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ESCLERODERMIA:

FORMAS CLINICAS

Dr. CARLDS TIMM FEEIRE

Tsts dermatopatia Se encyenirs in-
eluida en el grupo de lus enfermedades
del colagens, a Jas cuales, €] Profesor
Gay Pricio Ias gefiala come Reacciones
Cuténeus con participacidn gencraliza-
da del mesénquina. El nombre de
escleredermia la difine camo esclerosis
dal tejide coneslive ¥ comw eomseegen-
cla la alrofia culinea,

Pero esta definicidn etimolbgica es
inevmpleta, dado que las lesiones pro-
pias de esla enformedad se localizan
en enalguicr =itin donde esté presente
ol tejido conective, cnmo sueede a nivel
de la musculaturs, vasos sanguineos,
argancs del dracle digestive, rifiom,
corgrin y pulmones.

Lias diversas formas clinicas pueden
ser diaghosticadns mediante un exa-
men  clinico correcle, Pern, fratan-
dase de In dnrma generalizada, puedo
auxiliar para ol diagndslico el estudio
radioprafios del térax, cséfago, intes-
tines ¥ de la mano. En easo de loeali-
vacifm cardizca, son de utifidad los
coniroles elecirncardiogrificos, en los
cuales se ohserva arribmia, bajo voltaje
de QRE v Ja depresidn de la onda TV

El laboratorie practicamenie es ine-
ficaz, debido a la inespecificidad de los
resultados; en combio, € inico paso

Biblioteca Nacional del Ecuador "Eugenio Espejo"”

dofinitive al diagnéslice es el qua se
relsciona eon el estudio de da biopsia
de la piel o de los drpancs afectados.

Segin Ia localizacidn de las lesiones
se han descrito las sigulenies formas
clinteas:

1) Esclerosis generalizada progre-
siva, Esvleradermia generalizadn o 13-
clevindertna.

Tnire nosntros podemaos decir qus es
relativaments ¢scisa, pues el NMWeslro
servicia de dermotelagia se han pre-
sentade B casos de esle tpn ¥ un caso
de hemiestlervdermia, durante <l pre-
sente afio, Fs aparentements frecuenie
sl se toma on cuenia s presencia en
priocesas mixles de reaccién mesen-
auianatosa. La incidenceia es mayor on
el sexo [emenine, slends mas notuble
todavia enlve [ps 40 y 60 afos; son
exvepcicnidles lus casos infantiles

La etialogia os desconociduy vy para
explicur 1a patogonia se han invocads
mecanismos endocrines, newropsigui-
cos ¥ obrus, que ain ne se han estable-
cido delinifivamente,

La rscleresis generalizada propresiva
eon frecueneia sfecta primarismente a
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la plel, pera prede tambifn mavifes-
larso eoms una enfermedad visceral
aistemisica, Fn scasiones, nn existe un
signe 0 sinroma que nos haga penssr
on osu naluraleza generalizada ¥ noes
encuntramos abocados a coadros slsté-
mieos con una falta abseluta de ma-
uifestaciones dermatoldgicas, las cuales
enandn wparecon, lo hacen en forima
srenelaria.

La lesion anatomoepatoldgica ecarac-
terfstiva en la plel es la atrolia de la
epidermizs ¥ sus anexoz En toda la
dermis se observan fibras ealigenas
hialinizadas, y cowe consecuencia de
la eselerosis, se produce alrofia de los
foliculos polischascos v de las glandu-
Lus sudoriparss.

La [brosis no es lesldn snatomeapa-
toldgica cxvlusiva de [a piel, sinn, que
se la encuentra iambitn en el tubo
digeslive, pubmones, miseulos csque-
Liticog, miseardin ¥ vifdn, ko este
ultimg Grganc se manifissta eomo un
engrosamiento de lo inlima de las arte-
rins iniralubuliliares con necrosis fi-
brinoide de lus vases tcenares ¥ Lesin-
nes isyulimicas de la cortezu.

