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Morfeas hemicorporales: estudio de siete casos
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Resumen

Introduccion: Las morfeas hemicorporales son aquellas que tienen un
neto predominio hemicorporal y se extienden a mas de dos regiones
anatdmicas al menos. Son enfermedades extremadamente infrecuen-
tes. Sus vinculos con la hemiatrofia facial y la morfea lineal no estan
completamente explicados.

Objetivo: Caracterizar las morfeas hemicorporales para poder reco-
nocerlas inicialmente e intentar frenar su curso evolutivo irreversible.
Material y método: Se analizan 7 casos con diagnostico de morfea
hemicorporal (6 mujeres y un hombre) entre 6 y 45 afios de edad, que
consultaron entre el 2000-2009 en la Division Dermatologia consig-
nando: 1-presencia de esclerosis y/o atrofia, 2-edad de consulta e ini-
cio, 3-sitio de inicio, 4-compromiso contralateral, 5-presencia de con-
tracturas, distonia o mioclonias, 6-alteracion de funcion visual, 0jo seco
7-hallazgos de laboratorio, 8-examen neuroldgico, resultados de RMN
y andlisis bioquimico del LCR de acuerdo a los sintomas en cada caso.
Resultados: Cinco casos comenzaron en los miembros inferiores o
superiores (tres concomitantes con otra region). Tres se iniciaron en la
extremidad cefalica o el tronco (todos sincronicos con inicio en miem-
bros). La extension en dias o meses fue una caracteristica. La esclero-
sis predomind en la mayoria y en uno solo se observo atrofia. Lesiones
contralaterales se observaron en dos casos. Uno se desarrollé en una
esclerodermia sistémica, otro (con niveles moderados de anticuerpos
anticardiolipina en una de tres determinaciones) presenté una dlce-
ra maleolar. Todos refirieron distonia, contracturas o dolor local. En el
laboratorio se hallaron hiperglobulinemia, FR, ACL y FAN positivos en
titulos altos, complemento disminuido en dos. Sélo uno fue positivo
para Scl70. Los examenes complementarios demostraron anomalias
locales en la RMN de miembros afectados, areas de demielinizacion
multiples con bandas oligoclonales en LCR en otro. El 0jo seco se aso-
cio en tres pacientes.

Conclusion: Esta forma particular de morfea tiene un curso singular
por a: su Inicio como morfea lineal, b: rapida extension, c: posibilidad
de compromiso neuroldgico, d: hallazgos inespecificos de laboratorio,
e: sitio de inicio tnico o midltiple y curso generalmente ascendente.
La atrofia puede ser la tnica manifestacion cutanea, y el tratamiento
temprano puede frenar temporariamente la progresion de las lesiones
cutaneas y/o los sintomas neurolégicos.
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Correspondencia

Summary

Introduction: Hemycorporal morphea is an extremely infrequent disor-
der. Its limits and relationship with facial hemiatrophy and lineal mor-
phea remains not truly understood.

Objective: To define its characteristics to let early acknowledge of this
disorder trying to avoid the severe course of the disease.

Material and method: Seven cases of hemychorporal morphea (six
women and one man) six years to thirty five years-old studied between
2000-2009 in our Department of Dermatology were analized. The pres-
ence of sclerosis or atrophy, the age of consultation and onset of dis-
ease, site of initiation, ipsylateral or contralateral involvement, presence
of contractures, dystonia or myoclonus, loss or diminished vissual func-
tion, dry eye, and laboratory findings, neurological examination, MR and
CRL findings were reported here.

