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RESUMEN

La morfea es una rara enfermedad fibrosante de piel y tejidos subyacentes que
aparece a cualquier edad, con mas frecuencia en mujeres. Es de etiologia
autoinmune, benigna, con remision espontanea o recidivante cronica; y se
caracteriza por la aparicion de areas de piel esclerosadas, Unicas o multiples,
redondeadas o lineales, asintomaticas, de evolucion cronica y sin afeccion
sistémica. Se present6 un paciente en edad pediatrica con esta enfermedad, cuya
clinica, examen diagnéstico e histologia fueron compatibles con la enfermedad de
morfea lineal que, a pesar del retraso en su diagnostico una vez iniciado el
tratamiento inmunosupresor presentd una evolucion favorable, simultaneamente
se le realiz6 fisioterapia.

DeCS: esclerodermia localizada; salud infantil.
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ABSTRACT

Morphea is a rare fibrosing disease of the skin and underlying tissues which is
more common in women and can appear at any age. It is an autoimmune and
benign disease with spontaneous remission or chronic relapsing course; it is
characterized by the appearance of single or multiple, rounded or linear,
asymptomatic, chronically evolving sclerosed skin areas without systemic
involvement. We present a female pediatric patient with this disease, whose
symptoms, diagnostic examination and histology were compatible with linear
morphea that, despite the delay in its diagnosis, she had a favorable evolution
once immunosuppressive treatment was started, and physiotherapy was
simultaneously performed.

MeSH: scleroderma, localized; child health.

Recibido: 29/11/2021
Aprobado: 8/03/2022

La esclerodermia cutanea (Morfea) es una enfermedad benigna del tejido
conectivo y de curso crénico, que se caracteriza por la presencia de areas de piel
induradas. Su causa es desconocida, aunque se han descrito multiples
asociaciones con traumatismos locales, infecciones virales (virus Ebstein Barr,
varicela, etc.), bacterianas (Borrelia burgdorferi), vacunaciones (triple virica,
antituberculosa) y enfermedades autoinmunes.®

La morfea se clasifica segun la forma y extensién de las lesiones en placas, en
gotas, lineal, generalizada y profunda. Tiene una incidencia de 0.4 a 2.7 por 100
000 habitantes. Se observa a cualquier edad, incluso en nifios puede afectar el 15
% en las edades de 2 a 14 afos; afecta a ambos sexos, con predominio en
mujeres de 20 a 40 afios de edad, con una proporcién de 2:1.%

Es mas frecuente en la raza blanca; se desconoce la patogenia. Se postula el
inicio con dafio vascular, incremento en la produccion de colageno y disminucion

de su destruccion. Hay alteraciones comunes, como cambios en estructuras
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derivadas del mesodermo, en la microvasculatura, factores autoinmunitarios y
fibrosis cutanea, o desencadenantes como radioterapia o traumatismo. Se postula
una teoria de microquimerismo e incluso se han encontrado alteraciones
cromosomicas. Algunos han demostrado relacion con Borrelia burgdorferi, por la
presencia del microorganismo en los tejidos o de anticuerpos contra €l. No se
observa relacién con algin tipo de antigeno de histocompatibilidad de HLA.*?

Se ha sospechado la intervencion de agentes toxicos, principalmente silicosis y
sustancias quimicas, como el cloruro de vinilo, medicamentos, asi como
alteraciones metabdlicas del calcio, aminoacidos y serotonina; puede haber
actividad fibroblastica excesiva, pero esta Ultima se encuentra disminuida ante

esclerosis sistémica.?®

Presentacion de caso

Paciente de 10 afios de edad, de color de piel morena que presenta antecedentes
previos de salud. No existe reporte de enfermedad autoinmune familiar. La
adolescente lleva aproximadamente un afio y medio con un cuadro cutaneo
caracterizado por lesiones en placas induradas en el muslo izquierdo. Fue
atendida en multiples ocasiones por el médico de familia debido a que al inicio
presentaba 2 maculas hiperpigmentadas de 3 cm de diametro, el cual recomendd
uso de esteroides topicos y terbinafina en crema; no presentd respuesta clinica,
las lesiones continuaban incrementandose con los meses siguiendo un patrén
lineal, la piel de la zona afectada de forma adelgazada y brillante; sin dolor, ni
compromiso funcional de la extremidad inferior afectada. Ante esta situacion la
madre decide realizar evaluacion con el dermatdlogo del area de salud para un

mejor diagndstico y tratamiento.

