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HISTORIA CLINICA

Mujer de 68 anos de edad, sin antecedentes derma-
tologicos de interés, que hace 4 anos, consulta por la
aparicion en la espalda de una placa blanquecina, in-
durada y muy pruriginosa que iba aumentando de ta-
mano progresivamente (fig. 1). Sucesivamente le fue-
ron apareciendo lesiones de similares caracteristicas,
persistentes, en miembros superiores, inferiores y t6-
rax sin sintomatologia sistémica acompanante. En la
actualidad consulta por la aparicién hace un mes so-
bre una de las placas preexistentes en regién preti-
bial derecha, de una lesion ampollosa de contenido
claro, que se ha ido extendiendo progresivamente.
La paciente no referia ningtin traumatismo local.

EXPLORACION FISICA

En region pretibial derecha, presentaba una placa
de coloracién pardusca con dreas blanquecinas de
12 x 4 cm aproximadamente, de bordes mal definidos
y en la superficie de la misma, una ampolla de con-
tenido liquido claro de distribucién longitudinal y
bordes irregulares de 9 x 2 cm (figs. 2y 3). En mitad
derecha de la espalda, cara anterior del tronco y
miembros superiores, grandes placas de varios centi-
metros de diametro, induradas al tacto, de centro
blanquecino, ligeramente deprimido y brillante.

EXPLORACIONES COMPLEMENTARIAS

Durante los 4 anos de seguimiento, se realizaron va-
rias analiticas con hemograma, bioquimica, VSG, AN-
CAS, ACAS, ANA, ENA, FR, proteinograma inmuno-
globulinas, C3, C4, serologias (lues, VHB, VHC),
encontrandose inicamente una (3-talasemia minor ya
conocida y discretas elevaciones de la IgA y C4 de for-
ma aislada. Las demas determinaciones se encontra-
ban dentro de la normalidad o fueron negativas.
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Fig. 1.—Placa blanquecina, indurada que ocupa la mitad derecha
de la espalda casi en su totalidad.

Fig. 2.—Placa pardusca pretibial derecha con ampolla de distribu-
cion longitudinal (12 x 4 cm), con contenido liquido claro y bordes
irregulares.

Se tomaron varias muestras para estudio histopato-
l6gico, de la espalda en el momento de la primera vi-
sita (fig. 3) y de la ampolla de la region pretibial dere-
cha (fig. 4).
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Fig. 3.—Biopsia de placa en espalda. Marcada fibrosis en dermis pa-
pilar y reticular superficial. (Hematoxilina-eosina, x20.)

DIAGNOSTICO

Morfea ampollosa.

HISTOPATOLOGIA

En la biopsia de la placa de la espalda (fig. 3) se ob-
serva un fragmento de piel con discreta hiperquerato-
sis y de forma mas significativa, una marcada fibrosis en
forma de haces coldagenos gruesos dispuestos de forma
compacta en la dermis papilar y reticular mas superfi-
cial; asimismo se observan ligeros infiltrados perivascu-
lares de células redondas. No hay alteraciones en der-
mis profunda ni en el tejido celular subcutaneo.

En la biopsia de la ampolla (fig. 4), hay un marcado
edema de la dermis papilar que da lugar a la forma-
ci6én de una ampolla subepidérmica. En la dermis sub-
yacente se observan infiltrados perivasculares e inters-
ticiales constituidos por linfocitos y eosinéfilos. En la
dermis superficial se encuentran haces colagenos
compactos y engrosados, sin objetivarse alteraciones
de las fibras eldsticas. No hay dilatacién de vasos linfa-
ticos. El estudio de inmunofluorescencia directa con
los antisueros anti-IgG, anti-IgA, anti-IgM y anti-C3,
fue negativo.

COMENTARIO

La morfea ampollosa constituye una rara variante
de morfea descrita por primera vez por Morrow en
1896 en un varén de 66 anos. Hasta la actualidad se
han comunicado aproximadamente 100 casos en la
literatura especializada'. En ellos se ha visto que es
mas frecuente en mujeres de mediana-avanzada edad
y que las localizaciones predominantes son el abdo-
men y los miembros inferiores.

Fig. 4.—Biopsia de ampolla. Ampolla subepidérmica a expensas de
marcado edema de dermis papilar; haces coldgenos compactos y
engrosados. (Hematoxilina-eosina, x40.)

El mecanismo causal de las ampollas en las placas
de morfea no esta claro aunque existen varias teorias
patogénicas. Para algunos autores, las lesiones serian
secundarias a linfedema debido a la obstruccién de
los linfaticos por el proceso de fibrosis dérmica que
se veria favorecido por la presion hidrostatica®®. Para
otros como Pautrier, serian las alteraciones troficas a
consecuencia de los cambios vasculares (arteritis y fle-
bosclerosis). Otros autores (O’Leary, SuWP, Greene)
afirman que la ampolla se debe a traumatismo locali-
zado. Daoud et al? realizan un estudio retrospectivo
de 1.071 pacientes con esclerodermia o morfea de los
que 13 presentaban ampollas; en el 66 % de estos tlti-
mos encontraron dilatacién de linfaticos asi como un
incremento del depésito de proteina basica principal
de los granulos eosinoéfilos en los 10 casos en los que
se determiné este deposito. Rencic et al® tras una re-
vision de 53 casos de esclerodermia (localizada, gene-
ralizada y sistémica), encuentran 4 casos con ampollas
para las que proponen tres mecanismos patogénicos;
uno de ellos inflamatorio que produciria el desarrollo
de un patrén histopatolégico de liquen escleroatrofi-
co, otro mecanismo fibrético/obstructivo que provo-
caria la aparicion de un patrén linfangiomatoso y, por
dltimo, describen la posibilidad de patogenia autoin-
mune por encontrar anticuerpos circulantes contra
el colageno tipo VII en un paciente y en otro estar aso-
ciado a un pénfigo folidceo.

En nuestro caso, no se demostré dilatacion de vasos
linfaticos, ni afectacion vascular; por otra parte, la ne-
gatividad de la inmunofluorescencia directa tampoco
apoyaria la existencia de una causa autoinmune. Lo
mas destacable es la presencia en las dos biopsias, de
haces colagenos compactos, hialinizados, afectando
unicamente a la porcion superior de la dermis, corres-
pondiendo a una morfea superficial histolégica sobre
placas de morfea tipicas clinicamente. De esta manera,
el diagnostico diferencial clinico-patolégico inicial, ha-

Actas Dermosifiliogr 2006;97(5):354-6 355



Pérez-Gala S, et al. Lesién ampollosa Unica en region pretibial

bria que establecerlo con enfermedades en las que
aparezcan ampollas subepidérmicas de forma aislada,
como puede ser el penfigoide ampolloso localizado,
la epidermolisis ampollosa adquirida o el liquen escle-
roatréfico ampolloso extragenital. En este sentido,
Winkelman considera al liquen escleroatrofico (LEA)
una morfea superficial, y en el mismo paciente o in-
cluso en la misma biopsia pueden coexistir lesiones cli-
nicas y/o histolégicas de LEA y morfea. En la actuali-
dad, existe una tendencia creciente entre los distintos
autores a pensar que la morfea ampollosa esta estre-
chamente relacionada con el liquen escleroatrofico, e
incluso, que ambas entidades pudieran considerarse
como formas clinicas de una misma enfermedad®'.
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