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La esclerodermia es una enfermedad del tejido conectivo, autoinmunitaria y caracterizada por fibrosis
de la piel'. Literalmente significa “piel dura”. La afectacion puede ser minima (solo en dedos y cara,
muy lentamente progresiva) o generalizada (afectando de forma rdpida a uno o més érganos internos).
La paniculitis neutrofilica*® es una respuesta inmunitaria localizada en forma de placa o nédulo, en el
seno generalmente de una enfermedad sistémica.

Localized scleroderma and panniculitis
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Abstract

temic disease.

INTRODUCCION

La esclerosis cutanea localizada o morfea localiza-
da es una enfermedad benigna del tejido conecti-
vo, de curso cronico, que se caracteriza por la pre-
sencia de areas de piel induradas®. Aunque la
causa es aun desconocida, se sabe que sigue a un
proceso inflamatorio previo y existen factores in-
trinsecos y extrinsecos que desencadenan el pro-
ceso, entre ellos se incluyen: radiaciones, toxicos,
medicamentos, infecciones, traumatismos locales,
enfermedades de origen endocrino-metabdlico,
genético e inflamatorio.

Scleroderma is a disease that affects the connective tissue. It is an autoimmune disease and it is char-
acterized by skin fibrosis. It literally means “hard skin". The involvement can be minimal (only fingers
and face, progressing slowly) or generalized (quickly affecting one or two internal organs). Neutrophilic
panniculitis is an immune response located in the form of a plate or nodule, generally related to a sys-

Es poco frecuente (27/1 000 000). La forma locali-
zada se da fundamentalmente en nifos y jévenes;
es unilateral, lineal, con predisposicion en el sexo
femenino. En adultos, en mas comun la presenta-
cion en placas redondeadas u ovaladas en troncoy
extremidades, o bien la aparicién en gotas que
confluyen finalmente en forma de placa. Cuando
se afecta el cuero cabelludo recibe el nombre de
coup de sabre.

La morfea se clasifica segun la forma y extension
de las lesiones: en placas, gotas, lineal, generaliza-
day profunda.
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El diagnostico es clinico y se confirma mediante
biopsia. Los anticuerpos anticentromero son posi-
tivos en un 15% de pacientes con esclerodermia
generalizada.

Lo mas importante para el manejo de un paciente
con esclerodermia es descartar que estemos ante
una forma sistémica. Existen casos con remision
espontanea y tienen peor prondstico las que cur-
san con atrofia. Las caracteristicas que nos deben
hacer pensar en una forma sistémica son?:

e Existencia de fendmeno de Raynaud.
e Alteracion funcional de algtn 6rgano interno.
* Manifestaciones articulares con roces tendinosos.

e Capilaroscopia ungueal con areas de dilata-
cion, destruccion y regeneracion de capilares.

e Afectacion cutanea progresiva de inicio proximal.

e Autoanticuerpos topoisomerasa 1 (anti Scl-70)
positivo en el 30% de los casos.

No existe tratamiento especifico. Se han utilizado
corticoides orales y topicos, retinoides, ciclospori-
na, calcipotriol, rayos UVA y PUVA, metotrexato y
tacrélimus.

Por otro lado, la paniculitis neutrofilica es una pa-
tologia poco frecuente, caracterizada por nédulos
o placas infiltradas, eritematosas, dolorosas y de
tamafio variable, localizadas en miembros inferio-
res, superiores y tronco; siempre asociadas a sinto-
mas generales. Suele representar un signo de en-
fermedad sistémica (especialmente a sindromes
linfoproliferativos) y/o una respuesta inmune a un
antigeno (tuberculosis)®.

CASO CLINICO

Acude a nuestra consulta paciente de nueve anos
de edad por presentar lesion indurada en la cara
externa del muslo, Unica, lineal, con dudosa adhe-
rencia a planos profundos y sin otra sintomatolo-
gia asociada.

Dicha lesion es extirpada y Anatomia Patologica
aporta el siguiente informe: “Paniculitits neutrofi-
lica de predominio lobular con alta proporcion de
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esclerosis periférica. Existe destruccién masiva de
adipocitos con extenso granuloma lipofagico, todo
delimitado por tejido conjuntivo fibroso abundan-
te”. En la descripcion microscopica, refiere la exis-
tencia de restos intracelulares PAS+ y células gi-
gantes tipo Touton Las
inflamatorias presentan marcadores de superficie
habituales descartando naturaleza neoplasica.
Afiaden como posibles causas®®:

escasas. células

® Reaccion tipo autoeccematizacion asociada a
infeccion, predominantemente bacteriana®.

® Esclerodermia localizada profunda juvenil®,
aunque en esta el infiltrado neutrofilico suele
ser menos patente.

e |esiones evolutivas en el sindrome de Weber
Christian.

e Paniculitis asociada al déficit de al-antitripsina.

DISCUSION

Ante un nino con la lesion descrita, cabe plantear-
se en primer lugar si se trata de un signo que for-
me parte de un cuadro sistémico o es simplemente
algo aislado.

De entre las posibilidades diagnosticas emitidas
en el informe anatomopatolégico, descartamos de
entrada las dos Ultimas, ante la inexistencia de cli-
nica sistémica y/o signos/ sintomas acompafan-
tes a la edad actual del paciente. También la au-
sencia de fiebre hace muy improbable considerar
la paniculitis como parte de un cuadro general.

Sin embargo, encontramos en la bibliografia revi-
sada que la reaccion inflamatoria local tipo granu-
loma como la descrita es posible encontrarla en
procesos dérmicos fibrosantes y morfea profunda,
por lo que nos inclinamos por el diagnostico de es-
clerodermia localizada.

La analitica de nuestro paciente fue anodina y los
anticuerpos citados negativos, por lo que propone-
mos el seguimiento del paciente sin mas necesi-
dad de pruebas complementarias e indicamos
acudir a consulta si apareciese nueva lesion o sin-
toma sugerente de esclerodermia generalizada.
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