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Morfea: expresion clinicohistica del colageno.
Informe de un caso

Por la Dra.:

ISABEL OUINTERO®

Cuintaro, 1. Morfea: expresion clinicohistics del coldgeno. Informe de un ceso. Rev Cub

Ped 51: 6, 1979,

Se¢ presenta una paciente de 6 afos de edad, con una alteracion del tejido conectivo:
morfea. Se senala la infrecuencia de esta entidad v la necesidad de un diagndstico inme-
diato y un tratamiento adecuado para evitar secuelas, Se comentan los hallazgos histo-

patolagicos v el diagnostico diferencial,

INTRODUCCION

Han transcurrido 125 anos desde la
descripcion original de Addison, y 110
anos desde que Fagge indico el pronds-
tico favorable del keloide de Addison
o esclerodermia localizada y describic
la tendencia hacia la ubicacion unilate-
ral en la cara o extremidades’.

La esclerodermia (Scklero dura, derma
piel] es un trastorno del tejido conjun-
tivo de la piel, que da lugar en altimo
término al endurecimiento de ésta vy
que puede senalar el tubo digestivo, co-
razdn, pulmones y sinovial "

El objetive de nuestro trabajo es co-
municar un caso con una de las varian
tes clinicas de la esclerodermia (morfea)
v la revision de esta afeccidon, que no
es habitualmente tratada por los pedia-
tras.

Presentacion del caso

Paciente M.B.P., HC: 379683, de la raza blanca,
del sexo femenino, de & anos de edad. atendida
en el hospital William Soler

Médico especialista en pediatria del de
partamente de clinica pedidtrica, Instituto  de
Hematologia.

Desde hacia mas de un aho la paciente habia
vizsitado a diferentes facultativos por presentar
manchas en la piel de la pierna derecha, v re-
cibido diferentes terapéuticas sin mejoria del
cuadro clinico.

Al examen fisico presentaba en s region
interna de la pierna derecha 2 manchas con
centro acrémico y bordes hiperpigmentados. La
mayor de unos 10 cm de didmetro en 1/3 medio
de la plerna v la otra de unos 5 em en region
maleolar, interna de la misma plerna, de bordas
bien precisados, no dolorosa y con una consis-
tencia de “"curtido o pergamino” (figura 1).

Laz medidas obtenidas en puntos de referen
cig no variaron de un miembro a otro: region
maleolar derecha: 16 cm. lzquierda: 16 cm, 14
medio de la pierna derecha: 23 cm. lzquierds
23 am.

Se planted el diagndstico de morfes ¢ se
decidio realizar una biopsia de piel y tejido
celular subcutdneo para comprobar este diag
ndstico. La anatomia patolégica demostrd las
alteraciones propias de esta entided: degene.
racién fibrinoide de! tejido conjuntive. mayor
grosor v densidad aumentada del coligeno dér-
mico e infiltrado de células mononucleares (fi.
guras 2 y 3).

Se recomendd la no utilizacion de medicamen-
tos, y s& coording con el departamento de fi-
sioterapia del hospital William Soler, para la
realizacion de ejercicios planificados para los
musculos de la zona afectada. Después de un
ano de ovalucién la nifa se mantiene en buen
vubinbo v libre de secuelas hasta of momento



MSCUSION

La esclerodermia focal tiene como si-
nonimos frecuentes la de morfea, mor-
fea gutata, esclerodermia lingal, cscle-
rodermia en bandas, esclerodermia en
coup de sabre y pertenece a las formas
de esclerodermia llamadas exclusiva-
mente cutdneas, donde existen ademas
la esclerodermia lineal fcoup de sabre)
y las formas cutdneas con hemiatrofia.

Contrariamente a la forma generali-
zada, los cambios primarios en la mor-
fea estan confinados a la piel y tejido
celular subcutdneo, aunque pudieran su-
ceder cambios secundarios en midsculos
¥y huesos,

Sus manifestaciones clinicas se carac-
terizan por placas asimétricas de la piel
¥ los tejidos subcutaneos., A veces pre-
senta un patrdn lineal similar a la dis-
tribucion dermica de |os nervios pe-
riféricos v pueden aparecer primaria-
mente a un lado del cuerpo. Al comienzo
puede existir edema y eritema, o bien
un aspecto brillante atréfico de la piel,

Figura 2.
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Figura 3

dolor o sensacion punzante. Al evolu
cionar la enfermedad, las lesiones cuté-
neas se induran, presentan bordes vio-
laceos en ocasiones elevados y centros
blanquecinos o amarillo céreo. Estas le-
siones se agrandan hacia la periferia y
pueden confluir y extenderse por gran
parte del organismo o una extremidad.
Puede existir extensa cicatrizacion o
fibrosis que llevan a contracturas inva-
lidantes.

