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RESUMEN 

 

La esclerodermia es una enfermedad autoinmune que tiene varias formas clínicas de 

presentación. Se describe la afectación localizada y la sistémica, que se caracteriza por 

presencia de manifestaciones extra cutáneas. La esclerodermia localizada suele presentarse 

con mayor frecuencia en edad pediátrica, la cual evolucionar en un futuro a una 

esclerodermia sistémica. La importancia de diagnóstico precoz se centra en el retraso de 

aparición de complicaciones o de evolución hacia la forma sistémica. El objetivo de esta 

investigación fue realizar una revisión bibliográfica para actualizar los conocimientos 

relacionados con el manejo diagnóstico y terapéutico de la esclerodermia localizada. Para 

esto se realizó una investigación básica, descriptiva y transversal consistente en una revisión 

bibliográfica de documentos publicados en los últimos 5 años. Se identificaron un total de 

81 documentos de los cuales 36 fueron utilizados en el estudio. La información se obtuvo de 

bases de datos regionales (Latindex, Lilacs, Scielo y Redalyc) y de alto impacto (Scopus, 

Medline, PubMed e Ice Web of Sciencie). Como principales resultados destacan la 

descripción de los elementos que permiten activar la sospecha clínica de la enfermedad y 

confirmar posteriormente, su diagnóstico definitivo. Estos elementos estuvieron basados en 

las características clínicas, epidemiológicas, diagnósticas y terapéuticas de la enfermedad. 

También se describieron los principales grupos farmacológicos y fármacos a utilizar en base 

a sus características farmacológicas. Se concluye que el diagnóstico de la esclerodermia 

localizada puede ser difícil y que se debe confirmar con la realización de estudios 

histopatológicos.  

Palabras clave: Enfermedad reumática; Esclerodactilia; Esclerodermia; Fenómeno de 

Raynaud; síndrome SAPHO 
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Scleroderma is an autoimmune disease that has several clinical forms of presentation. 

Localized and systemic involvement characterized by the presence of extra-cutaneous 

manifestations is described. Localized scleroderma tends to occur more frequently in 

children, and may evolve into systemic scleroderma in the future. The importance of early 

diagnosis focuses on the delay in the appearance of complications or evolution towards the 

systemic form. The objective of this research was to carry out a bibliographic review to 

update the knowledge related to the diagnostic and therapeutic management of localized 

scleroderma. For this, a basic, descriptive and cross-sectional investigation was carried out 

consisting of a bibliographic review of documents published in the last 5 years. A total of 81 

documents were identified, of which 36 were used in the study. The information was 

obtained from regional (Latindex, Lilacs, Scielo, and Redalyc) and high-impact databases 

(Scopus, Medline, PubMed, and Ice Web of Science). The main results include the 

description of the elements that enable the clinical suspicion of the disease to be activated 

and, subsequently, its definitive diagnosis to be confirmed. These elements were based on 

the clinical, epidemiological, diagnostic and therapeutic characteristics of the disease. The 

main pharmacological groups and drugs to be used based on their pharmacological 

characteristics were also described. It is concluded that the diagnosis of localized 

scleroderma can be difficult and that it must be confirmed with histopathological studies. 

Keywords: Rheumatic disease; Sclerodactyly; scleroderma; Raynaud's phenomenon; 

SAPHO syndrome 
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1. CAPÍTULO I. INTRODUCCIÓN  

 

La esclerodermia es definida como una enfermedad crónica, progresiva, inmunológica y 

sistémica, cuya principal característica es el aumento de la producción y acumulación de 

colágeno a nivel de los tejidos. Esta situación condiciona una marcada fibrosis de la piel 

(por acumulación de colágeno en la dermis y subdermis), tejidos blandos y otros órganos; 

también puede extenderse su afectación hacia el tejido celular subcutáneo y otras capas 

más profundas de la piel. (1,2)   

De esta manera se describen varias formas de presentación: esclerodermia localizada, 

sistémica, síndromes esclerodermiformes y síndromes de overlap o superposición. (2) De 

forma general son consideradas como enfermedades poco frecuentes; siendo la 

esclerodermia localizada su principal forma de presentación respecto a incidencia se 

refiere. (1,2) 

Un elemento característico en cuanto a la evolución de esta enfermedad es su carácter 

crónico y progresivo. A pesar de ser la esclerodermia localizada una forma de 

presentación con poco compromiso sistémico puede evolucionar hacia la forma sistémica 

de la enfermedad con afectación de otros órganos y sistemas de órganos del cuerpo 

humano de ahí la importancia de realizar un diagnóstico temprano, con tratamiento 

adecuado y seguimiento oportuno. (2,3) 

En Ecuador, son muy escasos los reportes acerca de la esclerodermia localizada; por lo 

que es necesario destacar los elementos clínicos y de laboratorio que facilitan el 

diagnóstico temprano de la enfermedad para poder comenzar con tratamiento y minimizar 

el riesgo de aparición de complicaciones.  

