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Coexistencia de morfea en gotas generalizada y liquen
escleroatréfico: a propodsito de un caso

B. Blaya, J. Gardeazabal, Z. Martinez de Lagran y J.L. Diaz-Pérez

Servicio de Dermatologia. Hospital de Cruces. Barakaldo. Vizcaya. Espaia.

La morfea en gotas generalizada es una entidad clinica muy poco frecuente, con escasas referencias
en la literatura. Describimos el caso de un varén de 7 afios que acudié por primera vez a nuestra consulta en
1990 presentando este tipo de morfea en el tronco y las extremidades superiores, asociado a la variante en pla-
cas en el pie derecho. Doce afios después le aparecieron unas lesiones en la regién pectoral derecha de aspecto
diferente a las previas, y que resultaron ser caracteristicas clinica e histopatolégicamente de liquen escleroso y
atréfico (LEA). La morfea y el LEA comparten algunas caracteristicas clinico-patoldgicas, y por ello algunos
autores creen que podria tratarse de entidades emparentadas, e incluso de dos presentaciones distintas de una
misma enfermedad.

Creemos que lo mds llamativo del caso que describimos es el tipo de morfea que presenta, de la que no hemos
encontrado ejemplos equiparables en la literatura.

Palabras clave: morfea en gotas, morfea en placas, esclerodermia, liquen escleroatréfico.

Generalized guttate morphea is a very uncommon clinical entity, and few reports are available in the
literature. We report the case of a 7-year-old boy who first attended our clinic in 1990 with guttate morphea on
the trunk and upper limbs. These lesions were associated with plaque morphea on his right foot. Twelve years
later, lesions with a different appearance to the previous ones were observed in the right pectoral region.
Clinically and histopathologically, they resembled lichen sclerosus et atrophicus. Given that morphea and
lichen sclerosus et atrophicus share certain clinical and pathologic characteristics, some authors believe that
these entities may be related or even different presentations of the same disease.

The most noteworthy aspect of our case is the type of morphea, as we were unable to find equivalent examples
in the literature.

Key words: guttate morphea, plaque morphea, scleroderma, lichen sclerosus et atrophicus.

La morfea en gotas generalizada es un trastorno inflamato-
rio crénico del que existen escasas descripciones en la lite-
ratura. Se trata de una forma superficial de esclerodermia
sin afectacion sistémica en la que aparecen pequefias placas
infiltradas de 2 a 10 mm de coloracién normalmente viold-
cea (aunque en ocasiones pueden ser blanquecinas) disper-
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sas por el tegumento. Su curso es habitualmente autolimi-
tado tras una fase inicial de progresién de las lesiones. Sue-
le tener una extensién limitada, y acostumbra a combinar-
se con lesiones de mayor tamafio («en placa»), existiendo
pocos casos de morfea en gotas generalizada publicados en
la literatura.

El liquen escleroatréfico (LEA) es también una derma-
tosis inflamatoria crénica de etiologia desconocida que
normalmente afecta el drea genital, aunque en ocasiones
también puede hacerlo en otras regiones anatémicas, como
en el caso que nos ocupa.

El cuadro clinico consiste en la aparicién de pequefias
placas blanquecinas de tonalidad brillante y aspecto atréfi-
co («en papel de fumar»), que a menudo se fusionan for-
mando placas de mayor tamafio.
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Figura 1. Placa de morfea en el talén.

Caso clinico

Presentamos el caso de un varén de 7 afios que acudié por
primera vez a nuestra consulta en 1990 por el descubri-
miento de una lesién en el talon del pie derecho, que pocas
semanas después se acompafié de la aparicién de multitud
de lesiones de pequeiio tamaiio dispersas por el tronco y las
extremidades superiores. No se encontraron antecedentes
personales ni familiares de interés, ni estaba tomando nin-
gun tratamiento farmacoldgico en el momento de la anam-
nesis. Presentaba un desarrollo pondo-estatural correcto
para su edad y no referia clinica sistémica acompafiante.