Hallazgos positivos al examen fisico:
Piel: cuadro cutaneo con lesiones en placas induradas hiperpigmentadas de color
marron, con centro deprimido blanquecino, areas de piel con textura acartonada,

con distribucion lineal o en bandas, bien delimitadas, resistentes al pellizcamiento,
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asintomaticas, que se encuentran localizadas en el muslo del miembro inferior

izquierdo y de un tiempo de evolucion de un afio y medio. (Figuras 1y 2)

Figura 1. Lesién en muslo izquierdo en placa hiperpigmentada
con piel de textura acartonada, indurada de color marrén,
brillante, centro deprimido blanquecino resistente
al pellizcamiento y patrén de distribucion lineal.

Figura 2. Lesién en muslo izquierdo en placa hiperpigmentada
de color marrén, brillante, centro deprimido blanquecino
con patrén de distribucion lineal y lesiones activas nuevas
en forma de maculas hiperpigmentadas cerca de la rodilla
(1/3 inferior del muslo izquierdo).
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Los examenes revelaron:

Hemograma con diferencial y eritro en limites normales

Pruebas tiroideas, inmunoglobulinas séricas, radiografia de extremidad inferior
izquierda, radiografia de térax, ecografia abdominal en limites normales.

Antigeno superficie B y C negativos

Orina negativa

Factor reumatoide positivo.

La biopsia cutanea mostrd: epidermis normal; en la dermis con ligero edema y
engrosamiento de los haces de colageno, con infiltrado linfoplasmocitario
perivascular, atrofia de los anexos de piel, y vasos con paredes engrosadas y luz

estrecha. (Figura 3)

Figura 3. Histopatologia de la morfea en la paciente.
Esclerosis completa y gruesa de la dermis cutanea.
Homogeneizacion de fibras de colageno.
Pérdida de foliculos pilosos y glandulas sudoriparas.

Una vez realizado el examen fisico clinico y la biopsia, se confirma el diagndstico
de la enfermedad de morfea lineal o en banda. Se inici6 tratamiento con
prednisona oral a 2 mg/kg/d por 7 dias y en dosis decreciente un mes, asociado a
metotrexato oral (0.3 mg/kg por semana en nifios), que continué por 16 meses y
gue mejoro la textura de las lesiones de la extremidad inferior, sin aparicion de

nuevas lesiones. Simultaneamente se realiz6 fisioterapia.
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La morfea o esclerodermia lineal con frecuencia se observa en la infancia o la
juventud y se trata probablemente de la variante de morfea mas comun en este
grupo de la poblacién, afectando entre el 40 y el 70 % de los nifios estudiados.™?
En general, es una lesion Unica, unilateral y de distribucién lineal, que con
frecuencia asienta en las extremidades, la cara o el cuero cabelludo. Muchas
veces, estas lesiones lineales siguen las lineas de Blaschko, por lo que se ha
propuesto que un posible mosaicismo genético sea el factor determinante de la
distribucion lineal del proceso escleroso. A menudo, son lesiones profundas que
interfieren en el crecimiento de la extremidad y ocasionan deformidades por la
atrofia del musculo y el hueso subyacente, asi como contracturas articulares. En
superficie aparecen como bandas de piel deprimida, mal delimitadas, con
trastornos de la pigmentacién.®

La morfea es una enfermedad del tejido conectivo de etiologia desconocida,
reportada desde el siglo XVIIl. Se caracteriza por depésito excesivo de colageno
con engrosamiento e induracién de piel y tejido subcutaneo, se produce cambio de
la coloracién y consistencia de la piel.®

Es sumamente curioso como se desarrolla la morfea, pues existen 2 fases, una
precoz de mayor actividad o fase inflamatoria (o activa) inicial con parches o
placas violaceas que varian de tonos rojizos a oscuros, y con el tiempo, el centro
se convierte en blanco y esclerotico, de esta manera los bordes de las lesiones
adquieren un borde inflamatorio violaceo o anillo lila, con piel indurada en el centro
y el borde. Durante esta etapa las lesiones pueden expandirse y aparecer nuevas
lesiones.®

En esta fase los hallazgos histologicos consisten en infiltrado perivascular,
predominantemente de linfocitos, con escasas células plasmaticas y eosinoéfilos en
la dermis reticular profunda y tejido subcutaneo, acompafiado de haces
engrosados de colageno, disminucion de fibras elasticas y células endoteliales
aumentadas de tamafio. El deposito de colageno superabundante destruye los
foliculos pilosos y estructuras anexas que traen como resultado placas

anhidréticas sin pelo. Muchos pacientes experimentan largos periodos de
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inactividad de la enfermedad; sin embargo, los pacientes con morfea son
propensos a desarrollar nuevas lesiones a lo largo de su vida.®

