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La esclerodermia localizada es una enfermedad del tejido conectivo generalmente limitada a la piel y
tejido celular subcutaneo; sin embargo; puede progresar a grandes placas induradas, retraso del creci-
miento, atrofia muscular e incluso deformidades en flexién o pobre cicatrizacién de las heridas. La morfea
generalizada unilateral es una variante rara de la esclerodermia localizada descrita ocasionalmente en la
literatura. Presentamos el caso de una nifia con morfea generalizada unilateral que afect6 al lado derecho
del cuerpo.
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Unilateral generalized morphea: a case and literature review
ABSTRACT
Keywords: Localized scleroderma is a connective tissue disorder generally involving de entire dermis and usually

Unilateral generalizad morphea

limited to the subcutaneous tissue; however, it may progress to large indurated plaques, growth retar-
Localized scleroderma

dation, muscle atrophy, and even to flexion deformities or poorly healing ulcers. Unilateral generalized

Morphea morphea is an extremely rare variant of localized scleroderma which has seldom been reported in the
literature. We report the case of a girl who developed unilateral generalized morphea on the right side
of the body.
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Introduccion Caso clinico

La esclerodermia localizada, conocida como morfea, incluye
un grupo de distintas condiciones que afectan a la piel y tejido
celular subcutdneo. Su rango varia de pequefias placas que afec-
tan a la piel a una enfermedad que puede causar deformidades
funcionales y cosméticas con una variedad de manifestaciones
extracutaneas!. Comtinmente, la esclerodermia localizada se ha
dividido en 3 grupos: morfea, morfea generalizada y esclerodermia
lineal. En el afio 2004, la Sociedad Europea de Reumatologia Pedia-
trica propuso nuevos criterios de clasificacion parala esclerodermia
localizada juvenil e incluyeron 5 subtipos: morfea circunscripta,
esclerodermia lineal, morfea generalizada, morfea panescleréticay
esclerodermia mixta (cuando se presenta una combinacién de 2 o
mas de los subtipos anteriores)!2. La morfea generalizada unilate-
ral es una variante de la esclerodermia lineal en la infancia3.

* Autor para correspondencia.
Correo electrénico: amfernandezr@yahoo.es (A.M. Fernandez Rodriguez).

Nifia de 12 afios que ingresa en nuestro hospital en febrero de
2010 por afectaciéon del n. mediano derecho que precisé cirugia des-
compresiva de urgencias y el mes siguiente desbridamiento de la
herida y cobertura mediante injerto de piel. Desde 4-5 meses pre-
vios tras traumatismo banal notaba parestesias, dolor, inflamacién
y dificultad a la movilizacién de la mano derecha. Dicha clinica fue
aumentando sin mejoria y se acompaiié de lesiones hipopigmen-
tadas en dicha mano, que progresivamente se extendieron hacia
el miembro inferior derecho, acompafiandose de endurecimiento
cutaneo. No referia toma de farmacos ni contacto con téxicos.

En la exploracion fisica destacaba dificultad a la flexién de la
cadera y rodilla derechas, contractura en flexién de la mano dere-
cha y maculas hipo/hiperpigmentadas moteadas en el hemicuerpo
derecho a nivel del tronco, miembro superior e inferior (fig. 1), con
aumento difuso de la consistencia a la palpacion, siendo el resto de
la exploracién sistematica normal.

Las pruebas de laboratorios pusieron de manifiesto una
velocidad de sedimentacién glomerular 47 mm/1.2 h, proteino-
grama con incremento policlonal de gammaglobulinas, hormona
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Figura 1. Maculas hipo/hiperpigmentadas en el hemicuerpo derecho. A) Mano derecha con contractura en flexién en el postoperatorio del tiinel del carpo. B) Hemiabdomen

derecho. C) Muslo derecho. Arriba, imagenes normales del hemicuerpo contralateral.