A la exploracién se apreciaba una placa marrondcea de
3 cm de didmetro en el talén del pie derecho (fig. 1), dura a
la palpacién y deprimida respecto de la piel normal cir-
cundante, que se acompafiaba de dos lesiones de aspecto si-
milar en el dorso del mismo pie. También se observaban
multiples lesiones aplanadas de pequefio tamafio (inferio-
res a 4 mm), algunas de ellas confluentes en placas de ma-
yor tamafio en el térax anterior y posterior (fig. 2), el abdo-
men, los brazos y la cara anterior de los antebrazos (fig. 3),
de coloracién mas oscura que la piel sana circundante y le-
vemente infiltradas al tacto. Las lesiones estaban ligera-
mente deprimidas y eran asintomdticas.

Se solicit6 una analitica general de sangre y orina, con
proteinograma, recuento de inmunoglobulinas, valoracién

Figura 3. A. Lesiones de
morfea en gotas en la
espalda. B. Piel de la espalda
a mayor aumento (las
lesiones de morfea en gotas
son las pequenas placas
marrones levemente
deprimidas).

Figura 2. Lesiones de morfea en gotas en el antebrazo y la
cara interna del brazo derecho. Se aprecia la confluencia de
éstas en el antebrazo.

de fracciones del complemento sérico, serologia de Borre-
fias, ANA, anti-ADN, anti-centrémero y anti-ENA (en-
tre ellos, anti Scl-70), obteniéndose como tnico valor
patolégico unos ANA positivos a titulo de 1:100. Se tomé
una biopsia de la lesién del talén en la que se aprecia-
ba una epidermis normal, con fibrosis en dermis reticular
que se extendia al tejido celular subcutineo y atrofia de
glandulas sudoriparas. Todos estos cambios eran compati-
bles con el diagnéstico de morfea. Tomamos también
biopsia de una de las lesiones del tronco, donde se en-
contré una discreta fibrosis de la dermis superficial y un
escaso infiltrado inflamatorio perivascular con disminu-
cién en el nimero de anejos, hallazgos sugestivos de mor-
fea superficial. Con estos datos clinicos y anatomopato-
légicos establecimos el diagnéstico de morfea en gotas
generalizada.
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Figura 4. Lesiones de morfea en gotas en el tronco anterior.
A nivel pectoral derecho se aprecian dos placas blanquecinas
sugestivas de liquen escleroso y atrdfico.

Figura 5. Biopsia de la lesién pectoral derecha. Se aprecia
hiperqueratosis, atrofia epidérmica, hialinizacién de la dermis
papilar y vacuolizacién focal de la basal
(hematoxilina-eosina, x400).

El paciente ha estado acudiendo a nuestra consulta du-
rante los ultimos 16 afios, en los que se ha ensayado el tra-
tamiento con corticoides tépicos, queratoliticos, tetracicli-
nas, penicilina G benzatina intramuscular, antipalddicos de
sintesis (hidroxicloroquina) y helioterapia, y sus lesiones
han permanecido estables durante todo este periodo. No
ha desarrollado disfagia, ni artralgias, ni fenémeno de Ray-
naud desde el inicio del cuadro cutineo.

En octubre de 2004 consult6 por dos lesiones asinto-
miticas de reciente aparicion en la regién pectoral derecha
(fig. 4) de caracteristicas diferentes a las descritas anterior-
mente. Se trataba de dos placas de coloracién blanqueci-
no-nacarada de aproximadamente 1 cm de didmetro con
aspecto atréfico (en «papel de fumar»), no infiltradas al tac-
to y que en su superficie presentaban pequefias equimosis.
Se tomo biopsia de una de ellas (fig. 5), en la que se aprecié
una epidermis adelgazada y aplanada con hialinizacién de
la dermis superficial y focos de degeneracién hidrépica de
la membrana basal, acompafiados de un infiltrado inflama-
torio escaso a nivel perianexial, hallazgos que junto al as-
pecto clinico de las lesiones nos permitieron establecer el
diagnéstico de LEA. Las placas han permanecido estables
desde el momento de su aparicién y no han aparecido nue-
vas lesiones.