Results: Five cases started on the lower or upper limb, three out of
them were sinchronic with other body area. Three cases started on the
face or trunk, all of them simultaneously with a limb involvement. Rapid
spreading (days or weeks) was characteristic of this disorder. It followed
a course spreading up or down. Sclerosis seemed to be prevalent in
most, but one case only exhibited atrophy. Contralateral lesions were
seen and one case was a systemic sclerosis. Ulcer arose on the affected
lower limb (in one case with moderate levels of antiphospholipids an-
tibodies in one out of three determinations). Dystonia contractures and
myoclonus were reported by all patients. Small areas of demyelinization
in MR, and olygoclonal bands in CRL were present in one patient; this
case exhibited only atrophy and a doubtful frontal sclerosis. Two cases
showed slower esophagic transit. Dry eye was associated in two cases
also. In the laboratory investigations hyperglobulinemia and positivity for
RF, ACLA, FAN were found in the seven cases, diminished.fractions of
complement in two. Only one case tested positive for Scl70.
Conclusions: This particular form of morphea follows a singular course
and behaviour: it usually starts as a lineal morphea with a limb involve-
ment, shows rapid spreading, often includes neurological involvement
or others, and exhibits laboratory unspecific findings. Cutaneous atro-
phy may be the only manifestation, and early treatment may arrest tem-
porarely the progression of cutaneous involvement and /or neurologic
symptoms in the early follow-up.
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Abreviaturas

MHC: morfeas hemicorporales. HF: hemiatrofia facial
progresiva. ES: esclerosis sistémica. LCR: liquido cefalorra-
quideo. RMN: resonancia magnética. APLA: anticuerpos
antifosfolipido. ACL: anticuerpos anticardiolipina. FR:
factor reumatoide. FAN: anticuerpos antinucleares. Scl70:
anticuerpos anti esclero70.

Introduccion

La esclerodermia es una enfermedad de etiologia desco-
nocida. Se reconocen formas cutineas llamadas morfeas
(EL) y formas sistémicas (esclerosis sistémica (ES)) pero
no es frecuente la evolucién de una a otra forma clinical?2.
Sin embargo, la coexistencia de varias formas de EL en el
mismo paciente, sincrdnicas o sucesivas, puede observar-
se con cierta frecuencia, y la presencia de alguna lesién de
EL se puede hallar en pacientes con ES. Las morfeas he-
micorporales (MHC) han sido consideradas por algunos
autores como formas de transicién cutdneo-sistémica, ya
que suelen asociarse a alteraciones clinicolaboratoriales
que exceden el compromiso cutdneo exclusivo®. Afectan la
mitad del cuerpo desde el pie hasta la extremidad ceféli-
ca en un tiempo variable, relativamente corto. Una de sus
caracteristicas suele ser la presencia de morfeas lineales,
profundas, o incapacitantes en el inicio y la ripida progre-
si6n de las mismas*. Resulta dificil hallar estudios bajo la
denominacién MHC y por su rareza, se incluyen dentro de
los estudios de morfeas en general, morfeas lineales o mor-
feas en la infancia, sin intentar delimitar sus caracteristicas
distintivas del resto.

Objetivo

El motivo de este trabajo es el andlisis de las MHC vistas
por los autores en el Servicio de Dermatologia del Hospi-
tal J.M. Ramos Mejia durante los afios 2000 al 2009 para
tratar de definir caracteristicas que permitan identificarla
precozmente, Unica posibilidad de frenar el curso rdpido e
irreversible de la afeccién.

Material y métodos

Se analizaron 7 MHC (6 mujeres y un hombre) entre 6-45
afios de edad, que consultaron entre el 2000- 2009 en la Di-
visién Dermatologia, consignando :

1-presencia de esclerosis o atrofia

2-edad de consulta e inicio

3-sitio de inicio

4-lesiones contralaterales

5-presencia de contracturas, distonia o mioclonias

6-pérdida o alteracién de la funcidn visual, ojo seco
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7-hallazgos de laboratorio

8-examen neuroldgico, resultados del anilisis bioqui-
mico del LCR solicitados de acuerdo a los sintomas
presentados.

Resultados

Se resumen en la Tabla 1.