En la etapa tardia, cuando la fase activa se desploma, el dafio resultante se
manifiesta con aumento de grosor de la piel, especialmente en el centro de la
lesion que clinicamente se observa como placas escleréticas blancas o placas con
hiperpigmentacion inflamatoria posterior, y la histologia revela colageno engrosado
que reemplaza el infiltrado inflamatorio previo, lo que conduce a atrofia de las
glandulas ecrinas y foliculos pilosos. Ademas, los capilares tienen una pared
fibrética y una luz estrecha; estos elementos se correlacionan clinicamente con
atrofia dérmica y subdérmica, expresada como adelgazamiento cutaneo, y en los
casos mas severos depresion o concavidad de la zona afectada, e induracién.®
La morfea lineal es el subtipo mas comun en nifios y un mosaicismo genético ha
sido sugerido como un mecanismo patogénico debido a su fuerte correlacién con
las lineas de Blaschko. Los estudios epidemiolégicos informan que entre el 5 % al
25 % de los niflos con enfermedad lineal pueden tener implicacion bilateral. Se
caracteriza por una linea o banda que involucra la dermis, la hipodermis y
frecuentemente el muasculo subyacente, el tendon y el hueso. Los sitios mas
comunes son las piernas, los brazos, el hueso frontal y el tronco. En las
extremidades pueden atravesar una articulacion, y si se esclerosan y alteran los
muasculos y los tendones producir contractura articular y disfuncion de la
extremidad. Si se afecta la placa de crecimiento epifisiario habra acortamiento
permanente de la extremidad.®34%

Se ha reportado hasta un 30 % - 50 % de complicaciones ortopédicas.
Aproximadamente el 25 % de los pacientes con morfea lineal tiene compromiso de
cabeza y cuero cabelludo, denominada «en golpe de sable» debido a la depresién
que simula la cicatrizacién de una herida por ese mecanismo.® En estos casos

puede ocurrir compromiso neurolégico y ocular de variada severidad.®

Las variedades clinicas de clasifican en:
1. Morfea en placa, morfea guttata, atrofodermia de Pasini y Pierini, morfea
nodular o queloidea, liquen escleroso y atrofico.
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2. Morfea generalizada.

3. Morfea ampollosa.

4. Morfea lineal: morfea en golpe de sable, atrofia hemifacial progresiva.

5. Morfea profunda: fascitis eosinofilica o sindrome de Shulman, morfea profunda

y morfea panesclerotica de la infancia.

La morfea circunscrita o en placa es el subtipo mas frecuente en adultos. Se
caracteriza por una o mas lesiones redondeadas, induradas, de 1-3 cm de
diametro, generalmente en el tronco o en la regién proximal de las extremidades.®
La morfea generalizada, esta definida por mas de 3 lesiones en placas, de mas de
3 cm, que confluyen y afectan varias areas anatdmicas, incluso; se torna todo un
reto para el médico realizar la diferenciacién clinica de morfea generalizada, de
esclerosis sistémica. Los pacientes con morfea generalizada no deberian tener el
fenémeno de Raynaud, esclerodactilia, o cambios capilares del lecho ungueal.
La morfea panesclerética afecta al 1-2 % de los pacientes y es incapacitante.
Inicialmente involucra las extremidades, pero puede migrar a otras localizaciones
como el tronco, la cara y las areas distales de los dedos y las ufias. Ocurre una
fibrosis rapidamente progresiva de la dermis, subcutaneo, fascia y musculo con
compromiso ocasional de hueso.

Este proceso lleva a contracturas articulares, atrofia muscular, ulceraciones
cutdneas y, si compromete el térax, a insuficiencia respiratoria. Puede
desarrollarse carcinoma de células escamosas en las areas de heridas crénicas.®
La morfea mixta ocurre hasta en el 15 % y simplemente se define por la presencia
de mas de un subtipo clinico, es mas frecuente la asociacion de morfea lineal y en
placas.**3%. Las manifestaciones extracutaneas ocurren hasta en un 25 % de los
pacientes en el curso de la enfermedad. Es recomendable evaluacién
oftalmolégica, que es mandatoria si la morfea lineal (ML) afecta la cabeza.®

El diagnéstico de ML se basa en el cuadro clinico y, en ocasiones, como en este
caso, es apoyado por la biopsia de piel y tejidos subcutaneos. La velocidad de
eritrosedimentacion puede estar aumentada cuando hay inflamacion activa. El

factor reumatoideo, positivo como en este caso, puede estar presente en el 25-30
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% de los pacientes, y se han asociado a compromiso cutaneo mas severo o
afectacion articular.®

Para evaluar la actividad de la morfea y monitorear su seguimiento la herramienta
disponible fue el ultrasonido.