Adicionalmente se debe hacer énfasis en el seguimiento de pacientes con esta 

enfermedad, ya que existe un porcentaje de pacientes que pueden evolucionar hacia otras 

enfermedades reumáticas en donde el nivel de afectación sistémica es mucho mayor con 

riesgo de complicaciones graves, esta última enfermedad es en la que menos opciones 

terapéuticas se dispone para lograr el control de la actividad clínica de la enfermedad.(4-6) 

Como enfermedad, tanto la forma clínica localizada como la sistémica, constituyen una 

de las afecciones de las que menos se conoce en relación a su mecanismo etiopatogénico; 

por lo tanto, si no se conoce el mecanismo por el cual se produce la afección y lo que la 

genera, es imposible lograr grandes resultados en torno al control de esta enfermedad. De 

modo que, es la enfermedad reumática con menos recursos terapéutico y evolución menos 

favorable. 

Esta situación ha condicionado un interés desde tiempos remotos por estudiar sus 

principales componentes. De forma general existe una amplia variedad de estudios que 

abordan los elementos conceptuales, clínicos, diagnósticos y terapéuticos de la 

esclerodermia localizada. Por la importancia que revisten para el cumplimiento de los 

objetivos de esta investigación, se hace referencia a algunas de estos reportes clasificados 



14 
 

en internaciones, nacionales y locales, en dependencia del contexto donde han sido 

realizados.  

Al referirse al contexto internacional es importante destacar la investigación realizada por 

Morel Ayala, publicada en el año 2017. Este estudio tuvo como objetivo hacer una 

reflexión sobre el supuesto carácter benigno de la enfermedad. (7)  

En esta investigación el autor se centra en los posibles efectos que puede tener la 

enfermedad tanto a corto, como mediano y largo plazo. Destaca que la evolución hacia 

una esclerodermia sistémica constituye un evento que condiciona un aumento del riesgo 

de aparición de manifestaciones y complicaciones sistémicas; además de condicionar 

daño en distintos órganos y sistemas de órganos, produce discapacidad funcional, 

afectación de la percepción de calidad de vida relacionada con la salud y puede llegar a 

poner en peligro la vida del paciente. (7) 

En ese mismo año Alemán Miranda y otros. (8) publican su investigación titulada ¨ 

Esclerodermia y su repercusión en la cavidad bucal¨, la cual tuvo como objetivo ¨ 

identificar las principales manifestaciones bucomaxilofaciales que se pueden presentar en 

los pacientes diagnosticados con esclerodermia¨.(8) 

Con la finalidad de dar cumplimiento a este objetivo, los investigadores realizaron un 

estudio de tipo observacional y descriptivo. Se incluyeron pacientes diagnosticados con 

esclerodermia hospitalizados en el servicio de reumatología del Hospital Provincial 

Clínico Quirúrgico Docente “Saturnino Lora” de la provincia Santiago de Cuba, durante 

el periodo septiembre de 2016 - febrero de 2017.(8) 

Dentro de sus principales resultados los autores describen un predominio de lesiones 

periodontales de protección; la afectación extraoral fue escasa y representada 

fundamentalmente en el sexo masculino. No hubo gran afectación extraoral. El tipo de 

afectación que con mayor frecuencia fue identificada fueron las lesiones de la articulación 

temporomandibular y las periodontopatías.(8)  

También en el año 2017 Bernárdez Cruz y otros,(9) realizaron una investigación que tuvo 

como objetivo dar a conocer los elementos clínicos y diagnóstico que permitieron 

confirmar la presencia de una esclerodermia morfea a nivel mamario. Los autores, además 

de describir estos elementos hacen referencia a la posibilidad manifiesta de evolución a 

la forma sistémica de la enfermedad. 

En esta investigación los autores describen las manifestaciones clínicas que permitieron 

llegar al diagnóstico de la enfermedad, adicionalmente se hace una revisión de la literatura 

actualizada hasta la fecha de redacción del artículo. Describen los elementos que se deben 

tener en cuenta y que constituyen la sospecha clínica de la enfermedad.(9) Los elementos 

descritos constituyen una base diagnóstica a tener en cuenta para el diagnóstico de la 

enfermedad y que siguen siendo útiles con estos fines. 

También en el año 2019 un grupo de investigadores liderados por Imbett.(10), publicaron 

un estudio titulado ̈ Esclerodermia localizada: a propósito de un caso clínico¨ el cual tuvo 
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como objetivo describir los elementos que formaron parte de la sospecha clínica de 

esclerodermia localizada y que permitieron confirmar el diagnóstico de la enfermedad.(10)  

Además de exponer estos elementos y de realizar una revisión bibliográfica, los autores 

concluyen que la esclerodermia localizada, específicamente el subtipo morfea, 

condiciona manifestaciones extra cutáneas afectando la calidad de vida relacionada con 

la salud.10) 

Esta investigación expone el diagnóstico de esclerodermia localizada en una paciente de 

4 años de edad que desde el primer año presentaba una lesión hipercrómica. Se puede 

evidenciar que la enfermedad puede estar presente desde edades muy tempranas de la 

vida.  