Ex necesarlo insistic en la forma
insidiosa ton que comienza osty enfer-
medad con sinlomas generales, come
cofaleas, [ebrienlas, disestesias, traz-
tornos vaseulares periférices, ole En
la piel puede vhscrvarse edema al mis-
mo Uenpo gue diseromias fmelaneders
mia, vitiligie o ambes}. Los estudias
evalulivos de esta forma clinica son
clasiciniente fres; nivial edematoso,
indurative ¥ atrdfice.

Generalmenie son placas de cagro-
samieniv locslizadas preferentemente

en manos, brazos, cara y parte alta del
téorax, Los dedos Tuegy de una fase
similar al sindrome de Raynaud se
afilan y se tornan de aspeelo brillante.
Comw consecucncia de este délicit
funcional, aparecen lrastornos trdficos
untgueales, Fx pn psle punbko donde
difieren las escuelas Arvgentina y Nov-
teamericany; Jus primeros asignan al
sindrome de aecrmesclerosis un origen
esclerpdérmicn gue comienza con fe-
wimeno de Raynaud ¥ que luego sc
generaliza, interviniendn para ello tras-
tornns endrderings dependientes del
#je hipdtiso-gonadal.

Cuandn lo aleccidn se localiza en s
el de Ja cara, ol paciente presenta
una maseara fija v lissg las plicsturas
prapias ¥ de la mimica comienzan a
desaparanor ¥ o rigidez imposibilita el
abrir la hova delbido o la misrostomia
mani{iesta, Ta nariw se porfila, la piel
tnnz un color blanes smarillento de
aspecte brillante, Todo este comjunio
es lo gue clidsicaments se dencmina
“miscara pselerodénnica”.

El praceso se generaliza puco a paco
hacia ol cuelly v parte superior del
ibrax, lrayendo camo  copsecdencia
una disminueidn de la amplitud res-
piraloria por rigides tnrdcica y oomao
resultado final, la alleracidn de la ca-
pacldad vital ¥ da! velumen respira-
toric.

Apurte da las vnicodistralias, son
frecuenies o alupecia de lovalizacisn
temnporoparietal; las nlceraciones, sobre
tode de los mismbros inferiores ¥ en
otras acasiones, lesiones semecjanies al
mal perforante plantar.

La esclevodavtilia constivuye unc de
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Tos fendmenoy mds tipicos de Ja pato-
logfa esclerodérinica; a los dedos bri-
llantes, afilades ¥ con limilecion fun-
cional, se suma la reabsoreidn fnfegra
e [a llima {alange, en forma de am-
putacién de lu extremidad distal de
los dedog, coma se demuesira por el
estudio radiografice de (8 mang. A
esto debemos afiadie lesiones fisurarias
que por preseniarse en fejidos poco
resistentes no tardap en presentar in-
teocinnes secundarias, aparte de las
mionifestsciones gungrenosas.

En ¢l aparate digestivoe so obscrvan
allerwciones en todus sus segmentos,
eomo refieren los aulores argentinos
“desde 1la boez al ane™. ¥a oy henas
referido a las altaracioncs de da bhoca.
Siguiendo ¢l trayecto del {raely diges
tivn, cpcrutramas alteraciones csold-
gions que se traducen por dislagia, on
espeeial para los Houidos v de apari-
cidn lemnprana. A la exploracién radic-
légica se vhsprva una apreciable pér-
dida del peristallismn. Es eonstanle
enconlrar en los estadios avanvados
netrechamicnio de la zona eardial.