Si bien la esclerodermia localizada o morfea no tiene, salvo excepciones, una
repercusion sistémica grave, puede ser causa de una gran morbilidad ya que las
lesiones, muchas veces localizadas en la cara y en las extremidades, pueden ser
muy deformantes y ocasionar importantes limitaciones fisicas. En general, cuanto
mas extensa y profunda es la afeccion del proceso escleroso, mayor es la
probabilidad de detectar alguna anomalia visceral acompafiante; esto es lo que
puede ocurrir fundamentalmente en la esclerodermia lineal, la morfea generalizada
y la morfea profunda. Las complicaciones sistémicas méas frecuentes son las
artralgias y, en el caso de que las lesiones asienten en el polo cefalico, las
manifestaciones neuroldgicas y oculares. Los pacientes con morfea también
tienen un mayor riesgo de enfermedad autoinmune entre sus familiares.®

El diagnostico diferencial es con esclerosis sistémica progresiva, otras lesiones
despigmentadas como vitiligo, liquen esclero-atréfico, micosis fungoide
hipopigmentada, seudoesclerodermia por porfiria cutanea tarda, pitiriasis
liguenoide cronica, hipopigmentacion postinflamatoria, tifia versicolor y pitiriasis
alba, asi como hiperpigmentadas postinflamatoria, medicamentosa o metabolica e
induradas como paniculitis, sindrome de piel dura, fascitis eosinofilica, dermopatia
fibrosante y escleroderma.*”

El tratamiento depende de la severidad de la enfermedad, que considera el
subtipo, compromiso potencial de tejidos mas profundos, localizacion de las
lesiones y estado de actividad de la enfermedad.”

Debido a lo poco comun y autolimitado a veces de la enfermedad, resulta dificil
evaluar estudios controlados. Aun no hay acuerdo en cuanto a qué pacientes
deberian ser tratados ni en el mejor método para tratarlos. Se ha utilizado drogas
como corticoides, inmunosupresores no esteroides, analogos de la vitamina D,

antirreumaticos, fototerapia y otros, sin que ninguno demuestre una eficacia
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probada. Hasta ahora, el pronéstico sigue siendo impredecible, depende del tipo
de lesién y de las caracteristicas de cada paciente.®

Las lesiones superficiales y circunscritas pueden desaparecer en 3 a 5 afios sin
intervencion. Si no hay aumento de las lesiones, eritema u otro signo de actividad,
monitorear la lesion es aceptable; si hay signos de enfermedad activa, una lesién
Unica, superficial, en una localizacién no cosmética, se puede tratar tOpicamente
con corticoides, inhibidores de la calcineurina, imiquimod, analogos de la vitamina
D o fototerapia con luz ultravioleta. En las formas moderadas como la de este
paciente, hay consenso en el uso de metotrexato a dosis bajas junto con
corticoides orales o pulsos de metilprednisolona; estos tratamientos han probado
ser efectivos, con escasos efectos adversos.™

La duracién del tratamiento con metotrexato no esta completamente dilucidada. Se
ha usado por periodos prolongados de hasta 2 afios sin complicaciones, y el
consenso es tratar al menos 2 afos, ya que en menor tiempo favorece las
recaidas 2. Publicaciones recientes han enfatizado en las dificultades de acceso
por falta de especialistas, asi como los errores de diagndstico y tratamiento en
etapas iniciales de la enfermedad, lo que ocasiona retardo en la referencia y
tratamiento especifico. Lo 6ptimo es el manejo multidisciplinario: reumatélogo,

dermatélogo, fisiatra, y terapeuta ocupacional.®

Comentario

Se presentd un caso clinico de morfea lineal o en banda confirmado por biopsia,
conocido en la literatura pero de aparicion escasa, por lo que existen problemas
para su diagnostico; se debe tener presente su similitud con otras dermatosis en la
edad pediatrica. La respuesta al tratamiento inmunosupresor ha sido favorable; es
importante el conocimiento de esta enfermedad por los profesionales en la

Atencién Primaria de Salud.
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