociada (dolor, parestesias, etc.).

Comparamos la serologia respecto a la mejoria clinica para tratar de establecer si
existe una mejor respuesta al tratamiento en aquellos pacientes con serologia
positiva para Borrelia burgdorferi.

Por otro lado, se compard la evolucidon de los pacientes con y sin tratamiento
antibidtico, para verificar si se asocia el ser sometido a tratamiento para Borrelia
burgdorferi, con una mejoria del curso clinico de la enfermedad. Finalmente, se
consigna el tratamiento de acuerdo al tipo de ELo diagnosticada.

RESULTADOS



Del grupo de pacientes con Esclerodermia Localizada (ELo) 27 nacieron en Lima y 9
en provincias (Tabla 1), respecto al sexo 15 fueron varones (41.66%) y 21 mujeres
(58.34%), la edad media en que se inici6 la enfermedad fue de 8 afios. El total del
grupo de estudio se ubico entre los 2 y 16 afos, estando la mayor parte
comprendidos entre 5y 16 afios (77.77%) (Tabla 1).

TABLA 1
CARACTERISTICAS GENERALES

SEXO
Femenino: 58,3%
Masculino: 41,7%

EDAD:
0-2a: 1 (2,77%)
2-5a: 8 (22,23%)
5-16a: 27 (75,00%)

TIEMPO DE ENFERMEDAD PROM.: (meses)
En general : 24,4 (2-96)
En ELo lineal: 26,9 (2-96)
En ELo mordea: 15,5 (2-36)

LUGAR DE NACIMIENTO:
Lima: 75,0%
Provincias: 25,0%

LUGAR DE PROCEDENCIA:
Lima: 88,9% (27)
Provincias: 11,1% (9)

Piura (3)

Ancash (2)

Ica (2)

Cerro de Pasco (1)
Junin (1)

De los 36 casos con ELo, 8 fueron diagnosticados como tipo morfea y 28 lineal
(Tabla 2).

TABLA 2
FORMA DE DIAGNOSTICO
DIAGNOSTICO N.° DE PACIENTES %
LINEAL 28 77,80%
MORFEA 8 22,20%
TOTAL 36 100,00%

La distribucion de la localizacion segun diagnédstico, muestra que la ELo tipo lineal
fue mas frecuente en las extremidades, mientras que la ELo tipo morfea se localizo
basicamente en cabeza y tronco (Tabla 3).

TABLA 3
LOCALIZACION D LAS LESIONES
LOCALIZACION FRECUENCIA %

EXTREMIDADES 19 52,7



CARA 8 16,7
CABEZA 5 13,9
TRONCO 4 11,1

El tiempo de enfermedad fue en promedio, 2 afios al momento del diagndstico,
siendo mayor en el caso de la ELo lineal (Tabla 1).

La serologia para Borrelia realizada en 22 pacientes indicd que un 54.5 % fue
positivo y un 45.5 % negativo, incrementandose la positividad hasta 60% al
considerar soélo las formas lineales (Tabla 4).

TABLA 4
SEROLOGIA PARA BORRELIA BURGDORFERI
SEROLOGIA FRECUENCIA %
POSITIVA 12 33,3
NEGATIVA 9 25,0
INDEFINIDA 1 2,8
NO SE REALIZO 14 38,9
TOTAL 36 100,0

Los estudios histopatoldgicos de las biopsias tomadas a 18 de los 36 pacientes
(50%) demostraron ser compatibles con el d 1 agnédstico en un 88% y no
confirmaron en un 12%. En el grupo de las morfeas 100% de las biopsias
realizadas corroboraron el diagndstico clinico.

El tratamiento de los 15 pacientes a quienes se inicié antibioticoterapia, sea con
Eritromicina, Penicilina o Tetraciclina, mostré que aquellos con serologia positiva
respondian evidenciando mejoria clinica con un rango que va entre el 84% (para el
grupo con ELo tipo lineal) y 100% (para el de ELo tipo morfea).

DISCUSION

La Esclerodermia es un término general para referirse al engrosamiento o
endurecimiento de la piel (23). El término comprende dos procesos diferentes:
lesidn localizada de piel y enfermedad sistémica.

La etiopatogenia de la Esclerodermia es desconocida. Aquellas tentativas por
investigar el problema han sido obstaculizadas por la relativamente baja
prevalencia de la enfermedad, la cronicidad de la misma, las distintas formas de
expresion de esta entidad y el escaso consenso respecto a su clasificacion. Las
teorias acerca de la etiologia de la Esclerodermia se han concentrado sobre 5
puntos: a) anormalidades en la microvasculatura, b) factores citotdxicos, entre
ellos los radicales libres, c) interaccion entre los fibroblastos y su matriz, d)
anormalidades del sistema inmune, en particular el rol de los autoanticuerpos en
las fibrosis y c) el rol de los mastocitos (1).

En el grupo con ELo un sesgo importante es la descripcion inadecuada de las
lesiones aisladas en los nifios y el no ser referidos a los servicios de Dermatologia y
Reumatologia.

Otro sesgo en la ELo esta dado por la omision de datos en las historias clinicas,
tanto en la anamnesis, como en el examen fisico, los que trataron de ser
completados mediante la ubicacion de los pacientes.

Los estudios de laboratorio no se pudieron completar, sea por la falta de



disponibilidad de recursos o por no haberse podido ubicar al paciente. Asi, tenemos
que los estudios inmunoldgicos se realizaron a menos del 10% de los pacientes y el
hemograma sélo se realizd a tres enfermos, por lo que no se podra discutir la
eosinofilia presente en otros estudios de pacientes con ELo. En el ISN se
examinaron 36 pacientes con ELo en un periodo de 4 afios. La mayor parte de este
grupo procedia de Lima, ello explicado por la naturaleza casi siempre benigna de la
lesidn, que dificilmente genera que un paciente se traslade a un lugar de referencia
con este solo fin.