Las manidfestaciones infegtinales mis
{frecuentes sun el cstrefiimiento gue
allerna con diarreas; en ocasiones pue-
den observarse pravesos pieade obs-
tructivos o un sindrone de mala absor-
vitin intesiinal,

En el aparato respiratario, rico en
tefido coneclive, edda enfermedad se
manifiesta por disnea debido a Is Fis
brosis pulmoenar difusa. Fisiopatologi-
caminle e3le disnes se debe a una
disminucién de la capacidud vita) ¥
alteracion de los voldmenes respira-
torive. Be han deserito tanshién alte-
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raciones locaiivadas en la mncosa
laringra, asociadas 2 rigides Jde laz
cuerdas worales, cop ¢l consigutenle
traziorne de Ja wou

En el aparote cardiovascular ss fre-
cuenle el sindrome de ecr pulmonale
o comsesuriciy de la Fhro-
sis pulmonar, sungie su sparicidn es
relativamenle tordia, A pesar de haber
sido dingnesticados desde &l comichzo
trastornes del ritorg sin lesidn miosedr-
dirn, Weiss, Warren v Balley han he-
cho notar que ¢l bajo voliaje, la inver-
sidn de la onds Ty los brastornos def
vifrrw eoincidian con fibrosis del mio-
curdiv. Bl corazén ‘tendnén  pucde
afectarse secuwndarvismente ¥ Uepnr o
la insuliciencin, ciands se desarralla
una  hiperlensidn bBrusca pur Iesion
renal, esle cuadro  generalmonte se
acampaiia do uremia, por el d&feil fan-
vipnal de los 2 rifiones afectados por
lu eselerosis.

Lios signos articulares no sun espeei.
fieas, sungue hamos constatado en
nuestros servisios hospitalanios, mani-
festacimes comparables eon las de In
artrilis reamatoida, con valar, rubor ¥
cdemia, a nivel de las avticulaciones.
Yato simtomatulogly tieme mucho de
inespeciflicidad ¥ grau parecido con las
manifestaciones  articulsres de otras
artropatias, aspecio que hay gue consi-
derarlo delenidamente al momento de
efevtuar el diagndstico difcooneial.

Son tambitn frecuentes las osteopo-
rosis por dosvaleificacién, v Io prosen-
vin de nadulos subculdocos gue han
evolucionade 4 la caleificacién, amague
pueden permanecer como nddules fi-
bromatoses o estrias  gueloidianas,

erdnico, o
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Afeceiotnes arliculares como annoilosis
v deformaciones, pueden ser el pro-
ducta de la rigides propia do la escle-
rasis, en los estadios avanzados.

2) Esclerpedema—Como ¢n la es-
clerodermia, ez diffcil establecer su
etivfogia, perp su aparicidn se rela-
ciona con enfermedades agudas ante-
riores, tales omn angina, esearlating,
wripe, erisipela, eote. También se ha
considerado la presencia de un factor
psiguico comn desencadenante, Parece
quc en 1887 Hardy la describid come
“Escleradermia edemalosa”, pero Bus-
chke ea IDM have una descripeidn
magisiral de esla entidad, de donde el
nombre de Esclerodermia de Buschle
von que también se la conoce aclual-
tnentie.

Aungue algunus aulores tienden a
considerarla comn un euadre distinte
zl de In esclerodermia, debemaos insis-
iir, en gue “sus {ronteras no estan del
todo definidas”,

Clinipumente puede presentarse en
sujetos de distintus razas ¥ os indife-
rente la edad en que se manifiesia. Lo
que sl es notorio 08 que su aparicidn
o5 subsiguiente a un cueadro infeccioso
agudo, como hemos sefalado anterior-
ntente. SBe paracteriza por la presencia
de placas infillrativas dermo-cpidér-
mizas que ze descubren con mayor
facilidad por la palpacion; eslas placas

- de enlor eeren ¥ tiencen prediles-
eifn por la piel de lu nuea v del casllo.
Pueden tamlyién aparecer, aunque con
menar incidenets, en otros sitios, para
de alli generalizarse e invadir todo el
lfllﬂl'pl),

La lesion histoldgica se caractoriza
por edema del lejido conjuntive con
508 mallas disvciadas. Resulta intece-
sanfe la evolucidn favorable gue con
tratamiente adecuado se obtlens luega
de variags semanas; pero iambién hay
casos que se complican ¥y evolucionan
fatalmanle,