En un estudio realizado por Chazen'
en 19 pacientes, encontré que la fre-
cuencia entre hembras y varones era
de 31, coincidiendo con la literatura
que senala una mayor frecuencia en las
hembras. La edad de comienzo wvario
entre 2 semanas a 11,5 anos, con un pro-
medio de 55 afios. El inicio de los sin-
tomas en nuestra paciente a los 5 anos
de edad concuerda con lo informado en
la literatura.

Aunque esta alteracion se ha obser-
vado en madre e hijo®. no parece existir
predisposicion familiar.

La biopsia de piel y tejido celular sub-
cutaneo de nuestro caso se corresponde
con la descripcidn realizada por Wagner!
como degeneracion fibrinoide del tejido
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conjuntive y con la demostracion de
mayor grosor y densidad del colégeno
dérmico con infiltrados perivasculares
de células mononucleadas®. Por lo tanto,
el diagndstico positivo descansa en la
clinica v el estudio histico, ya que los
examenes de laboratorio ofrecen pocos
datos: la eritrosedimentacion por lo ge-
neral es normal, el factor reumatoidec
y antinuclear pueden o no ser positivos.

Las pruebas que investigan lupus eri-
tematoso son regularmente negativas.
Otras investigaciones como los rayos X
de torax, es6fago. intestino y el ECG,
revelan lesiones solamente cuando exis-
te la forma generalizada, En nuestra pa-
ciente todas estas investigaciones fue-
ron negativas,

En cuanto al diagnostico diferencial
debe tenerse en cuenta otras entidades
como la necrosis del tejido adiposo sub-
cutdaneo, la paniculitis no supurativa de
Weber Christian, el esclerema de los
adultos (Bushke).

El pronostico de esta entidad general-
mente es favorable. No obstante, debe
tenerse en cuenta sus posibles secue
las por atrofia de tejidos y retraccion
invalidante de la zona afectada.
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A través de mas de un siglo ha que-
dado demostrado que las radiaciones,
los esteroides, los salicilatos, la penici-
lamina, agentes quelantes, farmacos an-
tipalidicos o la reseccidn quirdrgica, no
proporcionan beneficio alguno.

El p-aminobenzoato potésico (POTA-
BA)* en dosis de 12 g diarios se ha
empleado para combatir la esclerosis y
promover el reblandecimiento y la regre-
sidn de las lesiones precoces. Su admi-
nistracion se debe realizar a lo largo de
meses o afos, y su eficacia no estd de-
mostrada. Este medicamento provoca

SUMMARY

anoresia y nauseéas que obligan a in
terrumpir el tratamiento,

De todo este arsenal terapéutico la
fisioterapia es la unica forma de trata-
miento que ha demostrado ser atil para
cvitar o reducir las secuelas como re-
tracciones, limitaciones del crecimiento
y coniracturas invalidantes.
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Cuintero. |. Morphea: a clinfcal-histic expression of coffagen. A case repor!. Rev Cub
Ped 51: 6. 1974,

A & year old girl with morphea, a connective tissue disease, is reported. The rareness of
the affection and the need of an immediate diagnosis and a suitable treatment for pre-
venting sequels are stressed. Histopathologic findings and diFferential diagnosis are
commented.

RESUME

Cuintero, | Morphéer expréssion clinico-tissulaire du collagéne. Rapport d'un cas, Rev
Cub Ped 51: 6, 1979,

L'auteur présente le cas dune patiente agée de 6 ans. porteuse dune altération du tissu
conjonctif: morphée, 1l faut souligner la basse fréquence de cette entité et le besoin
d'en établir un diagnostic immeédiat et un traitement adéquat pour éviter des séquelles.
Les trouvailles histopathologiques sont commentées, ainsi que le diagnostic différentiel.

PE3IME

Huurepo, M. Benas nmporasa: Beias mpokasa: KIKHEKODACTHYES
gge Enupag_?gne Konareda. Magopmaimsa omsoro caydad. Rev Cub Ped
1 6, 1 &

B AacTommel padoTe NPeNCTARNAETCA CAyYal onHof NAalUMEHTHKA E-
BOBpacTe 6 JeT, C M3MEHEHHFAMH B COeNMHMTENBHON TKAHE: Oejag-
npokasa, [lom4eprUBAETCA DENHOCTE CAydYaeR 3Tol CONEesHE M Heod
XomMMOCTh MOCTAHOBKH DaHHeTC NMATHO34, & TAKEe NPOBeIeHHA CO
OTBETCTBYXUIETO JIEUEHHs C LeJbl W30exaHus nocaencTeaif, BH3NBEA
EMHEA 3THM mopamednem, OOCYRIA0TCA TMCTONaTOIOTMIeCKHe Haxom-
Kt ¥ muddeperumansiul IMaTHOS.
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