En el contexto ecuatoriano también se encuentran investigaciones que abordan el tema de 

la esclerodermia localizada. En este sentido destaca el estudio realizado por Cárdenas 

Zurita en la Universidad Nacional de Chimborazo y que tuvo como objetivo describir las 

experiencias encontradas en el uso del cannabis como fármaco parte del esquema 

terapéutico de la esclerodermia localizada.(11) 

Para lograr el objetivo del estudio se desarrolló una investigación cualitativa, descriptiva 

y bibliográfica que permitió obtener información relacionada con el problema de 

investigación planteado. Dentro de los resultados obtenidos de los casos clínicos 

estudiados los autores reportan un mejoramiento de la percepción de calidad de vida de 

los pacientes, la utilización del cannabis conjuntamente con la fisioterapia mejoró la 

intensidad y frecuencia de presentación del dolor asociado a la enfermedad.(11) 

Este estudio, además de basarse en el análisis de varios casos clínico, realizó un análisis 

comparativo de distintos esquemas terapéuticos incluyendo la medicina natural y 

tradicional y la rehabilitación física. De esta manera indica que la esclerodermia, como 

todas las enfermedades reumáticas demanda de una atención integral que se extiende 

también a los esquemas terapéuticos de estas enfermedades.  

La investigación realizada por Bedón-Galarza y otros,(12) abordó la validez de los criterios 

de clasificación de la esclerosis sistémica; a pesar de ser este el tema principal de la 

investigación, también se abordan elementos relacionados con las características clínicas 

de la esclerodermia localizada y los elementos clínicos y epidemiológicos que permiten 

confirmar el diagnóstico de la enfermedad.  

En el contexto de la investigación no se recogen antecedentes que se orienten al estudio 

de pacientes con esclerodermia localizada; tampoco estudios relacionados con las 

características clínicas, epidemiológicas, diagnósticas y terapéuticas de la enfermedad.  

Esta situación es un reflejo de las dificultades que se enfrentan, desde el punto de vista 

epidemiológico y clínico, para confirmar el diagnóstico de la esclerodermia localizada. 

Por lo tanto, surge la duda de que si en realidad es baja la prevalencia de esta enfermedad 

o si existe un subregistro de ellas. De ahí que sea necesario estimular la realización de 

estudios que permitan aumentar el nivel de conocimiento de la población y de los 

profesionales en torno al diagnóstico de la enfermedad. 
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La esclerodermia localizada comprende un grupo de formas clínicas de presentación de 

lesiones dermatológicas que pueden ser confundidas con otras afecciones. En el contexto 

médico actual son consideradas como enfermedades poco frecuentes; sin embargo, se 

presentan en edades tempranas de la vida y pueden tener un curso hacia la progresión de 

la enfermedad y afectar otros órganos y sistemas de órganos, convirtiéndose en 

enfermedades de tipo sistémica. 

Por ser enfermedades poco frecuentes, tener un curso muy lento y prácticamente 

asintomático y por parecerse las lesiones dermatológicas a otro tipo de lesiones con escasa 

significación clínica, igualmente esto retrasa el diagnóstico y aumenta el riesgo de 

progresión hacia una esclerodermia localizada.  

Es por esto que debe de estar claramente identificado todos los elementos que conduzcan 

a la sospecha clínica inicialmente y confirmación posterior del diagnóstico de la 

esclerodermia localizada, independientemente de su forma clínica de presentación; así 

como la conducta terapéutica ante esta enfermedad; lo que conduce a la formulación del 

siguiente problema de investigación: es necesario actualizar los conocimientos 

relacionados con el manejo diagnóstico y terapéutico de la esclerodermia localizada.. 

Si bien es cierto no es una enfermedad con elevada frecuencia de presentación, su 

presencia condiciona distintos grados de afectación a la capacidad funcional, 

adicionalmente la enfermedad puede evolucionar hacia una enfermedad sistémica donde 

el grado de afectación siempre será mayor.  

Las enfermedades reumáticas, principalmente las de origen inmunológico, se caracterizan 

por presentar un proceso inflamatorio mantenido que afecta cualquier órgano o tejido del 

cuerpo humano. Son conocidas como uno de los principales grupos de afecciones que 

generan discapacidad funcional y disminución progresiva de la percepción de calidad de 

vida relacionada con la salud. Particular importancia revista el estudio de enfermedades 

que se presentan, fundamentalmente en edades tempranas de la vida como es el caso de 

la mayoría de los casos de esclerodermia localizada. 

La justificación teórica del estudio se centra en la posibilidad que se le brinda al equipo 

de investigación de obtener información actualizada relacionada con la esclerodermia 

localizada, haciendo énfasis en los elementos clínico que permiten la sospecha clínica y 

el diagnóstico definitivo de la enfermedad y el esquema terapéutico actualizado en 

relación a los grupos farmacológicos disponibles. 

Desde el punto de vista práctico el estudio permitirá la consolidación de conocimientos 

previamente adquiridos relacionados con la búsqueda de información científica; se 

potenciará la identificación de descriptores de salud actualizados relacionados con el 

problema de investigación identificado y la utilización de operadores lógicos (booleanos) 

para optimizar el resultado de la búsqueda. 