En nuestra poblacion se observa el neto predominio del
sexo femenino (6/7). El inicio en la infancia, caracteristico
de las morfeas lineales e incapacitantes no fue constante,
3/7 pacientes refirieron inicio en la juventud o edad adul-
ta (22-30-36 afios). El sitio de inicio fue: exclusivo para
un miembro (2/7), simultdneo con la cara (2/7), miembro
y tronco (1/7), o no recuerdan (2/7). Sorprendentemente
ninguno se inicié como morfea en “coup de sabre” exclusi-
vamente (0/7). Las lesiones siguieron un curso ascendente
répido (4/4), con aparicién tardia de una morfea en “coup
de sabre” en la edad adulta en uno de ellos; concomitante
con afectaciéon sintomadtica de una extremidad, sin esclero-
sis (1/7); y desconocen su inicio (2/7).

Presentaron atrofia cutdnea y muscular exclusiva en
uno (1/7), esclerosis cutinea mds atrofia muscular (6/7).
Dos tuvieron lesiones contralaterales: morfea en placa (1/2),
y vitiligo con poliosis (1/2).

Otras asociaciones fueron: fenémeno de Raynaud (0/7),
trastorno vasomotor no bien definido (1/7), ojo seco, que-
ratitis (3/7), disminucién de trdnsito esofdgico (2/7).

Respecto al laboratorio: presentaron positividad para
anticuerpos antifosfolipido (APLA) en una de tres deter-
minaciones con valores moderados o altos (2/7), leves (2/7),
FAN+, FR+, Scl70 (1/7), C4| (1/7), otras: hipergammaglo-
bulinemia (1/7), aumento de eritrosedimentacién (2/7).

Exdmenes complementarios: bandas oligoclonales en el
LCR (1/7). La RMN de cerebro con gadolinio evidencié
en 1/7 imédgenes lacunares periventriculares en la sustancia
blanca unilaterales. Esos estudios se solicitaron de acuerdo
a los sintomas hallados en dos casos (caso 1y 2). En el caso
1 fueron normales.

En miembro inferior, la RMN mostré alteraciones pre-
coces: edema muscular, aumento de sefial en canal medular,
atrofia y disminucién de didmetro: 1/7, al igual que en la
ecografia de alta resolucién con 20 MH (caso 3).

Discusion
Se ha descripto que dos tercios de las morfeas incapa-
citantes se inician antes de los 18 afios de edad y éstas



Caso 1 2 3 4 5 6 7
Edad consulta 18 45 31 33 15 6 31
Sexo M F F F F F F
T. evol cons 6 afios 9 afios 17 meses 5 afios 4 afios meses 22 afios
T. evol actual 9 afios - 1 afio 7 afios 9 afios - -
MI-mentén MS-cara Mi-tronco MI-mano cara MI-mano
Inicio - curso ? ?
ascend descendente ascend ascend ascend
Atrofia cutanea No +++ y musc. Musc ++ No + No No
Hp esclerosis +++ - + + + + +
Ipsilateral + + + + + + +
Contralateral Placa morfea D No No No No Vitiligo No
Distonia + +++ Calambre dolor Calambre No ? ?
lde vision Si No No Queratitis leve No Si -
Ojo seco + leve No No ? ? Si
FAN1/640Mo,
FR1/2560 FAN FR 1/28FAN
IL-y2,50 ACI ACL IgM: FAN1/1280
Laboratorio Ho1/2801gG 60 | 1/160 HolgG 60 FAN 1/80 Mo ACL IgG:14
IgM28 B2GP1 19C4:4 FR+Scl70+
C4| C4|
IGM-G+
Asimetria musc.
RM-TAC sp Edema, atrofia - sp sp ?
edema, atrofia
Raynaud.cicatri-
Bandas
LCR - otras No Transito E lento Reflujo E Transito E lento | ces puntiformes No
oligoclonales
de pulpejos
Cilostazol,
Meto-
heparina sin- Clonazepan, Meto-
Tratamiento calcipotriol- PUVA Meto, folico -
tron, PUVAmeto | metocalcipotriol ac.félico
UVA1
injerto graso

