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La esclerosis sistémica progresiva (ESP) es un trastorno
que afecta multiples érganos y sistemas, y se caracteriza
por grados diversos de cambios en vasos, fibrosiseinfla
macién delapiel y 6rganosinternos. De manera caracte-
risticalaenfermedad pasapor variasfasesdeinflamacion,
fibrosis y atrofia®. La duracion de estas fases varia en
diferentes 6rganos. Laincidencia es tres veces mayor en
el sexofemeninoy laedad de aparicion estaentrelos25y
los 55 afios, siendo muy rara su presentacién antes de los
25 afiosy excepcional enlainfancia®.

El motivo de este manuscrito esla presentacién de un
caso de una nifia de 8 afios, con manifestaciones que po-
nenen dudas setratao no de unaafectacion sistémica, 1o
cual, dada su edad, la colocaria entre los pocos casos
descritosde ESPinfantil.

Presentacién del caso

Paciente de 8 afios, mujer, desnutrida, disminucion del pa-
niculo adiposo, talla127 cm, peso 20 kg y entercer percertil,
refiere que desde los 7 afios presentaba dolores articula-
res y pérdida de peso. Hace varios meses comenzd con
doloresarticulares queleimpedian realizar labores, como
escribir, y presentando fiebrede 38°Cy 39°C, por loquese
ingresa para estudio.

Sin antecedentes personales ni familiares de interés.

Sefiala que desde hace ocho meses nota adormeci-
miento de ambas manos y pies, calambres nocturnos y
dificultad paraabrir y cerrar lasmanosasi como dificultad
paralamarcha.
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Examen fisico

Fiebre de 38°C, palidez de piel y mucosas. Lapiel estaba
endurecida, seca, lisa, adherida a planos profundos con
manchas hipocrémicas en manos, flexura de los codos y
rodillas. Zonas deretraccién anivel deloscodos, rodillas
y region cervical de aspecto escamoso. Las manos pre-
sentaban dedos afilados con ulceracion a nivel del dedo
medio de la mano derecha; dificultad para movilizar los
miembros superioreseinferiores por ligeracontracturaen
flexion (figural). Dificultad paraabrir laboca, nariz afila-
da, pérdida de los pliegues faciaes (facies de tapir). El
pelo eraescaso y quebradizo.

Aparato cardiorrespiratorio: no presentaba alteracio-
nes. Hepatomegaliade 3 cm algo dolorosay lisa. El resto
del examenfisicoeranormal.

Figura 1: obsérvese las manos finas en semiflexion con
imposibilidad de realizar la extensién de los dedos. Hay
engrosamiento de las terceras falanges, Ulcera a nivel del
dedo medio de la mano derecha. Manchas blanquecinas
induradas en ambas manos.

Estudio analitico

Hemaoglobina8,5 g/L, leucocitosconférmulanormal, gli-
cemia, cregtining, iones, enzimas, TASO, factor reumatoide,
céulasLE?, VDRL, proteinaC reactiva, DNA, crioglobu-
linas, anticuerpos antimusculo liso, complemento prue-
bas de Coombs directa e indirectay conteo de reticul oci-
tos: normales, vel ocidad de sedimentacion 50 mm en pri-
mera hora. Constantes corpusculares. anemia ferropéni-
ca. Conteo de Addis: luecocituria. Urocultivo con antibio-
grama: Escherichiacoli sensiblealaciprofloxacina. Radio-
grafiade térax: normal. Survey 6seo: metarcarpianos le-
siones, con tendencia a aspectos en “punta de lapiz”,
hi perdistension de las mufiecasy deflexién delosdedosy
ambos codos. Ecografia abdominal: hepatomegalia de 3
cm, sin otras alteraciones. Radiografia de es6fago. Esto-
mago y duodeno: normal. Manometria esofagica no se
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pudo realizar. Radiografiadelaboca: engrosamiento dela
membrana periodontal. Electroforesis de proteinas:
hipergammaglobulinemia(1,98 g%). HLA: negativo. ECG,
ecocardiogramay electromiografia: normales. Pruebas de
la funcién hepética y respiratoria: normales. Biopsia de
piel: laepidermisno muestraalteracionesy el dermisapa-
rece aumentado de espesor y francamente colagenizado,
con haces gruesos y empaquetados. No se advierten
foliculospilososni infiltrado inflamatorio perceptible. Sélo
se observa algunas glandulas sudoriparas comprimidas
por €l tegjido conectivo colageno (lesiones compatibles
con esclerodermia). Con dieta, salesde hierro paralaane-
mia, ciprofloxacinaparalainfeccion urinaria, asi como sus
manifestaciones dérmicasy articulares con €l empleo de
D-penicilamina ala dosis de 500 mg diarios, la paciente
mejora. Durante tres afios hemos seguido su evolucion
sin ateraciones, solo con dolores articulares los cuales
mejoran con el uso de colchicina.

La esclerodermia en bandas sin afectacion sistémica
es frecuente en el sexo femenino y puede comenzar en
edades juveniles. La anatomia patolégica pasa por dos
estadios, pero enlamayoriadelos cortes esfrecuente que
se entremezclen zonas en |os dos estadios®.

Lapiel seinduray adhiere mésalas estructuras proxi-
males, dificultando la motilidad, y en estas formas est4
afectado € musculo estriado que se atrofiay debilita de
forma universal, dando signos en aparato locomotor, co-
razon, digestivo y sistema nervioso®; nuestra paciente
sefial aba una af eccién del aparato locomotor.

LaESPtieneintensaafectacion osteoarticular y deella
laterceraparte puede comenzar antesdetener lesionesde
piel, con poliartralgias y poliartritis fundamentalmente a
nivel interfaléngico® como ocurri6 en el caso que nos
ocupa. En 90% de los enfermos, se presenta el fenémeno

de Raynaud, esclerodactilia en 95%, calcinosis cutis en
89%, y 30% trastornos pigmentarios® como o evidencid
nuestra paciente.

El prondstico de esta enfermedad es muy variable en
su forma sistémica, pues hay formas graves en su super-
vivenciamenor alos 10 afios y hay otras de larga evolu-
cidn gue cursan con exacerbacidn a veces tardias.

El caso que nos ocupa nos deja en serias interrogan-
tes puesno sabemossi catalogarlo como unaESP o como
unaesclerodermialocalizada. Esta paciente present6 alte-
raciones osteomioarticulares y radiolégicas del sistema
0seo, todo ello precediendo alaaparicion dérmica, lo cua
esmas especifico delasformas sistémicasquedelasloca
lizadas®.
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NOTA DEL EDITOR

El Consejo Editorial de la Revista Médica del Uruguay comunica:
1) Se realizara el Premio Revista Médica del Uruguay-Laboratorio Roemmers 2001, como
2) Los premios, en esta oportunidad, serdn menores al de afios anteriores y en pesos

3) El Tribunal sera designado a la brevedad y comunicado a través de las publicaciones del
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