La proporcién de mujeres a hombres en nuestro estudio fue de 1.2:1, menor que la
reportada en otras series (14). En promedio, la edad de inicio detallada en algunos
estudios esta entre los 5 y 7 afios, con limites de 9 meses a los 16 anos, rangos en
los cuales estan comprendidos nuestros pacientes (3, 15). En general, se dice que
la Esclerodermia Localizada, en especial la lineal, predomina en las dos primeras
décadas de edad (25).

El tiempo de enfermedad al momento del diagndstico en el ISN esta comprendido
entre el rango promedio de duracién reportado en otros estudios (35-5 afnos) (3, 5,
6).

Considerando que la lesién por ELo se mantiene activa entre 2 a 3 afios y luego
involuciona hacia cambios atréficos (5, 6), entonces nuestros pacientes acudirian
en plena actividad de la ELo, pues el tiempo de enfermedad al momento del
diagndstico fue, en promedio, de 2 afios. Esta observacion, constatada en otros
estudios, ayudaria a los clinicos a advertir a sus pacientes y sus familias sobre el
curso clinico de la ELo, pero el seguimiento seria necesario para prevenir las
recurrencias.

La localizacién de las lesiones es variable, sin embargo, la literatura reporta que la
forma lineal se encuentra con mayor frecuencia en las extremidades, mientras la
morfea se ubica frecuentemente en tronco (20), como encontramos en nuestro
grupo de estudio.

Hay quienes describen algunos pacientes con una combinacién de la forma linear
sobre una extremidad, mas la forma morfea sobre el tronco.

No tuvimos ningun caso de este tipo. Tampoco hubo pacientes con meloreostosis o
morfea profunda (12,2l).

Tuvimos 13 pacientes con compromiso de cara y/o cuero cabelludo. Se reportan
asociaciones en esa localizacién con anormalidades de fondo en el sistema nervioso
central (0,4), incluso con afeccidn bilateral (2,9,20); sin embargo, ninguno de estos
enfermos reportd convulsiones, cefaleas o ataques isquémicos transitorios, aunque
se sugeriria realizarseles un examen neuroldogico mas detallado. La presencia de
disestesias, hipoestesias e hiperestesias, principalmente en extremidades, si fue
reportada por nuestros enfermos vy, al parecer, responderia a una neuropatia local,
causada por cambios degenerativos y nerviosos (4).

Presentamos un paciente con Sindrome de Perry Romberg (SPR) -ver fotografia-,
caracterizada por hemiatrofia progresiva facial (PFH), quien presentd anticuerpos
para Borrelia burgdorferi positivos, instalandose conforme a ciertos estudios el
tratamiento antibiotico (26), que si bien ejercié mejoria clinica en el paciente, no se
cuenta con suficientes reportes como para sugerir su uso en casos de SPR.

El cambio de ELo a ESP es raro (2,9); no tuvimos ningln paciente que evidenciara
esta variacion.



No existe una confirmacién plena acerca de cual es el origen de la escleroderirna
circunscrita. La hipotesis acerca de Borrelia burgdorferi como causa de ELo, en
especial morfea, es controversial (13). Nuestro estudio mostré que 55% de los
pacientes tuvieron serologia (ELISA) positiva para Borrelia burgdorferi. Los reportes
para el grupo con morfea hablan de positividad entre un 40 y 50%, similar al
encontrado para esta forma de ELo en nuestra serie (7). Otros estudios no han
encontrado diferencias en la serologia, al comparar sus casos con ELo, con un
grupo control (18).

En nuestro trabajo encontramos asociacion estadisticamente significativa entre el
recibir tratamiento antibidtico (critromicina, penicilina, tetracilina) y la mejoria
clinica posterior al considerar sélo aquellos pacientes con serologia positiva para
Borrelia burgdorferi (p<0.05).

No se encontro diferencia estadisticamente significativa entre la respuesta al
tratamiento y la serologia de los pacientes con ELo, lo que podria estar dado por la
sensibilidad del método inmunoldgico empleado, siendo recomendable utilizar otras
técnicas: inmunofluorescencia indirecta, westren blot, PCR que han demostrado ser
mas sensibles y especificas en detectar la existencia de esta espiroqueta en las
lesiones dérmicas (10,19).

Tampoco se verifico estadisticamente que hubiera una mejor respuesta al
tratamiento dada por el tipo de ELo diagnosticada, aunque los reportes hablen de la
ELo tipo morfea como la mas asociada a Borrelia burgdorferi (7), y por tanto la que
se esperaria presente una mejor respuesta al tratamiento antibidtico.

Teorias que explican la patogénesis de la ELo son similares a la ESP; hay estudios
sobre disfuncidon inmunoldgica (23) y agentes externos (22).

Los regimenes de tratamiento son dificiles de evaluar; no hay un producto quimico
estandarizado. Existen quienes favorecen el uso de D-penicilina, igual que en ESP
(9,24), pero es necesario tener en cuenta sus efectos colaterales. Actualmente se
estd experimentando con 1,25 dihidroxivitamina D3 (25). En nuestro estudio, el
Unico tratamiento aplicado y evaluado fue el uso de antibioticos.

El Unico parametro de seguimiento de la evolucion de las lesiones dérmicas fue
clinico; sin embargo, otros estudios estan tratando de incluir ademas el grosor y
extensibilidad de la piel, evaluados por técnicas no invasivas (26).



FOTO 1: Esclerodermia Lineal

FOTO 2: Morfea




FOTO 3: Paciente com Sindrome de Perry Romberg (SPR)
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