Tabla 1. MI: miembro inferior, MS: miembro superior, Hp esclerosis: Hp confirma esclerosis, E: esofdgico, T evol cons: tiempo de evolucion
ala consulta, T evol actual: tiempo de evolucion total, PUVA: UVA+psoralenos, UVAT: narrow band UVA, -: no se realizo, ?: se ignora, ascend:
curso ascendente, descend: curso descendente, SP: sin particularidades.

constituyen el 11% de las morfeas en general'>*. Los mis-
mos autores’ consideran que las morfeas lineales no tienen
predominio de sexo, a diferencia del resto, que presentan
mayor frecuencia en el sexo femenino®®. Es notable en
nuestros casos, ademds del neto predominio del sexo fe-
menino, el inicio en la juventud o edad adulta en 3/7 casos
y, en uno luego de un trauma emocional reciente.

Las méculas hipocrémicas y placa de morfea ipsi o
contralateral se suelen ver en el inicio de la HFP al igual
que las contracturas y diston{as que pueden producir frac-
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turas mandibulares y se observaron también en la MHC’.

Nos resulté sorprendente ver que ninguno de los casos
estudiados se inicié6 como una morfea en “coup de sabre”
y progres6 en forma descendente. En cambio, se observé
esta forma de morfea lineal como resultado de la progre-
sién ascendente o concomitante con la afectacién de un
miembro o ambos (Casos 2 y 4). Asi, las MHC presentan
caracteristicas comunes con la HFP o Sindrome de Parry-
Romberg y con las morfeas lineales, lo cual indicaria que
se trata de procesos similares*.
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Figura 1. Caso 1:Antes y después de injerto de grasa autdloga facial.

Quizés la caracteristica predominante fue el curso ra-
pido de las lesiones iniciales en extension y profundidad,
de modo tal que métodos como la ecografia y RMN pu-
dieron hallar signos precoces de inflamacién vascular y
aumento de sefial en canal medular, edema subcutdneo y
muscular (Caso 3). Estas técnicas permiten evaluar la pro-
fundidad y extension del proceso, monitorear cambios en
el grosor tisular: engrosamiento o atrofia, y alteraciones
arquitecturales, especialmente en los miembros’.

Son signos de actividad anormal los trastornos de la
ecogenicidad y vascularidad que representan actividad del
proceso. Estos pardmetros varian con el sitio del cuerpo y
la edad, y requieren un control contralateral (Caso 3). La
RMN demuestra edema, hiperhemia, atrofia, presencia de
liquido articular y en las vainas tendinosas y la Termogra-
fia permite evaluar actividad cuando no hay atrofia’.

En SNC pueden hallarse imigenes lacunares en la

Figura 2. Caso 1: Morfea que se extiende desde MIl ascendiendo a
tronco y cara. Ulcera maleolar con acps APL+.
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sustancia blanca (Caso 2)%. En trabajos recientes se han
reconocido algunos casos de morfea lineal en “coup de
sabre” en el inicio de la HFP*®. También, en el caso 2 de
nuestra casuistica, la morfea lineal en “coup de sabre”
fue el inicio de una MH, pero sincrénica con la afecta-
cién de miembro superior homolateral. Algunos casos
en la casuistica de Tollefson como en la nuestra presen-
taron esclerosis y otros sélo atrofia’. No creemos que la
atrofia signifique un estadio posterior “quemado” de la
esclerosis previa, como explican estos autores, ya que atin
en esos casos se acompaiia de signos de actividad labo-
ratorial notables. Estarfamos inclinados a pensar que la
HFP y la MHC que s6lo exhiben atrofia se acompafian
de afectacién neuroldgica més relevante’: malformacio-
nes de SNC, imdgenes lacunares en la RMN en sustancia
blanca, bandas oligoclonales en LCR, y también actividad
inflamatoria con anticuerpos y reactantes de fase aguda
inespecificos (caso 2), mientras que las que tienen esclero-
sis predominante (lo hemos hallado sélo en las lineales en
“coup de sabre”) han demostrado sintomas neurolégicos
mis focalizados y centrales que van desde cefalea, convul-
siones, retraso mental y trastornos neuropsiquidtricos'.
Impresionan como procesos fisiopatogénicos distintos
que pueden ofrecer un aspecto clinico similar. Se han atri-
buido esas alteraciones y signos de actividad inflamatoria

