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í Los síndromes de esclerodermi
enfermedades autoinmunes , c
presencia de cambios cutáneop
los 16 años de edad. 

 Existen 2 formas o categorías:
 Esclerodermia juvenil localizad

compromiso cutáneo sin comp
órganos  internos 

 Esclerosis juvenil sistémica (EJS
difusa y compromiso de órganodifusa y compromiso de órgano

 La forma localizada o MORFEA La forma localizada o MORFEA

a juvenil forman parte de 
cuya característica común es la 
os escleróticos y comienzo antes dy

da (EJL) o morfea:
promiso vascular sistémico o de 

), en la que hay esclerosis cutánea
os internos  os internos. 

es más común es más común 



La EJL o morfea
Se caracteriza por depósito Se caracteriza por depósito 

engrosamiento e induración
produciéndose cambios deproduciéndose cambios de
de la piel.

Clínicamente existen 2 fasesClínicamente existen 2 fases
una precoz de mayor activi

aparecer lesiones caracterizaparecer lesiones caracteriz
inflamatorio violáceo o anillo
centro y en el borde. y

Una fase de evolución hacia
cambios pigmentarios.p g

 excesivo de colágeno  con  excesivo de colágeno, con 
n de piel y tejido subcutáneo,
 la coloración y consistencia  la coloración y consistencia 

s  s, 
dad, durante la cual pueden
zadas por un borde zadas por un borde 
o lila, con piel indurada en el 

a la esclerosis, induración y 



PATOGENIA:
 Daño vascular
 Expresión de moléculas de adhesió
 Producción de proteínas profibrótic

F t  d  i i t    Factores de crecimiento  
 Incremento producción de coláge
 Disminución en la destrucción del cDisminución en la destrucción del c
 Deposito exagerado – ESCLEROSIS 

Ó HALLAZGOS HISTOLÓGICOS 
 el infiltrado inflamatorio,  haces eng

fibras elásticas 
 atrofia de las glándulas ecrinas y fo
 capilares : paredes fibróticas y una
 Casos mas profundos se  que involu Casos mas profundos se  que involu

frecuentemente el músculo subyac

ón,
cas

• Traumatismos
• Medicamentos: 
bisoprolol, neomicina, d- penic

no
colágeno 

bromocriptina, carbidopa, 
pentazocina, balicatib, *ibuprof
• Radioterapia
• Infecciones: CMV  borrelia   vcolágeno • Infecciones: CMV, borrelia,  v

grosados de colágeno, disminución d

olículos pilosos. 
a luz estrecha.
ucra la dermis  la hipodermis y ucra la dermis, la hipodermis y 
cente, el tendón   



 Esclerodermia lineal (EL) es el más com Esclerodermia lineal (EL) es el más com
(65%). 

 Le sigue en frecuencia la morfea 
circunscrita (26%)  Generalizada (17%)circunscrita (26%). Generalizada (17%)

 Mixta que combina otros subtipos. (15
 Panesclerótica (2%).

 La relación mujer/hombre es  de 2,4:1



CLASIFICACION DE PADUA CLASIFICACION DE PADUA 
Localizada :  Superficial / p

Lineal : ( cabeza , miembro

Generalizada 

Panesclerótica Panesclerótica 

Mixta o combinada Mixta o combinada 

 2004 2004
profunda

os, tronco)

•Fascitis eosinofilica
GVH  : SindromesGVH  : Sindromes
esclerodermiformes

sistemicos

•Atrofodermias



PLACA:
Generalmente asintomática, su curso 
es insidioso y variable.
Comienza como una mancha 
eritematosa que pasa a ser una placa 
amarilla- blanquecina, rodeada por un amarilla blanquecina, rodeada por un 
halo violeta :“lilac ring”





Morfea Lineal:
Cuando compromete el área fronto-parie
presentándose como una lesión atrófica, dp
comprometida. 
Puede presentarse con cefaleas y alteraci
hemiparesia y convulsiones. Su curso clínic
cambios o extenderse cambios o extenderse 

etal, se denomina “en coup de sabre”, 
deprimida, unilateral, con alopecia del área p p

iones de la visión, menos comunes son la 
co puede ir a la remisiòn, permanecer sin 



Recomendable Recomendable 
evaluación:
OftalmológicaOftalmológica
Neurológica 



RFEA LINEAL
ún en los niños.
iones solitarias  unilaterales  lineales  hiperpiones solitarias, unilaterales, lineales, hiperp
s frecuentes en extremidades.

pigmentadaspigmentadas.