tirostimulante 5,85 wU/ml; autoinmunidad: ANA+ a titulo 1/320,
patréon moteado, antihistonas +, Scl-70, PMScl, ku, ADNds, etc.,
negativos El hemograma, la bioquimica sérica y las enzimas mus-
culares fueron normales. El factor reumatoide y la serologia de
artritis (parvovirus, Brucella, Borrelia, etc.) fueron negativos. La
radiologia de térax y éseas (manos, pies, sacroiliacas) fueron nor-
males. Laresonancia magnética de carpo derecho (previa al ingreso)
mostraba tenosinovitis proliferativa con hiperplasia sinovial. La
ecografia del muslo derecho mostr6 un discreto edema difuso de
tejido celular subcutaneo. La biopsia cutidnea a nivel del muslo
derecho presentaba un engrosamiento dérmico a expensas de
fibras de colageno desorganizadas que se extienden hacia el sub-
cutis. Se acompafia de atrofia glandular pilosebacea, asi como
de un moderado infiltrado inflamatorio mononuclear de disposi-
cién perivascular (fig. 2). La biopsia del retinaculo de los flexores
del carpo derecho en el momento de la intervencién mostré
tejido fibroso aponeurético y muscular estriado englobados en un
estroma fibroso colageno acompaiiado de un infiltrado inflama-
torio mononuclear en cantidad moderada y predominantemente
perivascular (fig. 3). La ecocardiografia puso de manifiesto unainsu-

Figura 2. Biopsia cutdnea que muestra engrosamiento dérmico a expensas de fibras
de colageno que se extienden hacia el subcutis.

ficiencia mitral muy leve, sin datos de hipertensién pulmonar. Las
pruebas funcionales respiratorias resultaron normales.

Se inici6 tratamiento con pulsos de 6-MP (750 mg) 3 dias conse-
cutivos y después prednisona (10 mg/dia) asociada a metotrexato
por via oral (15 mg/semana), ademas de tratamiento fisioterapico
con reblandecimiento de las lesiones cutaneas y mejoria de las
contracturas articulares. A dia de hoy, después de 6 meses de
tratamiento no presenta limitacién funcional para las actividades
escolares y de ocio.

Discusion

La esclerodermia es una enfermedad del tejido conectivo,
autoinmunitaria, caracterizada por fibrosis de la piel; ademas
puede ser localizada o sistémica (participacién de uno o varios
6rganos internos)2. Mas que representar dos entidades distintas
puede representar los extremos de un espectro continuo de
enfermedad’. En nuestro conocimiento solo 6 casos de morfea
generalizada unilateral se han descrito en la literatura: 5 adultos
jovenes3# y 1 nifio®. Comparten con nuestro caso caracteristicas

Figura 3. Biopsia del retindculo de los flexores del carpo derecho que muestra
tejido fibroso aponeurético y muscular estriado englobados en un estroma fibroso
coldgeno acompanado de un infiltrado inflamatorio mononuclear.
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como el inicio temprano, la afectacién unilateral y la positividad
de los ANA. Ademads, en nuestro caso encontramos anticuerpos
antihistonas, los cuales se detectan en el 47% de los pacientes con
esclerodermia localizada con una prevalencia mas alta en la morfea
generalizada' y parecen relacionarse con la gravedad de la enfer-
medad y contracturas articulares®’. Asi, nuestro caso presenté
tanel del carpo y contracturas no descritas en los demas. Respecto
al tratamiento de la esclerodermia localizada, cuando hay riesgo
significativo de discapacidad funcional por afectacién articular o
extensa de la piel se recomienda tratamiento sistémico. Aunque
no hay estudios controlados, se dispone de una experiencia amplia
con metotrexato!. El tratamiento combinado con pulsos de MP y
bajas dosis de metotrexato se utiliz6 en nuestro caso y en otros
cuatro descritos3; un adulto se trat6 con corticoides por via oral
a dosis altas asociados a metotrexato? y un nifio con corticoides
tépicos®, todos ellos con buena respuesta. Aunque la etiologia de la
esclerodermia localizada es desconocida, se han descrito factores
desencadenantes como un trauma, la infeccién previa por Borrelia
burgdorferi, etc.8. En nuestro caso identificamos un trauma banal
en otro de un adulto joven la exposiciéon a silice y la vibracién
transmitida en la mano ipsolateral a la esclerosis, pero el posible
papel de estos factores no esta claro en la esclerodermia localizada.
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