Metodológicamente el estudio se justifica en el cumplimiento de los elementos 

conceptuales básicos del método científico y de la aplicación de la metodología de la 

investigación a las Ciencias de la Salud. Se comienza identificando un problema de 
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investigación, se definen objetivos y esquema metodológico y se realizará la revisión de 

los referentes bibliográficos que permitirá obtener información que conduzca a la 

elaboración de resultados. Los resultados serán analizados y discutidos para poder llegar 

a formular conclusiones y recomendaciones orientadas a dar respuesta al problema de 

investigación identificado. 

Por otro lado, desde el ámbito social se describen dos tipos de beneficiarios, lo directo y 

los indirectos. Los beneficiarios directos del estudio serán los miembros del equipo de 

investigación y aquellos pacientes con diagnóstico de esclerodermia localizada, en el caso 

del equipo de investigación la actualización y consolidación de conocimientos es su 

principal ventaja; en el caso de los pacientes destaca el acceso a información de 

vanguardia en cuanto a la sospecha clínica, diagnóstico definitivo y opciones terapéuticos 

de la enfermedad se refiere. 

Por su parte, es importante destacar a los directivos de salud como beneficiarios 

secundarios; estos podrán contar, al final de la investigación, con un documento con 

elevada calidad científica que resuma los elementos actualizados relacionados con 

sospecha clínica, diagnóstico definitivo y opciones terapéuticos de la esclerodermia 

localizada; este resultado puede abrir el camino hacia la realización de acciones 

encaminadas a lograr el diagnóstico temprano de la enfermedad y orientar su esquema 

terapéutico; de esta forma se estaría avanzado de forma segura hacia la disminución del 

riesgo de aparición de complicaciones, discapacidad y aumento la percepción de calidad 

de vida relacionada con la salud de los pacientes con diagnóstico definitivo de la 

enfermedad y sus familiares. 

Objetivos 

Objetivo general 

El objetivo general de este estudio fue realizar una revisión bibliográfica para actualizar 

los conocimientos relacionados con el manejo diagnóstico y terapéutico de la 

esclerodermia localizada 

Objetivos específicos  

 Describir los elementos básicos que posibilitan la sospecha clínica y diagnóstico 

definitivo de la esclerodermia localizada. 

 Definir el esquema terapéutico de la esclerodermia localizada en función de los 

grupos farmacéuticos disponibles. 
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2. CAPÍTULO II. METODOLOGÍA  

2.1.  Metodología 

2.1.1 Tipo y diseño de estudio 

 

Se realizó una investigación tipo básica, no experimental, retrospectivo, documental y 

transversal que consistió en llevar a término una revisión bibliográfica no sistemática. La 

investigación se orientó hacia el conocimiento de los elementos clínicos, 

epidemiológicos, diagnósticos y terapéuticos de la esclerodermia sistémica.   

El alcance del estudio fue descriptivo. Facilitó la obtención de información actualizada 

para poder describir las características clínicas, epidemiológicas, diagnósticas y 

terapéuticas de la esclerodermia localizada. De esta forma se dio cumplimiento a los 

objetivos específicos del estudio. 

Durante el desarrollo de este estudio se utilizaron varios métodos de investigación 

pertenecientes al nivel teórico. Entre ellos el método histórico lógico, el analítico sintético 

y el inductivo deductivo. Cada método fue fundamental para aportar elementos que 

contribuyeron al cumplimiento de los objetivos del estudio. A continuación, se describe 

parte de la contribución de cada método de investigación utilizado: 

 Histórico lógico: la aplicación de este método facilitó acceder a la información 

actualizada relacionada con el objetivo del estudio, que incluyo datos relacionadas 

con las características clínicas, epidemiológicas, diagnósticas y terapéuticas de la 

esclerodermia localizada. La información recopilada fue fundamental para poder 

dar cumplimiento a los objetivos planteados en forma de respuesta al problema de 

investigación. 

 Inductivo deductivo:  la aplicación de este método fue fundamental, para a partir 

del análisis de los elementos fisiopatológicos de la enfermedad (aspectos 

inductivos) comprender los elementos clínicos, diagnósticos y terapéuticos de la 

enfermedad (deductivo), el análisis conjunto de ambos elementos fue fundamental 

para poder definir e interpretar, de forma correcta todos los componentes de la 

esclerodermia localizada. 

 Analítico sintético: este método permitió estudiar de manera individual los objetos 

de estudio en torno a la esclerodermia localizada, es decir, las características 

clínicas, epidemiológicas, diagnósticas y terapéuticas, basado en los mecanismos 

etiopatogénicos de la enfermedad. Posteriormente, con los resultados de los 

análisis individuales, se procedió a realizar un análisis conjunto que fue lo que 

propicio llegar a resultados finales de la investigación.  
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2.1.2 Universo y muestra 

 

El universo de estudio lo constituyeron la totalidad de documentos a los que se tuvo 

acceso y cuyo tema de investigación estuvo relacionado, de forma directa o indirecta, con 

las características clínicas, epidemiológicas, diagnósticas y terapéuticas de la 

esclerodermia localizada. 

