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Introduccién: La esclerodermia localizada o morfea corresponde a una patologia
idiopatica autoinmune que produce cambios escleréticos subcutaneos, que pre-
senta diferencias con respecto a la esclerosis sistémica o esclerodermia. Un tipo
de morfea lineal es la morfea “En Coup de Sabre” que consiste en la contraccion
y rigidez de la piel que culmina con una depresion de parte de la mitad del rostro,
gue puede asociarse a sintomas oftalmoldgicos y neuroldgicos. Aqui se describe
un caso en un hombre joven con este tipo de morfea lineal.

Presentacion del caso: Hombre de 23 afios presenta lesion cutanea de morfologia
triangular en region frontal izquierda, por lo que decide consultar a dermatolo-
gia, donde se maneja con corticoides tépicos. Dos afios después, la lesion sigue
creciendo y se asocia a cefalea occipital, sin otros sintomas sistémicos. Se decide
estudiar con biopsia, ecografia de cuero cabelludo y resonancia nuclear magnéti-
ca (RNM) cerebral con gadolinio. Se diagnostica morfea en coup de sabre e indica
tratamiento inmunosupresor.

Discusion: Dado que la Morfea en Coup de Sabre es una patologia que compro-
mete el rostro, es relevante realizar una derivacién al oftalmdlogo para evalua-
ciéon de compromiso ocular y realizar una RNM para evaluacidn neuroldgica, en
este caso ambos estudios resultaron negativos. El estudio seroldgico no es siem-
pre necesario y debemos ser cautelosos en el uso de esta herramienta. Cuando
existen dudas diagndsticas, se puede recurrir a una biopsia del tejido comprome-
tido, la que debe incluir grasa subcutanea. La biopsia también ayuda para ver el
grado de compromiso cutaneo que presenta el paciente. Con respecto al manejo,
los corticoides tépicos son la eleccidn para el manejo de lesiones agudas. El Me-
totrexato ha demostrado ser util en lesiones agudas y profundas, asociado o no
a corticoides.
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Localized Scleroderma en Coup de Sabre: A case report
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Introduction: Localized scleroderma or morphea is an idiopathic autoimmune dis-
order that causes subcutaneous sclerotic changes and is different from systemic
sclerosis or scleroderma. The morphea in “coup de Sabre” is a subtype of linear
morphea that usually involves the forehead and scalp causing contraction and
stiffness of the skin that culminates in a depression and that may be associated
with ocular and neurological symptoms. We present a case of a young male pa-
tient with morphea in coup de sabre.

Case presentation: A 23 years old male patient presents with a skin lesion of tri-
angular morphology in the left-frontal region. He was initially treated with topical
corticosteroids, but had persistent growing of the skin lesion associated with new
onset occipital headache. Ultrasound of the lesion as well as skin biopsy were per-
formed confirming morphea in coup de sabre. Brain magnetic resonance imaging
with gadolinium was normal. Inmunosuppresive tratment was started.
Discussion: Morphea in Coup de sabre is an rare disease. It is more frequent in
women and children. Because it involves the deep tissues of the face and fore-
head, it is relevant to rule out any ocular or neurological involvement. The sero-
logical study is usually not necessary and results are of uncertain interpretation.
When the diagnosis is unclear, a biopsy of the compromised tissue may help to
identify inflammation and/or atrophy and to evaluate the degree of activity of the
lesion. Ultrasound is also an useful tool for evaluation of the activity of the skin
lesion, comparable to biopsy. Regarding treatment, topical corticosteroids are the
first line therapy for acute lesions. Methotrexate has proven to be useful in deeper
active lesions, with or without corticosteroids. Finally, there is an important aso-
ciation between this type of lineal morphea and progressive hemifacial atrophy
(Parry Romberg syndome), which may involve the brain and needs to be referred
to the specialist as soon as possible.

Introduccion

La esclerodermia localizada o morfea corresponde
a un desorden inflamatorio idiopatico autoinmune que
causa cambios esclerdticos cutdneos 2. Es una entidad
diferente de la esclerosis sistémica o esclerodermia, la
gue se asocia normalmente a fenédmeno de Raynaud, al-
teraciones de los capilares ungueales y a compromiso de
drganos internos .