1 Esclerodermia de los lactantes.—
Se corresponde  histopaloldgicamente
con el cuadra anterior, pero las mami-
festaciones clinicas son mas graves s se
tiene en cuenta su mayor incidencia en
los reeién nacides. Generalmente se
prosenla en prematuras ¥y osu pronbs-
tieo es grave, pussta que la inanieidn
¥ gran debilidad terteinan generalmen-
te con [a muerte, en pocos dias. Se
presenta vomw una nduracion de la
piel gue comienza por los muslos y de
alli se generalizu 4 todo el cuerpo, eon
excepeidn Ao Ias superficles palmo
plantarcs, Se han reportado asimismo
oo en el case anterior, etadros que
han eedido con tratamiento adecuado,

4)  Esclerodermia localizada— Cun
las migmas carcteristicus etioldgivas v
can lesiunes histupatoldgicas idénticas
conslifuye una forma especial v carac-
tevizada porgue las lesiones se prosen-
tan en lugares distintos de la superficie
cutdnes, BEs mis frecuenle en el sexn
femaning v la bendgnidad del procezo
se relaciona con la particularidad de
estar limitada a los tegumentos,

Se estudian dentre do esie [ropw
tres variedades:

a)  Esclervdermia en pliee— (5.
racterizada por la presencia die lisilo-
nes en forma de plocas eedondenci,
cuya tarngio vt sl eldo yon e
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neda de einoo centavos hasta ol de la
palma de la many, Son de color viold-
fex ¥ So van tarnande amarillentas;
cuando Nepan o la induravidn se hacen
lardaceas pon el centro elare ¥ un halo
violdees, que ha side denominado filae-
ring, gue parces corcesponder a la
dilotacidn del plexe waseular sybya-
cente.

b} Hzelerodermia en banda— Co-
rresponde generalmenle a unas losidn
Uniea que se lovaliza sipuienda los
trayecing narviosas or las extremida-
des o en las mefdmeras en gl froneo;
de color amarillento, con Wac-ring
manas mamficsto, aungue se propaga
un poco mag alld del demnis (hipoder-

iy ¥ planos proloules), Oweislones
hay que coma sefialan algunoy suloves,
debido o su localizacién Aempeana on
los miembras, lrae como Lonsceuencia
mamfestaviones atrdficas de ellos, Una
voricdad de esla forma os la ¥Tsrle-
rodermia en glpe do sable” o o soa-
blazo que atceta a1 cuere cabelludo ¥
la frente, con una dusezi mias notahle
¥y retreovidn eselerosa subsigaienhe
que produce homdimiento, habiendo
sicd deserita por ello eomo una varie-
dad de esclerodermia localizada.

¢y Esclerodermia en gotas— Soria
una varviedad de la {forma en plucas
v caraclerizada por ] tomais pequedio
de las lesiones, aungue von las mismas
caracteristicas clinicas.

ESTEROIDES ANAROLICOS.—LE] desurrollo de uha nueva téenien para
evaluar el indice de activivdod woshébica de yna substancin: ¢l control de au-
mento de peso del mizeule clevador del ane en ratas castradas, ha permitdo
seleceionar varias substancias can efecto anabélica sin propiedades androgé-
nicas. Las mis impoctantes de eslas substancias sm las noretandroluns ¥ Ia
melandrostelona (para la-administracién oral) y el fenilpropionaiov nandralona
{para administracion parcnteral}.

Listos esteroides anabélicos pueden preseniar efectos colaterales tales
eome disfuneidn hopdtica, ictericia por dstazis hiliar, insuficiencia vsperma-
togénion en ol hombre ¥ traslornes mensiruales en la mujer.

Loz indicociones ferapdilicas son: cofermedades debilitantes, reizrdo en
el desarrollo de los nifins, osteoporesis e insulicioneia renal aguda {evita el

aumentn de metabolitos nitrogenadas en 1a sungre).

{TO-DAY'S DRUGE: Androgrnic and nnabelie stereids.— Beiv. Med J. 5195 105, 1964).
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