Inicialmente fueron identificados 81 documentos entre libros de texto, artículos 

publicados en revistas indexadas de alto impacto y regional, protocolos de actuación, 

consensos de actuación, tesis de grado, tesis de posgrado, monografías y guías 

terapéuticas.  

También fueron incluidos otros documentos no disponibles para su revisión en la web, 

estos documentos forman parte de un grupo de herramientas que se utilizan con 

determinada frecuencia en la práctica médica; se incluyen resúmenes, discusiones de 

caso, guías de programas de intervención, informes de trabajo, análisis situacionales de 

salud y otros documentos referenciales.  

A pesar de que estos documentos no estuvieron disponibles en la web, fueron citados y 

referenciados teniendo en cuenta el formato de referencia Vancouver que fue el utilizado 

en el estudio. Durante la revisión bibliográfica se obtuvo información de fuentes 

primarias, secundarias y terciarias de información.  

Se utilizaron distintas herramientas de búsqueda de información, entre ellas los 

descriptores de salud y los operadores booleanos. Los descriptores de salud permitieron 

acceder a un volumen mayor fe información ya que fueron utilizados en varios idiomas 

(español, inglés y portugués); en el caso específico del uso de operadores booleanos su 

finalidad fue optimizar los resultados de la búsqueda, es decir, propiciar que los 

documentos que fueran identificados contuvieran información relacionada con el tema de 

investigación planteado. De esta forma se pudo garantizar un elevado volumen de 

documentos y que estuvieran orientados hacia la problemática identificada.   

Finalmente, la muestra quedo constituida por 36 documentos. Estos fueron el resultado 

del análisis realizado con el algoritmo de identificación y selección de documentos 

utilizado en el estudio (figura 1). Todos los documentos que quedaron dentro de la 

muestra de investigación cumplieron con los siguientes requisitos: 

 Contendientes de información relacionada con las características clínicas, 

epidemiológicas, diagnósticas y terapéuticas de la esclerodermia sistémica 

 Tiempo de publicación inferior a 5 años, para los libros de textos se determinó 

extender el plazo a 10 años posteriores a su publicación.  

 Adecuado esquema metodológico sin presencia de sesos de publicación, inclusión 

o participación.  
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Figura 1. Flujograma de identificación y selección de documentos 

Fuente: elaboración propia 

 

3.1.3 Técnicas de procesamiento de la información 

 

Se utilizo como técnica de investigación la revisión documental, su aplicación fue la que 

permitió acceder a la información necesaria para elaborar resultados del estudio en base 

al cumplimiento de los objetivos de investigación. La utilización de operadores booleanos 

y de descriptores de salud facilitó el acceso a la información general y específica, 

independientemente de la fuente de información identificada.  

La revisión bibliográfica se centró fundamentalmente en artículos publicados en bases de 

datos regionales y de alto impacto. Las bases de datos regionales utilizadas fueron Scielo, 

Latindex, Lilacs y Redalyc.  Como bases de datos de alto impacto se utilizaron Scopus, 

Medline, Ice Web of Sciencie y PubMed, la utilización de estas bases de datos garantizo 

la calidad científica al ser documentos revisados por pares.  Cada documento fue leído y 
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analizado íntegramente, lo que facilitó que se pudiera seleccionar la información 

pertinente para poder responder a los objetivos del estudio y elaborar los resultados de 

investigación.  

Se utilizó un modelo de recolección de información con la finalidad de homogenizar el 

volumen de datos recopilados. De esta forma se pudo redactar un documento final de la 

investigación que no solo comprendió los resultados del estudio, sino también su análisis 

y discusión.  Este procedimiento permitió emitir conclusiones y recomendaciones 

relacionadas con el problema de investigación abordado. 

Los elementos éticos de la investigación estuvieron determinados por el respeto de la 

autoría de los documentos utilizados y también con relación a la protección de datos de 

identidad personal. Los resultados de la revisión bibliográfica fueron utilizados 

únicamente con fines investigativos. Los resultados del estudio serán publicados en 

revistas de alto impacto y regionales como parte de la estrategia de socialización y 

generalización de resultados.  
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3. CAPÍTULO III. DESARROLLO 

 

Uno de los elementos distintos del estudio fue la interrelación existente entre el objetivo 

general y los objetivos específicos que fueron identificados y que guiaron el análisis de 

la información recopilada. La figura 2 esquematiza la interrelación antes mencionada.  

Es importante destacar que para poder abordar de forma correcta la esclerodermia 

localizada es importante establecer una adecuada relación entre los elementos que 

permiten la sospecha clínica y diagnóstico definitivo de la enfermedad y el esquema 

terapéutico a implementar.  

   

Figura 2. Relación entre objetivo general y específicos del estudio 

Fuente: elaboración propia 

 

Elementos básicos que posibilitan la sospecha clínica y diagnóstico 

definitivo de la esclerodermia localizada.  