La morfea es una entidad poco frecuente, con una
prevalencia estimada de 20-27 casos por millén de habi-
tantes ® y una incidencia de 0.4 a 2.7 casos por 100.000
habitantes . Tiende a presentarse mas frecuentemen-
te en mujeres que hombres © y afecta de forma similar a
nifios (2-14 afios) y adultos (50 afios) ). Aunque no hay
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consenso con respecto a su clasificacion, se han descrito
cinco variantes clinicas de morfea: Morfea en placa, ge-
neralizada, vesicular o bulosa, lineal y profunda®®.

Un subtipo de morfea lineal es la morfea “en golpe de
sable” o “en coup de sabre”, llamada asi porque la for-
ma de la lesién se asemeja a un corte realizado con una
espada © %9, Fue descrita por primera vez en 1854 (10 y
consiste en una contraccién y rigidez de la piel que cul-
mina en una depresion de parte de la mitad del rostro
(comunmente frontoparietal). La lesion puede extender-
se desde la boca hasta el cuero cabelludo, asociarse a
hipopigmentacién y/o comprometer musculo y hueso
subyacente /19,
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Presentacion del caso

Se presenta el caso de un paciente masculino de 23
afos de edad con antecedentes de proteinuria aislada en
2015 de causa no especificada y resuelta e infeccidn res-
piratoria por micoplasma en 2017 tratada. En mayo de
ese mismo afo consulté en dermatologia por aparicién
de lesidn cutdnea aislada de morfologia triangular inver-
tida en regién frontal izquierda, sospechosa de morfea
en coup de sabre. (Figura 1) En esa ocasidn se solicitd
anticuerpo anti-Scl-70 (anti-topoisomerasa I) que resulté
negativo y se recomendé tratamiento tépico corticoidal.

En marzo de 2019, paciente consulté en reumatolo-
gia por aumento progresivo de la lesidn al doble de su
tamafio inicial. Al interrogatorio dirigido, paciente refirié
cefalea occipital de predominio vespertino que cede al
dormir, desde la fecha de diagndstico de morfea y aso-
ciado a eventos de estrés. Paciente negd sintomas suge-
rentes de enfermedad del tejido conectivo.

Al examen fisico destacaba una lesién triangular in-
vertida en regién frontal izquierda levemente indentada
e hiperpigmentada. No presentaba alteraciones de los
capilares ungueales a la dermatoscopia, esclerodactilia
ni calcinosis y el resto del examen fisico era normal.

Figura 1.

Lesion cutdnea aislada de morfologia triangular invertida
en region frontal izquierda en paciente de 23 afios.

14 | Rev chilreumatol 2021; 37(1):12-17

Se solicitaron nuevos examenes destacando hemo-
grama sin alteraciones, VHS 1, perfil bioquimico y orina
completa normal, sin proteinuria.

Se derivé a dermatologia donde se solicité ecogra-
fia cutdnea de region frontal que mostré aumento de
ecogenicidad subcutanea, borramiento de limites der-
mohipodérmicos, disminucidn de tejido adiposo subcu-
taneo y disminucién de espesor dérmico y subcutaneo
compatible con morfea (Figura 2a). Ecografia Doppler
Color mostré hipervascularizacién dérmica y subcutanea
superficial con vasos gruesos sugerentes de actividad
en segmentos del cuero cabelludo parietal (Figura 2b).

subcutaneo
+

Area mas normal Aumento ecogenicidad subcutanea

Boramiento limites dermohipodérmicos II
Disminucién de tejido adiposo subcutdneo,
Disminucién de espesor dermico y subcutahdo
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Figura 2. Ecografia de piel y cuero cabelludo.

Figura 2a muestra en escala de grises, signos de actividad
de la enfermedad (lateral a linea roja);

Figura 2b muestra en ecografia doppler dos zonas con
diferente actividad inflamatoria.
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Ademas, se realizd biopsia cutdanea que mostré un infil-
trado inflamatorio dérmico perianexial, de predominio
linfocitario con plasmocitos en la zona afectada (Figura
3) confirmando el diagnostico de morfea. El estudio se
completd con Resonancia Nuclear Magnética cerebral
con gadolinio que mostrd pequefios focos glidticos ines-
pecificos en la sustancia blanca subcortical fronto-insular
izquierda adyacente a la regién atrial del ventriculo late-
ral derecho y evaluacion por oftalmologia que descartd
compromiso inflamatorio periocular u ocular.

Figura 3.