MORFEA GENERALIZADA:

•Esclerosis generalizada y severa d
piel  sin compromiso sistémicopiel, sin compromiso sistémico

•Más frecuente en adultos, consist
l  hi i t d  placas hiperpigmentadas, 

confluentes.

•Comienzan en el tronco y luego s
extienden  

•3 o más regiones anatómicas 
mayores



30-50% :
complicaciones ortopédicas



Af t  l 1 2% d  l  i t   

LA MORFEA PANESCLERÓTIC
•Afecta al 1-2% de los pacientes, es 
incapacitante.

Fibrosis rápidamente progresiva de lab os s áp da e e p og es a de a
dermis, compromiso subcutáneo, fasc
músculo con ocasional de hueso, llev
contracturas articulares, atrofia musc
ulceraciones cutáneasulceraciones cutáneas.

Si compromete el tórax, a insuficienci
respiratoria.p

Puede desarrollar
carcinoma de cél
escamosas en lasescamosas en las
áreas de herida 
crónica



MORFEA COMBINADA 



Interconsultas con Interconsultas con 
1)Reumatología
2)Neurología: solicita RNM
3)Oftalmología: fondo de ojo 
normal
4)Odontología: aisladas caries4)Odontología: aisladas caries

T t i t  i i i l• Tratamiento inicial
• En acuerdo con Reumatología

•• KinisioterapiaKinisioterapia
•• Pulsos de Pulsos de MeprednisonaMeprednisona .. 30 mg/dosis
•• MetotrexateMetotrexate posterior a PPD, Rx de tóraMetotrexateMetotrexate posterior a PPD, Rx de tóra

serologías virales de CMV, EBV, Parvov
B19, VHC, VHB

MORFEA COMBINADA 

ax, ax, 
virus 



ORMAS COMBINADAS:

Se presentan como lesiones con p
características propias de dos o más for

más frecuentes en niños 

Comportamiento más agresivo.

rmas    



DIAGNO
 Clínico y  biopsia de piel 

 ERITROSEDIMENTACIÓN puede estar aume

 FACTOR REUMATOIDEO, positivo en el 25-3FACTOR REUMATOIDEO, positivo en el 25 3

 ANTICUERPOS ANTINUCLEARES pueden es
una frecuencia,  entre el 23-73%.

 ANTICUERPOS ANTICARDIOLIPINAS  l   ANTICUERPOS ANTICARDIOLIPINAS, solo se
frecuentemente presentes en adultos

DIAGNOSTICO Y SEGUIMIENTO:

Ultrasonido y resonancia magnética, 

Reumatologia: Reumatologia: 

Puntuación cutánea de Rodnan modificada

Prueba de estudio cutáneo de escleroderma
 bi  ti id d d  l  f d d que combina actividad de la enfermedad y

OSTICO 

entada .

30% 30% 

tar presentes en cualquier tipo de morfea, co

 t    13% d  l  iñ  á  e encuentran en un 13% de los niños más 

•Enfermedad Activa 
últimos 3 meses , lesi
nuevas, empeorami
eritema, esclerosis, h
violáceo  alopecia  

a 

a localizado :LoSCAT, por sus siglas en inglés 
 á t  d  d ñ

violáceo, alopecia, 
compromiso articula

y parámetros de daño



DIAGNÓSTICODIAGNÓSTICO
Con otras lesiones : Hiperpigm

di t   t bólimedicamentosa o metabólica
 Lesiones despigmentadas com

hipopigmentada  pitiriasis liquehipopigmentada, pitiriasis lique
postinflamatoria, pitiriasis alba

 Induradas como paniculitis, sínp
eosinofílica, dermopatía fibros

 Liquen escleroso y atrofico ¿?

 ESCLERODERMIA SISTEMICA

O DIFERENCIALO DIFERENCIAL
mentadas, postinflamatoria, 

 a 
mo vitíligo, micosis fungoide
enoide crónica  hipopigmentaciónenoide crónica, hipopigmentación
.

ndrome de piel dura, fascitisp
sante y escleredema.