La esclerodermia es conceptualizada como un grupo heterogéneo de enfermedades de 

origen autoinmune que tienen como característica distintiva generar fibrosis en el tejido 

conjuntivo; el origen de su denominación proviene de un vocablo griego que significa 

piel endurecida.(3,6,13) 

Como grupo de enfermedades tiene como principal órgano diana la piel; aunque también 

pueden afectar otras estructuras adyacentes. Dentro de estas destacan la grasa, fascia, 

músculos, huesos y otros órganos de los aparatos digestivos, respiratorios, renal y 

cardiovascular principalmente. También puede afectar la membrana sinovial y los vasos 

sanguíneos.(10,13,14) 

Desde el punto de vista clasificatorio se divide en: (figura 3): 
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 Morfea (o esclerodermia localizada): es la forma más comúnmente diagnosticada 

en edad infantil, puede tener una evolución favorable, pero también puede 

evolucionar hacia una esclerodermia sistémica.(4,9,15) 

 Esclerosis sistémica con afectación cutánea limitada (o esclerodermia sistémica 

con afectación cutánea limitada). Esta forma clínica implica la presencia de 

manifestaciones cutáneas y extra cutáneas, donde estas últimas representan el 

componente sistémico de la enfermedad.(9,15) 

 Esclerosis sistémica con afectación cutánea difusa (o esclerodermia sistémica con 

afectación cutánea difusa). Existe compromiso sistémico, sin embargo, el 

elemento distintivo es el carácter difuso de la afectación cutánea.(9,15) 

 Esclerosis sistémica sin esclerodermia: Se caracteriza por afectación sistémica sin 

que existan manifestaciones cutáneas; es decir, no se identifica afectación en la 

piel, pero si en otros órganos y sistemas de órganos.(9,15) 

 

Figura 3. Clasificación de la esclerodermia 

Fuente: elaboración propia 

Dentro del grupo de esclerodermia localizadas o morfeas se describen 8 formas de 

presentación que se muestran en la figura 4 y cuyas características generales se resumen 

continuación: 

 Morfea en placas: Es la forma más común de esclerodermia localizada. 

Clínicamente se caracteriza por la presencia de lesiones hipercrómicas o 

hipocrómicas en forma de parches abultados. Generalmente afecta capas 

superficiales de la piel. Las lesiones son ovaladas, con un diámetro que puede llegar 

a ser de entre 1 y 20 cm, puede aparecer como una lesión única o confluir varias 

lesiones en una placa mayor.(7,16)  
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El color, o mejor dicho, el cambio de coloración, es uno de sus elementos 

distintivos; pueden comenzar como una lesión de color malva, que posteriormente 

se transforma en color blanco marfil en su centro con bordes de color lila. Con el 

paso del tiempo la placa en su totalidad puede pasar a tener un color marrón.(16)  

Otros de sus elementos distintivos es la afectación del folículo piloso, por lo que no 

hay pelos, la superficie de la placa suela ser suave, lisa y brillante, con ausencia de 

sudoración y disminución considerable de la sensibilidad. Suele afectar 

principalmente tronco y extremidades.(4,9)   

 Morfea generalizada: En esta forma clínica de esclerodermia localizada la 

característica distintiva es la extensión de la lesión, generalmente abarcando una 

amplia superficie de piel en una sola lesión. Su evolución es hacia la cronicidad, 

pero en forma de esclerodermia localizada; es muy poco probable su evolución a 

esclerodermia sistémica. Afecta principalmente el tronco donde genera un 

engrosamiento perceptible de la piel.(3,9,17) 

 Morfea superficial: Suele afectar principalmente a mujeres entre 30 y 50 años de 

edad, aunque puede aparecer en cualquier edad y sexo.  Se presenta con lesiones 

simétricas ubicadas principalmente en regiones inguinales, axilares y submamarias. 

Las lesiones son de color malva y pueden ser únicas o variadas. (12,18) 

 Morfea lineal: Es la forma clínica que con mayor frecuencia afecta a niños y 

adolescentes. Se presenta como una lesión abultada, con predominio de afectación 

en las extremidades, independientemente de si son superiores o inferiores. Las 

lesiones suelen describirse como bandas o líneas. Afectan tanto al tejido subcutáneo 

como al músculo que se localiza de forma adyacente.(14,15,18) 

 Coup de sabre o golpe de sable: Afecta la cara y el cuero cabelludo, aunque 

raramente se presenta en ambas localizaciones en un mismo paciente. Es 

considerada como un enfermedad que puede ocasionar caída y pérdida del cabello 

y anormalidades en el crecimiento de los huesos faciales, lo que genera la aparición 

de deformidades del macizo facial.(19) 

 Morfea pan esclerótica discapacitante de la infancia: Es considerada como una 

forma de presentación rara y poco frecuente de esclerodermia localizada. Se 

presenta en edad infantil y desde el punto de vista de lesión histopatológico afecta 

la piel con un endurecimiento extremo de ella y de los músculos subyacentes. Como 

enfermedad ha sido asociada a contracturas articulares, úlceras de difícil 

cicatrización y lesiones neoplásicas de la piel como es el caso del carcinoma de 

células escamosas.(20) 