Figura 3a: Fragmento de piel con engrosamiento y
homogeneizacién del coldgeno dérmico superficial
y profundo. Disminucion de la proporcién de anexos
epidérmicos. Adendmeros glandulares sudoriparos
rodeados por coldgeno y sin tejido adiposo periglan-
dular.

Figura 3b: Infiltrado inflamatorio dérmico perianexial,
de predominio linfocitario con plasmocitos. Dermis
vecina con haces coldgenos en partes engrosados y
homogeneizados.
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Discusion

Los hallazgos clinicos, imagenoldgicos e histopatolo-
gicos presentados en este paciente sugieren la presencia
de una esclerodermia localizada en Coup de Sabre, un
subtipo de morfea lineal, que afecta cabeza y cuello.

La morfea en Coup de Sabre es una forma poco fre-
cuente de esclerodermia localizada que generalmente
afecta mas a nifios y a mujeres. Se presenta como una
placa fibrosa panesclerética de forma lineal, distribuida
en zona frontoparietal con alopecia circundante. ¥, En
este caso, el paciente discutido correspondia a un hom-
bre adulto, de 23 afios, por lo que el indice de sospecha
debia ser aun mas alto para lograr acertar al diagndstico.
La esclerodermia lineal en tipo “Coup de Sabre” muchas
veces coexiste o debuta con lesiones correspondientes al
sindrome de Parry Romberg o Atrofia Hemifacial Progre-
siva (AMP). Esta es una enfermedad degenerativa poco
frecuente que se presenta con atrofia facial unilateral
progresiva y que afecta al tejido celular subcutdneo, car-
tilago, tejido graso y estructuras éseas subyacentes. Es
importante sospechar esta condicién, ya que los pacien-
tes con AMP pueden presentar complicaciones neurolé-
gicas importantes, tales como hemiatrofia cerebral con
convulsiones focales intratables. 2

Al igual que la esclerosis sistémica, en la piel esta
enfermedad se caracteriza por aumento de depdsito
de matriz extracelular y fibras coldgenas debido a una
injuria vascular que aumenta la expresion de moléculas
de adhesiéon que produce aumento de células inflamato-
rias. Estas células inflamatorias, aumentan las citoquinas
profibréticas, responsables del aumento de produccion
y disminucién de la destruccién de colageno. La causa
de esta injuria vascular es incierta, sin embargo, se han
identificado factores asociados tales como trauma (ante-
cedente presente en 13% nifios con morfea), exposicién
a radiacion (1/500 pacientes con radioterapia desarro-
lla morfea), infecciones (hasta un 51% de pacientes con
morfea tienen estudio positivo para Borrelia) e historia
de autoinmunidad (hasta 5% de los ninos con morfea tie-
ne enfermedades autoinmunes asociadas, como vitiligo,
enfermedad de Hashimoto, tiroiditis de Graves). ? En el
caso de nuestro paciente, existia el antecedente de infec-
cién por micoplasma, sin embargo, no se encontrd en la
literatura reportes de morfea asociada a esta infeccion.

El estudio seroldgico no es siempre necesario, pero
puede apoyar el diagndstico. En este sentido, se ha re-
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portado que existe relacién directa entre la presencia de
anticuerpos anti histonas nucleares (AHA) y el nimero
de lesiones de morfea existentes 3. Ademas, se ha visto
gue pacientes con esclerodermia localizada presentan
aumento de anticuerpo anti-topoisomerasa lla, mientras
gue el anticuerpo anti-topoisomerasa | no se encuentra
elevado, como si ocurre en algunos pacientes con escle-
rodermia sistémica*®., En este paciente se midieron au-
toanticuerpos anti-topoisomerasa | que resultaron nega-
tivos. Son pocos los pacientes que presentan serologia
positiva ¥ por lo que no se recomienda la medicion
generalizada e indiscriminada de estos marcadores 4,

El uso de ecografia con doppler en la evaluacion de
pacientes con morfea es especialmente relevante a la
hora de estudiar la actividad de la lesién, para lo cual
segun algunos estudios, tendria la misma sensibilidad y
especificidad que la biopsia cutanea (sensibilidad 100%
y especificidad 98.8% para diferenciar lesiones activas).
Los signos ecograficos mas sensibles para determinar ac-
tividad son el aumento de grosor e hipogenicidad de la
dermis y aumento de flujo sanguineo hacia la zona de
la lesion. Ademas, la ecografia puede detectar lesiones
latentes o zonas perilesionales con evolucidn subclinica
sugerentes de actividad futura.