Discusion

La morfea es la forma mds comun de esclerodermia, con
afectacion limitada de la piel, del tejido subcutdneo y en
ocasiones del musculo subyacente. Existen numerosas for-
mas clinicas, siendo la variante en placas la mds frecuente?.
Afecta mds a mujeres de 20 a 40 afios de edad, aunque en
un 15 % de los casos su inicio se produce antes de los
10 afios?. Clinicamente consiste en la aparicién de forma
insidiosa de placas de tamafio variable, induradas al tacto,
que en ocasiones se acompafian de un halo eritemato-vio-
laceo periférico (/ilac ring), que es una manifestacién de ac-
tividad inflamatoria (y por tanto, un marcador de progre-
sion de la lesion)®. La evolucién de la enfermedad depende
de la profundidad de la esclerosis, existiendo desde formas
superficiales con una evolucién benigna y escasa infiltra-
cién hasta formas severas en las que se ven implicadas es-
tructuras profundas y que pueden resultar muy invalidan-
tes*. En la mayoria de ocasiones, sin embargo, acostumbra
a producirse una estabilizacién en el tamafio y el nimero de
lesiones con el tiempo y se produce una mejoria de la escle-
rosis, persistiendo cierta discromia en las zonas afectadas.
Existen pocos casos publicados de morfea en gotas, y la
mayoria de estos se asocian a la variante en placas, aunque
las lesiones acostumbran a estar menos infiltradas al tacto y
a instaurarse a edades mds precoces que en la forma en pla-
cas de la enfermedad.

El LEA es una enfermedad inflamatoria crénica que afec-
ta mds a las mujeres y cuyas lesiones se circunscriben en el
859% de los casos al drea genital. Cursa con la aparicién de
papulas aplanadas blanco-azuladas de tonalidad brillante
que con el tiempo confluyen en placas de mayor tamafio en
las que la piel toma un aspecto atréfico y arrugado. La lo-
calizacién extragenital de las lesiones es poco frecuente
(15% de los casos), pero es la que mds a menudo se ha re-
lacionado con la morfea en la literatura>°. Acostumbra a
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afectar la parte alta del tronco, el cuello y los brazos, asi
como las zonas sometidas a presién continua o trauma-
tismos.

La etiologia de estas dos patologias es desconocida, aunque
ambas se han relacionado con numerosas enfermedades de
base autoinmune como el lupus eritematoso sistémico’, la
tiroiditis de Hashimoto® y la diabetes mellitus®. También se
han relacionado con la infeccién por Borrelia burgdorferi,
aunque no existe unanimidad en los resultados obtenidos
en diversas poblaciones®!°. Ademds, en algunas formas
generalizadas de morfea acostumbran a encontrarse titulos
elevados de autoanticuerpos (ANA y anti-ADN)!.

En la enfermedad del injerto contra el huésped (EICH) se
ha descrito también con cierta frecuencia la aparicién de le-
siones de morfea y de LEA2, hecho que, asimismo, iria a
favor de la naturaleza autoinmune de ambos procesos.
Existen multiples referencias en la literatura de la asocia-
cién entre LEA y morfea, y la relacién entre ambas patolo-
gias ha sido objeto de controversia por parte de numerosos
autores'. En contra de la asociacién de ambos procesos en-
contrarfamos autores como Patterson y Ackerman, que en
1984 enunciaron que era necesario analizar la dermis re-
ticular y el tejido adiposo para diferenciarlos, independien-
temente de los cambios observados en la epidermis y la
dermis papilar'*. La morfea afectaria a estructuras més pro-
fundas, mientras que el LEA no lo haria. Ademais, en
1991 Shono et al encontraron diferentes patrones tintoria-
les en el LEA y en la morfea utilizando técnicas inmu-
nohistoquimicas®®, hecho que también iria en contra de la
asociacion entre estas dos patologias.

Otros autores creen que existen evidencias acerca de la re-
lacién entre morfea y LEA, como Uitto et al, que en
1980 publicaron una serie de 10 pacientes en los que coe-
xistian lesiones de ambos tipos a nivel clinico e histolégi-
col. También Connelly y Winkelmann son partidarios de
esta teorfa®, llegando a enunciar que el LEA es una forma
de morfea de la dermis papilar (por lo tanto, en funcién del
nivel donde se produzca la esclerosis tendriamos tres tipos
de lesiones: LEA, morfea tipica o morfea subcutdnea). La
coexistencia de ambos tipos de lesiones en el paciente que
presentamos irfa también a favor de la estrecha relacién en-
tre ambos procesos.

Como conclusién, creemos que la asociacién de ambas pa-
tologias en el caso que hemos descrito resulta interesante,
pero lo més llamativo de este paciente es la inusual forma
de morfea que padece, de la que no hemos podido encon-
trar otros ejemplos en la literatura.
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