«

como demostrativos de una “...meningoencefalitis cré-
nica que afectaria vasos craneanos y secundariamente el
cerebro, 0 a un proceso inflamatorio crénico vasomotor y
de nervios simpéticos”*!%!,

La inespecificidad del laboratorio pero su presencia
constante es también una caracteristica de estas tres for-
mas clinicas que no presentan las morfeas habituales, y a
las cuales agregamos la presencia de APLA que pueden
constituir un sindrome (Caso 1) o ser positivos sélo en la
primer determinacidn, sin evento trombdtico (Casos 2 y
5)1213, E] caso 1 mostré una tlcera maleolar compatible
con sindrome antifosfolipido, y ojo seco. Fue tratado con
anticoagulacidn, metotrexato, antiagregantes, con mejo-
ria lenta y recaidas, logrando inactividad en un lapso de
tres afios. Otros hallazgos como trastornos de la motili-
dad esofdgica, y fenémeno vasomotor, que los acercan a
las formas de ES se hallaron, sin tener relevancia clinica.
Ver Tabla 1.

La respuesta temprana a los inmunosupresores
(metotrexato, ciclofosfamida, azatioprina, corticoides
sistémicos) parece condecir con la actividad inflamatoria
puesta en evidencia por el laboratorio en las primeras eta-
pas, y hacia ella apunta la terapéutica temprana para lograr
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Figura 3. Caso 2: Depresion lineal con aspecto de “coup de sabre
sin demostrar esclerosis en la histopatologia.

frenar el proceso, aunque no conocemos la evolucién a lar-
go plazo mis alld del afio. Si se recuerdan casos previos a la
era de los munosupresores y fototerapia temprana, la di-
ferencia es notable en cuanto a asimetria y funcionalidad
por lo cual se duda en explicar la detencién del proceso
como espontanea. La posibilidad de reparar la asimetria
facial con implante de grasa autdloga, aunque logra me-
joria temporaria, exige un afio de inactividad (Caso 1)™.

Figura 4. Caso 2: Imdgenes lacunares en sustancia blanca
perivasculares y periventriculares en la RMN de cerebro con
gadolinio.

Si la esclerodermia localizada tiene una base genética,
en estos casos parece haber un desencadenante que inicia
una progresion (activacion secuencial) siguiendo las lineas
de Blaschko y se detiene en la linea media indicando un
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mosaicismo genético®®. La unilateralidad e inespecifici-
dad del laboratorio las diferencia de las ES, y no presentan
un fenémeno de Raynaud franco, asi como no hemos ob-
servado compromiso pulmonar, todo lo cual la distancia
de la ES. Sin embargo, el Caso 6 fue una ES de la infancia,
y no conocemos la evolucién posterior. Otros integrantes
de esta casuistica han asociado un sindrome seco, sindro-
me antifosfolipido, y trastornos de la motilidad esofigica
leve, sin relevancia clinica. En cuanto a la bibliografia per-
tinente, ocasionalmente se ha descripto el desarrollo de
MH después de afios de otra enfermedad sistémica como
la artritis reumatoide!”!®.

Resumiendo, este cuadro parece acercarse mds a las
morfeas lineales y HF que a la ES. Quizis seria intere-
sante confirmar con un nimero mayor de pacientes, que,
ante una esclerodermia lineal en coup de sabre inicial no
es probable el desarrollo de una MH, pero ésta podria ser
una evolucién posible a partir de una esclerodermia lineal
de un miembro o de un miembro simultineo con otras
localizaciones (Casos 2 y 4).
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