Cuando existen dudas diagnésticas, se puede recurrir
a una biopsia del tejido comprometido, la que deberia in-
cluir grasa subcutanea 9. Los hallazgos anatomopatoldgi-
cos van a depender del sitio de la biopsia, estado de la le-
sidn y su profundidad. Si es un sitio inflamatorio, se podria
ver un infiltrado inflamatorio intersticial y perivascular
compuesto principalmente por linfocitos y células plasma-
ticas 7). Hay casos en que también se podrian encontrar
eosindfilos, lo que daria cuenta de un tipo de morfea mas
severa 7). En etapas avanzadas se pierde la inflamacion
con un predominio de fibras colagenas que reemplazan
las glandulas ecrinas y vasos propios de la piel *¥. Los ha-
llazgos histopatoldgicos son idénticos a los que se presen-
tan en la piel de pacientes con esclerodermia sistémica*®,

Dado que la esclerodermia lineal en coup de sabre es
un tipo de morfea presente en el rostro, se hace necesaria
la derivacion a oftalmologia para confirmar o descartar
compromiso ocular, siendo lo mas frecuente el compro-
miso del segmento cefalico de la via ocular. 9, Por otro
lado, la presencia de asimetria en el semblante obliga el
estudio con imagenes, en este caso, con una Resonancia
Magnética, dado el posible compromiso neurolégico aso-
ciado a este tipo de lesiones, tal como crisis convulsivas
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parciales complejas, hemiparesia, neuralgia trigeminal,
deterioro cognitivo, jaqueca y atrofia hipocampal. & 19,
No hay consenso sobre si se deben o no hacer imagenes
de seguimiento en pacientes asintomaticos *°.

Respecto al tratamiento farmacolégico, éste depende
de la actividad de la lesidn y de su potencial de deterioro
funcional o desfiguracion. La actividad de la enfermedad
se puede identificar al examen fisico mediante la identi-
ficacion de placas eritematosas o edematosas que desa-
rrollan progresivamente caracteristicas esclerdticas, in-
duracion periférica acompafiada de eritema, expansién
de la lesion o formacidn de nuevas lesiones. Si la lesidn
se encuentra activa, la administracion de corticoides to-
picos es el tratamiento de eleccion *Y. Como alternati-
va, se ha visto que el ungiiento de tacrolimus al 0.1% ha
mostrado buenos resultados ?°. Otra opcion es aplicar
un ungliento de vitamina D (calcipotrieno) al 0.005%
bajo oclusidn, especialmente, cuando ha habido refrac-
tariedad al tratamiento tépico con corticoides, aunque
mas estudios son necesarios para evaluar la efectividad
de este tratamiento @Y. La fototerapia con luz ultraviole-
ta con longitudes de onda entre 340-400 mm ha mostra-
do beneficio en grupos de pacientes, pese a que existe
el riesgo de recurrencia a dos o tres afios *®. Casos mds
severos pueden requerir tratamiento con medicamentos
inmunosupresores sistémicos*Y). Se sugiere una dosis de
15-25 mg de metotrexato semanal por 6 a 12 meses 7,
Si se asocian corticoides, pueden darse 30 mg/Kg de me-
tilprednisolona endovenosa al dia por tres dias consecu-
tivos en un mes o 1 mg/Kg de prednisona oral maximo
tres meses para después ir bajando 7. Una alternativa al
metotrexato podria ser el micofenolato mofetil (1000 mg
dos veces al dia), sobretodo en casos de refractariedad
al tratamiento o que el paciente no pueda tolerarlo 7).
Para resguardar la estética del paciente, existen opcio-
nes como los injertos autélogos de grasa, aunque se su-
giere que se realicen solo al constatar que la enfermedad
se encuentra en un estado inactivo 7,

En conclusién, la esclerodermia localizada en coup
de sabre es un subtipo de morfea lineal poco frecuente,
pero que puede asociarse a compromiso extracutaneo
severo incluido compromiso neurolégico u oftalmoldgico
y/o a la Atrofia Hemifacial Progresiva o Sindrome de Pa-
rry Romberg. Lo anterior fundamenta la importancia del
conocimiento de esta patologia, para que el especialista
sea capaz de reconocerla y manejarla de manera precoz
para evitar complicaciones.
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