DIAGNÓ
EsclerodEsclerod

ÓSTICO DIFERENCIAL:
dermia sistémicadermia sistémica

 S.Raynaud
 Esclerodactilia
 Ulceras digitales
Capilarascopia +
Calcinosis
Compromiso  FACIAL
Compromiso sistémico



DIAGNÓSTICO

istrofia lipomatosa At
DIAGNÓSTICO

p

O DIFERENCIAL

trofodermia Pasini Pierin
O DIFERENCIAL



DIAGNÓ
ATROFO

HiperpigmentacHiperpigmentac

Benigno, sin trata

Atrofodermia de

ÓSTICO DIFERENCIAL
ODERMIA DE MOULIN

ción y atrofia en líneas de Blaschkoción y atrofia en líneas de Blaschko

amiento

e Pasini Pierini / esclerodermia lineal



TRA

LESIÓN ÚNICA, SUPERFICIAL

tópico con corticoides, inhib
tacrolimus), imiquimod, aná), q ,
(Calcipotriol) o fototerapia c

FORMAS MODERADAS O SEVER

M t t t l  2 ñ Metotrexato al menos 2 año
Corticoides orales o pulsos d

M f til i f l t I ti iMofetil micofenolato-Imatini

ATAMIENTO

bidores de la calcineurina:( 
logos de la vitamina D: g
con luz ultravioleta. UVB- UVA

RAS

os
de metilprednisolona, 
ib f t t iib-fototerapia



LOC

 C

 T T

 C

 I

 F

• Mofetil m

• IMATINIB

TRATAMIENTO

DOSIS:
 MTX  

CAL
 MTX  
0.5 a 1mg/k/ se
Hasta max.25 m
12 meses o mas

Corticoides

Tacrolimus 12 meses o mas

 M prednison
2 mg/k/dia

Tacrolimus

Calcipotriol
2 mg/k/dia
Max 60mg

 PULSOS:

miquimod

Fototerapia  
30mg/k/ dosis E
Max 1 gr

micofenolato MF

B MESYLATO 



MICOFENOLATO MOFETILO :   
factores de crecimiento

2  18 ñ  L  d i  600 / 2  d 2 y 18 años La dosis :600 mg/m2, ad
oral (hasta un máximo de 2 g diario

IMATINIB MESYLATO • IMATINIB MESYLATO 

Inhibidor de la tirosin kinasa , si
( cap: dosis 400 mg)( cap: dosis 400 mg)

Síndromes mielodisplásicos/mielop

- Síndrome hipereosinofílico (SHE) y
(LEC). Mastocitosis

- Dermatofibrosarcoma protuberan

d i i t d  d   l dí   í  dministrada dos veces al día por vía 
os). Comp/ cap/ 250-500 mg

intesis de matrix extracelular.

proliferativos

y/o leucemia eosinofílica crónica 

ns (DFSP).



FOTOTERAPIA
 UVB/NB

PUVA/ UVA 1

 UVA:  
 MAYORES DE  12 AÑOS-
 46 % DE RECURRENCIA 
 DOSIS BAJA , MEDIA O ALTA:
 20-30 J/cm2 total : 600J/ cm2 20-30 J/cm2 total : 600J/ cm2

70-120 J/cm2        : 3900 J/cm2
 CALCIPOTRIOL 

 UVBNB :útil etapa inflamatoria
 UVA 1 : e  esclerodérmica UVA 1 : e. esclerodérmica

TRATAMIENTO



 TIPS

Forma lineal mas  común en pedia
P l óti   f t   CPanesclerótica menos frecuente.  C

50 % de las EJL inician en edad pedp
edad adulta
EL  comienzo en edad adulta tend
empeoramientoempeoramiento.

Enfermedades autoinmunes: vitiligo
 liti  l   5 % iñgraves, colitis ulcerosa, ps: 5 % niño

ANA + estuvieron mas frecuentem
extracutáneo , artritis, uveítis, con
MTX, corticoides, MMF, Imatinib,  fo
anejo multidisciplinario: 
umatólogo  dermatólogo  fisiatra  kumatólogo, dermatólogo, fisiatra, k

cupacional

atría, en placa  en adultos 
C  Ca escamoso.

diátrica, muchas  continuaran en 

drán formas mas evolutivas , con 

o, DBT l, tiroiditis  de Hashimoto, E. 
  30 %  d  l  d ltos y 30 %  de los adultos.

mente asociados a compromiso  
vulsiones

ototerapia

kinesiólogo  terapeuta kinesiólogo, terapeuta 