 Síndrome de Parry-Romberg: Es conceptualizada como una rara enfermedad 

neurocutánea, en la cual existe asociación entre la esclerodermia lineal y la 

hemiatrofia progresiva facial. Los pacientes refieren igualmente cuadros de cefalea 

migrañosa, dolor en región facial y, aunque raros, pueden aparecer cuadros de 

epilepsia con presencia de convulsiones.(21,22) 

 Atrofodermia de Pierini y Pasini: Se caracteriza por perdida profusa del tejido 

subcutáneo que se expresa clínicamente con depresión en la piel; siempre debe de 

realizarse el diagnóstico diferencial con la paniculitis lúpica.(23,24) 
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Figura 4. Formas clínicas de la esclerodermia localizada 

Fuente: elaboración propia 

A partir de lo antes expuesto se puede llegar a realizar un resumen sobre los principales 

elementos que permiten la sospecha clínica y el diagnóstico definitivo de la esclerodermia 

localizada; estos e muestran en la tabla 1. 

Tabla 1. Elementos que justifican la sospecha clínica y diagnóstico definitivo de la 

esclerodermia localizada. 

Formas clínicas 

esclerodermia 

localizada 

 

Sospecha clínica 

Diagnóstico 

definitivo 

Morfea en placas  Lesiones hipercrómicas o hipocrómicas 

en forma de parches abultados. 

 Cambios de coloración de la lesión. 

 Afectación del folículo piloso. 

 Superficie de la placa suela ser suave, 

lisa y brillante. 

 Localización en tronco y extremidades 

 

 

 

 

 

Se centra en la 

identificación 

de las 

manifestaciones 

clínicas, 

características 

semiológicas de 

la lesión y 

elementos de 

sospecha; sin 

embargo, 

Morfea 

generalizada 

 Gran extensión de la lesión 

 Localización en el tronco 

 Engrosamiento perceptible de la piel 

Morfea superficial  Afecta a mujeres principalmente 

 Entre 30 y 50 años de edad 

 Lesiones simétricas 

 Localización en ingle, axilas y pliegues 

submamarios 

Morfea lineal  Afecta a niños y adolescentes 
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 Lesión abultada en las extremidades 

 Lesiones en forma de bandas o líneas 

siempre debe 

ser confirmado 

mediante 

estudio 

histopatológico 

Coup de sabre  Afecta la cara y cuero cabelludo 

 Provoca caída del cabello 

 Puede generar deformidad facial 

Morfea pan 

esclerótica 

discapacitante de la 

infancia 

 Afecta a niños 

 Endurecimiento extremo de la piel 

 Se asocia a ulceras, lesiones 

neoplásicas y contracturas musculares 

Síndrome de Parry-

Romberg 

 Lesiones atróficas faciales 

 Se asocia a epilepsia y convulsiones 

Atrofodermia de 

Pierini y Pasini 

 Depresiones en la piel 

Fuente: elaboración propia  

Esquema terapéutico de la esclerodermia localizada en función de los 

grupos farmacéuticos disponibles  

No existen esquemas terapéuticos establecidos para el tratamiento de la enfermedad; el 

uso de glucocorticoides e inmunosupresores, han sido propuestos como los grupos 

farmacológicos orientados hacia el control de la actividad clínicas de la enfermedad. Estos 

grupos farmacológicos se acompañan de otros fármacos para tratar las manifestaciones 

clínicas presentes; estos constituyen las escasas herramientas terapéuticas con que se 

dispone para tratar la esclerodermia localizada.(25,26) 

El tratamiento prescrito se basa en la utilización de tópicos locales, como es el caso del 

clobetazol; los mencionados anteriormente glucocorticoides y como fármaco modificador 

de la enfermedad el methotrexate (MTX). Este último ha sido señalado como el fármaco 

modificados de la enfermedad de primera línea en el tratamiento de la esclerodermia 

localizada, sobre todo en los subtipos que muestran afectación moderada, severa o de 

localización más profunda que la epidermis.(3,27)  

La esclerodermia localizada puede evolucionar a una esclerodermia sistémica con 

manifestaciones extra cutáneas. En estos casos el MTX continuará siendo el medicamento 

de elección; sin embargo, en caso de no respuesta, respuesta inadecuada o intolerancia al 

uso de MTX se pueden probar con otros FAME, inmunosupresores o llegar a utilizar 

terapia biológica siempre y cuando se tengan presente el aumento del riesgo de aparición 

de complicaciones y reacciones adversas.(28-30) 

La esclerodermia localizada es una enfermedad que puede permanecer de esa forma, es 

decir, localizada; sin embargo, se describe que un porciento de ellos puede evolucionar 

hacia formas sistémicas de la enfermedad; donde además de las lesiones dermatológicas 

se adiciona compromiso articular y extra articular que condiciona la aparición de un 

variado número y tipo de manifestaciones clínicas y complicaciones de la enfermedad 
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que condicen a la aparición de distintos grados de discapacidad y afectación de la 

percepción de calidad de vida relacionada con la salud.(31-33) 

En la actualidad no existe consenso en cuento al tratamiento efectivo que debe utilizarse 

en pacientes con esclerodermia localizada. Se describe que una de las líneas de acción es 

controlar el proceso inflamatorio local o sistémico que se tiene la enfermedad como parte 

de su mecanismo etiopatogénico.(32,33,35) 

Dentro de las opciones que con mayor frecuencia se utilizan, desde el punto de vista 

terapéutico, se describe:(34-36) 

 Uso combinado de esteroides, MTX y colchicina 

 Fototerapia con rayos ultravioleta (UVB) como alternativa terapéutica tanto par 

lesiones de piel superficial como profunda. 

