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Morfologia ecografica de
sindrome de Stiff cutaneo con
correlacion clinica e histolégica

Ultrasound Morphology of Stiff Skin Syndrome
with Clinical and Histological Correlation

Sr. Director:

El sindrome de Stiff cutaneo o sindrome de la piel rigida es
una patologia esclerodermiforme, mas frecuente en nifos,
que compromete las regiones pelviana, escapular y muslos
y se asocia a prominente fibrosis de las capas cutaneas sin
el componente inflamatorio de la esclerodermia o morfea'.
Clinicamente se manifiesta con areas de piel indurada habi-
tualmente sin cambios de coloracion y en ocasiones con
hipertricosis, hiperpigmentacion, nodulos subcutaneos en
las manos, lordosis con flexion de caderay rodilla y abdomen
prominente’.

El diagnostico y la monitorizacion de este cuadro pueden
presentar un desafio clinico, ya que por la induracion puede
simular una morfea. Por otro lado, el seguimiento clinico no
permite conocer la extension real, y una monitorizacion con
biopsias seriadas seria poco practica e invasiva en nifos.

En los Gltimos afos, las aplicaciones de la ecografia en
dermatologia han crecido enormemente?, y hasta la fecha
el patroén ecografico del sindrome de Stiff cutaneo no ha sido
reportado.

Caso clinico. Una nifa de 4anos de edad, alérgica a la
proteina de leche de vaca y sin antecedentes familiares de
importancia, consulta por engrosamiento y rigidez progre-
siva de la piel del tronco, caderas, gliteo derecho y pierna
izquierda desde los 2 meses de vida, sin limitacion de la
movilidad articular.

Al examen fisico destaca una piel indurada en caderas,
zona lumbar y gliteo derecho, con zonas nodulares sobre-
elevadas e irregulares sin eritema, edema, calor local ni
hipertricosis. (fig. 1).

Los examenes de laboratorio evidenciaron un hemograma
y PCR normales y anticuerpos antinucleares, anti-DNA vy
anti-ENA negativos.

Se realizé una ecotomografia Doppler color de cadera 'y
gliteo derechos (Logic E9, General Electric Health Systems;
Wakesha, WI; transductor compacto lineal de 8-18 MHz),

Figura1 Clinica. Piel de tronco inferior, cadera y gliteo dere-
cho con placas de superficie mamelonada, induradas al tacto,
sin alteraciones del color ni pérdida de foliculos pilosos.

utilizando el protocolo dermatoldgico®, que mostrd zonas
focales de engrosamiento y disminucion de la ecogenicidad
dérmica, con foliculos pilosos conservados. No se observa-
ban imagenes nodulares o quisticas definidas. El espesor de
la dermis vario6 ente 1,5y 3,8 mm, siendo mayor en la cadera
derecha. No se encontraron focos calcicos en el interior o
en la periferia de estas areas. El tejido adiposo subcutaneo
presentaba una ecoestructura homogénea, un grosor conser-
vado y septos fibrosos hiperecogénicos prominentes. No se
visualizaron signos de hipervascularizacion y los planos mus-
culotendinosos mantenian su morfologia normal (fig. 2). Con
estos hallazgos ecograficos se descartd una morfea activa,
siendo los hallazgos ecograficamente compatibles con un
sindrome de Stiff cutaneo.

El estudio histoldgico mostré una epidermis delgada orto-
queratdtica con conservacion del limite dermoepidérmico y
un engrosamiento de la dermis con fibras colagenas gruesas y
mas densas, especialmente en la porcion inferior de la der-
mis reticular. En el paniculo adiposo se observaban septos
engrosados. La tincion azul alcian demostré un incremento
de la mucina intersticial en la dermis y en los septos del
paniculo adiposo (fig. 3).

Con los elementos clinicos, ecograficos e histologicos se
hizo el diagndstico de sindrome de Stiff cutaneo.

Discusion. El sindrome de Stiff cutaneo constituye un
trastorno de patogénesis desconocida hasta hace poco
tiempo atras*. Las principales hipdtesis describen una ano-
malia primaria de la fascia con aumento de la produccion
de colageno VI y una anomalia congénita de los fibroblastos
que conduce a una fibrosis dérmica no inflamatoria debido
a una sintesis defectuosa de mucopolisacaridos’.

hipodermis

Figura 2

Ecografia. A)La escala de grises (eje longitudinal; cadera derecha) muestra un engrosamiento y disminucion de la

ecogenicidad dérmica (*) con foliculos pilosos conservados (puntas de flechas). B) El doppler color (eje longitudinal; cadera derecha)
demuestra ausencia de hipervascularizacion dérmica e hipodérmica. Note los septos fibrosos (flechas) prominentes en la hipodermis

(AyB).
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Figura 3
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Histologia. A) Tincion hematoxilina-eosina, aumento 20x: dermis reticular con bandas de colageno engrosado y denso,

5,

sin infiltrado inflamatorio. B) Tincion azul alcian, aumento 200x: aumento de mucina en el tejido conectivo.

En los ultimos afios ha cobrado relevancia la utilidad de
la ecografia Doppler color en dermatologia, dada su alta
definicion para visualizar simultaneamente las capas cuta-
neas, los planos subyacentes y la vascularizacién®?. Hasta
donde tenemos conocimiento, este caso seria el primero en
el que se describe la morfologia ecografica en esta enti-
dad. Los signos ecograficos de Stiff serian el engrosamiento
y la disminucion de la ecogenicidad dérmica, septos fibrosos
prominentes en la hipodermis, foliculos pilosos de morfolo-
gia conservada y ausencia de hipervascularizacion regional.
El diagndstico diferencial mas importante seria con la mor-
fea activa, donde se observaria afectacion inflamatoria de
los planos dermohipodérmicos, disminucion de ecogenicidad
dérmica, areas de aumento de ecogenicidad subcutanea y
signos de hipervascularizacion dermohipodérmica, con pér-
dida de la definicion de los foliculos pilosos’.

En el futuro seria necesario comparar las imagenes
ecograficas de esta patologia con otros tipos de lesiones
hamartomatosas, como los nevos del tejido conectivo, que
con frecuencia se observan en la edad infantil. Quizas algu-
nos casos diagnosticados clinicamente como hamartomas
podrian corresponder o asociarse con esta entidad.

Otra potencial utilidad de la ecografia en esta condicion
seria la seleccion del sitio de biopsia, ya que este método
de diagnostico por imagenes permite delimitar las zonas de
mayor compromiso, definir su profundidad y cercania con
estructuras de riesgo tales como vasos y nervios de mayor
calibre.

En conclusion, la ecografia Doppler color permite apoyar
el diagndstico ecografico de sindrome de Stiff cutaneo.
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