DERMATOLOGIA PEDIATRICA

PEDIATRICA

Acta Pediatr Esp. 2008; 66(2): 75-76

Morfea/liquen escleroso periuretral en un adolescente

F Alfageme Roldan, C. Ciudad Blanco, D. Veldzquez Tarjuelo, P Zamberk, J.M. Hernanz Hermosa
Servicio de Dermatologia. Hospital General Universitario «Gregorio Marandn». Madrid

Resumen

La morfea localizada es una afeccion poco frecuente en la in-
fancia. Su relevancia se debe a que ciertas formas pueden
llevar a una esclerodermia generalizada, y a que la localizacién
de las placas de morfea puede alterar la funcionalidad de la
estructura anatémica donde asientan.

Presentamos un caso de morfea localizada con afectacion
periuretral y acral.

Palabras clave

Morfea en el nifio, liquen escleroso, balanitis xerdtica

Abstract

Title: Morphea/periurethral lichen sclerosus in an adolescent

Localised morphea is a condition that rarely occurs during
childhood. Its relevance is due to the fact that certain forms
may lead to generalised scleroderma, and to the fact that the
location of the plaques of morphea may alter the functionality
of the anatomical structure on which they occur.

We present a case of localised morphea with periurethral
and acral involvement.
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Caso clinico

Vardn de 13 afios de edad, no circundado y sin antecedentes
de interés. Presenta en el transcurso de dos meses una le-
sién cutanea en forma de placa localizada en el dorso del pie
izquierdo, que persiste pese a haber recibido tratamiento
con corticoides tépicos (figura 1). En el curso de estos dos
meses, refiere la aparicion de una segunda lesién, también

en forma de placa, localizada en la zona periuretral del glan-
de y en el dorso del pene, que sigue la misma evolucién y no
condiciona la presencia de sintomatologia urolégica asocia-
da (figura 2).

En la exploracion fisica se constatan las lesiones sefialadas
arriba. La placa del dorso del pie es dura, de aspecto marfilefio,
no adherida a los planos profundos; destaca la existencia de un

Figura 1. Placa de morfea en el dorso del pie

Figura 2. Placa de morfea periuretral/liquen escleroso
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Formas clinicas de morfea

* Morfea localizada

— Morfea en pequefias placas

— Morfea en placas

— Morfea lineal/sindrome de Parry-Romberg/morfea
en coup de sabre

— Morfea segmentaria
— Morfea profunda
* Morfea generalizada

discreto halo de color lilidceo. Respecto a la lesion periuretral,
s6lo se observa una placa hialina semicircular.

Se realiza un estudio analitico con hemograma, bioquimica
con perfiles hepatico y renal, y velocidad de sedimentacion
globular. Dentro del estudio inmunolégico se solicita ANA, fac-
tor reumatoide, inmunoglobulinas cuantitativas y anticuerpos
anticentrémero. Se solicita una serologia frente a Borrelia burgdor-
feri. El resultado de todas las determinaciones esta dentro de
la normalidad.

Con el diagnéstico de morfea localizada, se inicia una pauta
de corticoides tépicos de alta potencia en la lesién periuretral,
y calcipotriol 2 veces al dfa en el dorso del pie. En una revisién
posterior, a los tres meses, el cuadro permanece estable y el
paciente refiere menor induracién en la placa del dorso del pie.
Se decide seguir las tandas de tratamiento con corticoides de
alta potencia y establecer un seguimiento continuado cada tres
meses, con una interconsulta al servicio de urologia infantil
para valorar la posible afectacion uretral.

Discusion
Morfea es el nombre genérico de una serie de afecciones del teji-
do conjuntivo caracterizadas histopatolégicamente por: a) aumen-

to de la densidad del tejido colageno de la dermis junto con la
pérdida de elastina, y b) atrofia/pérdida progresiva de los anejos.

Dentro de este grupo de enfermedades (tabla 1) se circuns-
criben las formas localizadas, que incluyen la poco frecuente
morfea en pequefas placas, la morfea lineal y el sindrome de
Parry-Romberg, tanto en sus formas localizadas como genera-
lizadas (morfea generalizada). El paso de una forma localizada
a una forma generalizada, aunque poco frecuente, ha sido des-
crito sobre todo en las formas lineales de rapida evolucion'.

El diagnéstico es clinico y se caracteriza por la infiltracion
del tejido conjuntivo, la pérdida de anejos y, a veces, atrofia
epidérmica. Se observa un halo eritematoso o violaceo rodean-
do las lesiones, lo que representa el frente de actividad de la
enfermedad.

La morfea en todas sus variantes es de causa desconocida;
algunos autores la relacionan etiopatogénicamente con el li-
quen escleroatréfico, y la consideran como una variante de
éste. Se ha relacionado también con la infeccién por B. burgdor-

feri, y en algunos casos se ha descrito una relacion de causa-
efecto; sin embargo, esto sélo ha podido demastrarse en areas
donde la prevalencia de esta infeccién es alta, como en los
paises de Europa central.

La afectacién por la morfea en placas, aparte de la estética,
depende de su localizacién anatémica. La esclerosis sobre una
articulacion puede provocar contracturas de los miembros que
pueden necesitar una reconstruccion quirtrgica. Algunos auto-
res tamhbién describen una incidencia elevada de afecciones
sistémicas en nifios con morfea localizada, y proponen un se-
guimiento estrecho de estos pacientes?. En nuestro caso, la
afeccion periuretral podria atribuirse a un liquen escleroso ati-
pico, ya que en el vardn la afectacion mas comin de liquen
escleroso es la balanitis obliterante xerdtica, que clinicamente
se suele expresar como fimosis, con un anillo retréctil alrede-
dor del glande, aunque en algunas formas la fibrosis alcanza el
borde periuretral®; este proceso es excepcional en la infancia.
Como hemos mencionado, algunos autores incluyen las dos
enfermedades dentro de un mismo grupo. Para discernir entre
una y otra no es préactico realizar una biopsia, y ésta podria
acarrear morbilidad.

El hecho de que exista otra placa de morfea nos hace pensar
que esta lesion periuretral corresponde a una forma de morfea
en una localizacién poco frecuente.

Respecto al tratamiento en las formas localizadas de morfea,
calcipotriol, asociado o no a PUVA*, puede detener la evolucién
de las formas localizadas en algunos casos, pero lo habitual es
que la enfermedad siga su curso involucionando en un tiempo
no determinado. En el caso de formas répidamente progresivas,
los corticoides sistémicos asociados a metotrexato® consiguen
respuestas en un elevado ndmero de pacientes. El tratamiento
de la balanitis xerdtica obliterante consiste en eliminar la fimo-
sis mediante circuncision v, en el caso de afectacion uretral,
puede ser necesario emplear técnicas de uretroplastia. La apli-
cacion de corticoides tdpicos de alta potencia, como clobetasol
en tandas de 4-6 semanas, ha demostrado ser muy eficaz para
el tratamiento del liquen escleroso, mejorando incluso la fimo-
sis. En nuestro caso, optamos por tratar la lesién periuretral con
clobetasol topico para la estabilidad de la placa, ya que aplicar
calcipotriol hubiera producido una irritacion del glande. [l
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