 Uso de inmunosupresores como es el caso del Tacrolimus por vía tópica. 

 Uso fisioterapia como tratamiento complementario en pacientes con contracturas 

musculares. 

 El uso de cremas hidratantes en la piel afectada también es de ayuda. 

 Protección solar para evitar la hiperpigmentación mediante el uso de cremas 

protectoras solares. 

De forma general los objetivos del tratamiento en la esclerodermia localizada se centran 

en la disminución del proceso inflamatorio y en la protección de la piel afectada; en la 

figura 5 se grafica los objetivos de tratamiento de la enfermedad. 

 

Figura 5. Objetivos del tratamiento de la esclerodermia localizada 

Fuente: elaboración propia 
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Desde el punto de vista farmacológico, se muestra en la tabla 2 los efectos de los fármacos 

que con mayor frecuencia se utilizan en el tratamiento de la esclerodermia localizada. 

Tabla 2. Efectos esperados de los grupos farmacológicos utilizados en el tratamiento de 

la esclerodermia 

Fármaco Nivel de evidencia científica y recomendación 

 

Antinflamatorios no 

esteroideos 

Su principal resultado a esperar es la disminución del 

proceso inflamatorio local y sistémico mediante el 

control de la producción de citocinas proinflamatorias. 

También son útiles para el tratamiento de la contractura 

muscular adyacente. 

 

 

 

Glucocorticoides 

Interviene en el suministro de acido hialurónico al 

hígado limitando el mismo por lo que minimiza de forma 

exponencial la producción hepática de sustancias 

proinflamatoria. Permite el restablecimiento del 

equilibrio entre sustancia pro y antinflamatorias. Tiene 

acción antinflamatoria y modula la respuesta inicial de 

los linfocitos T. 

 

 

Inmunosupresores 

La finalidad de uso en la esclerodermia localizada es 

contribuir a la restauración de la función adecuada del 

sistema inmune. Se parte del conocimiento que l 

esclerodermia, localizada o sistémica, tiene su origen en 

la afección autoinmune. 

Protectores solares Su uso es favorable para minimizar la 

hiperpigmentación de la piel 

Cremas hidratantes Mejoran el estado de la piel, evitando la hiperqueratosis 

resultante de la enfermedad. 

Fuente: elaboración propia 

De esta forma puede evidenciarse que los recursos terapéuticos son escasos. La 

esclerodermia localizada continúa siendo un enigma para los investigadores médicos 

desde varios putos de vistas. En la actualidad, los esfuerzos asistenciales se centran en el 

diagnóstico temprano de la enfermedad para minimizar, mediante el uso de los recursos 

terapéuticos disponibles, la progresión a enfermedad sistémica y la aparición de 

complicaciones. 
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CONCLUSIONES 

 

Las siguientes conclusiones fueron planteadas en base a los resultados obtenidos en la 

investigación: 

 Se describieron los elementos básicos que posibilitan la sospecha clínica y 

diagnóstico definitivo de la esclerodermia localizada. Dentro de ellos es necesario 

destacar la lesión de la piel, generalmente hiperpigmentada que constituye el 

principal elemento de sospecha clínica; se describe también la restricción del 

tejido celular subcutáneo y la pérdida de la elasticidad de la piel como otras 

características distintivas de la enfermedad. Para la confirmación del diagnóstico, 

además de las manifestaciones clínicas es imprescindible el estudio 

anatomopatológico.  

 Se define que el esquema terapéutico de la esclerodermia localizada estará 

determinado por una variedad de elementos como son la extensión, evolución y 

presencia de manifestaciones sistémicas, que puede significar la extensión hacia 

una esclerodermia localizada. El uso de esteroides mejora el estado inflamatorio 

de la piel y disminuye su contractura; en casos con riesgo de progresión a 

esclerodermia sistémica se indican fármacos modificadores de la enfermedad 

como es el caso del metotrexato. 
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RECOMENDACIONES 

 

 Realizar investigaciones experimentales, con el consentimiento del Comité de 

ética de la Investigación en Seres Humanos con la finalidad de identificar, en la 

práctica médica, la verdadera incidencia de la esclerodermia localizada en 

población general, basando el diagnóstico en resultado de estudio histopatológico. 

 Socializar los resultados del presente estudio con la finalidad de aumentar el nivel 

de conocimiento de la población general y de los profesionales de la salud en torno 

al diagnóstico y tratamiento de la esclerodermia localizada.  
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