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1. Nuestro caso clinico D

- Niha de 9 afios que acude a consulta de AP, por lesiones cutaneas de 4 meses de evolucion
gue empezaron en flanco derecho (a partir de un golpe) hace un par de afos. Mas adelante

—> nuevas lesiones en brazo izquierdo, cresta iliaca derecha, abdomen y clavicula izquierda

- AP: pubertad precoz. AF: padres sanos
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Halo A
violaceo |

Exploracion en AP. Placas redondeadas induradas pigmentadas, algunas
con brillo aporcelanado. En abdomen-> halo violaceo. Resto—> lesion con
centro hipocromico. Distribucién siguiendo lineas de Blashko
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1. Nuestro caso clinico \\

? ¢, En queé diagnostico principal pensarias ?

Psoriasis

Pitiriasis alba

Liquen
escleroatrofico

X @
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1. Nuestro caso clinico

Se deriva a Dermatologia Pediatrica del HGUA. Tto: tacrolimus y clobetasol topico 2
veces / semana

Se solicitan: hemograma, pruebas tiroideas, inmunoglobulinas séricas,
complemento y reactantes de fase aguda—> resultados normales

Estudio inmunologico: ANA 1/160 patron homogeneo, AntiDNA 50 Ul/ml (N<35).
Anti- PM- Scl75 ++, ENAS negativo(<4 CU)

Serologia de Borrelia: negativo. Pendiente biopsia

Se revisa a los dos meses:

No se aprecian lesiones activas ni nuevas, con aspecto pigmentado, 3 -
*
fibroso, que parece indicar regresion T Servicio de
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« La morfea o esclerodermia juvenil
localizada es una enfermedad autoinmune,
inflamatoria, cronica, lenta y progresiva del
tejido conectivo

« Histolégicamente:

2. Concepto pérdida de

foliculos
pilosos,

de fibras de infiltrado glandulas

, : L sudoriparas y
colageno linfohistiocitico tejido graso

subcutaneo

Engrosamiento Acumulo de

X o
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2. Concepto

1. Atrofia de foliculo piloso
2.Infiltrado inflamatorio linfocitario
3. Glandulas ecrinas con reemplazo del tejido adiposo por colageno

4.Tejido adiposo subcutaneo rodeado por haces de colageno

X @
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3. Epidemiologiay
etiopatogenia de la morfea

* Incidencia: 2,7 casos / 100000 al afo

« Forma mas frecuente de esclerodermia en la infancia

* Debut: 6-9 anos. Predominio femenino y raza blanca

« Etiopatogenia desconocida. ¢lnteraccion entre predisposicion
genética y ambiente?

» Elinicio de la enfermedad se debe a una posible lesion endotelial

X o
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3. Epidemiologiay
etiopatogenia de la morfee

Autoanticuerpos
. contra la

colagenasa
(anti-MMP

TGFB...

+

Reclutamiento
de linfocitos T
CD4+,
macrofagos ,
eosinofilos...

+

@&
+
+
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4. Clasificacion

Subtipo

Descripcion

Superficial

Placas Unicas o multiples
Halo violaceo

Profunda

Tejido celular subcutaneo/
fascia / musculo

Tronco / extremidades

Induracion lineal unilateral

Cabeza

En ‘coup de sabre’
Sindrome de Parry-
Romberg

>4 placas, >3 cm diametro
Ocupa 2 de 7 sitios
anatémicos

Afectacion circunferencial
de todo el grosor cutaneo

Combinacién de 2 o mas
subtipos

Clasificacion de la esclerodermia juvenil localizada de Laxer y Zulian (2006)

-
%

+
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4. Clasificacion

a) Morfea circunscrita

b) Morfea lineal (subtipo mas
frecuente en pediatria)

c) Morfea en ‘coup de sabre’

d) Sindrome de Parry-Romberg
e) Morfea generalizada

f) Morfea panesclerética
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5. Presentacion clinicay
manifestaciones extracutaneas

*Generalmente es asintomatica, y tiene un curso variable y autolimitado
‘Fases

« Centro de las . I—I_ipo/hiperpigmenta
Placas lesiones se cion de las placas
eritematosas o » Destruccion de
violaceas torna b_laf]co anexos
* Halo violaceo perilesionales

*Manifestaciones extracutaneas (40%)-> musculoesqueléticas las mas
frecuentes (artralgias, artritis no erosivas). Si subtipo con afectacion de porcion
cefalica—> problemas neurolégicos, maxilofaciales u oculares
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5. Presentacion clinicay
manifestaciones extracutaneas

®Dermapixel

by y Sant Joan de Déu IS
WSJD Barcelona - Hospital - SErVICIO de

TN A S Pediatria

Fuente: Dermapixel, Asociacion Espaﬁola de Pediatria DEPARTAVENTO DE SALUD



6. Diagnostico

Se basa en hallazgos clinicos
La biopsia no se realiza de rutina. Si cuando es necesaria para diferenciar
morfea de otras entidades. Confirma el diagnostico

Hallazgos de laboratorio: inespecificos. No se correlacionan con actividad ni
prondstico de la enfermedad

Serologia: factor reumatoideo positivo (25-30% de las veces); ANA positivos
(25-75%)... N

Diagnéstico diferencial: esclerodermia sistémica, - ‘

enfermedad injerto contra huesped, vitiligo, liquen

escleroso y atrofico, fascitis eosinofilica. ..
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7. Diagnostico diferencial

Descripcion Localizada

Localizacion Piel, musculos,
articulaciones

Frecuencia en pediatria +++

Laboratorio Anticentromero
(Anticuerpos)
Manifestaciones Calcinosis, telangiectasias,
HTP
Capilaroscopia Dilataciones capilares
Subtipo mas frecuente Lineal
@ Servicio de
Pronéstico Favorable = Ped'iat';'a




8. Tratamiento

No existen guias clinicas estandarizadas

La morfea circunscrita superficial se trata exclusivamente con tratamiento tépico:
calcipotriol, corticoides, inhibidores de la calcineurina y el imiquimod al 5%.
Para el resto de subtipos—> tratamiento sistémico

La fototerapia y la fotoquimioterapia con psoraleno (PUVA) han demostrado ser
eficaces en la esclerodermia lineal

Existen opciones de reconstruccidon quirurgica (si atrofia importante o
deformidades asociadas)
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8. Conclusiones 3 =y

T

La morfea es un espectro de variantes clinicas con un potencial importante de
secuelas a largo plazo. Un diagndstico precoz y tratamiento adecuado son
obligados

No se asocia a esclerosis sistemica. Se han propuesto diversos mecanismos
desencadenantes

No existe ningun examen diagnostico de la patologia. Las imagenes apoyan el
diagndstico, a su vez que el estudio histologico confirma el diagnoéstico

Aun no hay guias clinicas estandarizadas de tratamiento

**.
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