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Resumen
La morfea ampollosa es un tipo infrecuente de morfea, por esta razén existe poca evidencia en la literatura acerca
del mejor tratamiento para esta patologia. Presentamos el caso de una nifia de 10 afios a quien se le realizé un diag-

noéstico de morfea ampollosa, y fue tratada exitosamente con fototerapia UVA-1, calcipotriol y superéxido dismutasa.

Palabras Claves: Morfea ampollosa, Fototerapia, Calcipotriol, Superoxido dismutasa.

BULLOUS MORPHEA
Abstract
Bullous morphea is an infrequent type of morphea, for this reason there is not much evidence on the literature about
the best treatment for this condition. We introduce the case of a 10 years old child with a bullous morphea diagnosis;

she was successfully treated with phototherapy, calcipotriene and superoxide dismutase.

Keywords: Bullous morphea, Phototherapy, Calcipotriene, Superoxide dismutase.

MORFE DE BULLO
Resumo
Morfea bolhosa é um tipo de morphea infreqiiente, por isso ndo ha muita evidéncia na literatura sobre o melhor tra-
tamento para esta condicdo. Apresentamos o caso de uma crianca de 10 anos com diagnéstico de morféia bolhosa;

Ela foi tratada com sucesso com fototerapia, calcipotriol e superéxido-dismutase.

Palavras-chave: Morfeta bolhosa, Fototerapia, Calcipotriol, Superéxido dismutase.
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Introduccién

La morfea es un trastorno fibrosante de la piel y de los
tejidos subyacentes, la cual resulta de un desequilibrio en-
tre la produccion y destruccién del colageno. La clasifi-
cacion de morfea mas ampliamente aceptada la realizo
Peterson, quien segiin su presentacion clinica la catego-
riz6 en 5 grupos: en placas, generalizada, lineal, ampo-
llosa y profunda, (1,2) siendo la morfea ampollosa una
variante infrecuente, para la cual se han planteado varias
hipétesis en cuanto a su etiologia, dentro de las cuales la
obstruccién linfatica la mas aceptada, (3) ademas se han
descrito diferentes esquemas de tratamiento en la litera-
tura, pero ninguno con suficiente evidencia (2,4).

Caso clinico

Paciente femenina de 10 anos de edad quien consulta
por aparicién de ampollas en maléolo externo e inter-
no bilateral, de un afio de evolucién, las cuales son muy
dolorosas y posteriormente se ulceran, ademas presenta
lesiones hiperpigmentadas e hipopigmetadas, asintoma-
ticas en dorso de pies. Niega antecedentes de importan-
cia, solo refiere que practica patinaje.

Al examen fisico presenta ulceras de borde irregular, bien
definido, con fondo fibrinoide, olor fétido, localizadas en
maléolo externo e interno bilateral (Figura 1).

Figura 1. Exdmen fisico
En dorso y cara lateral de pies presenta placas esclero-

ticas y atroficas de borde irregular, bien definido, pardo
violaceas (Figura 2).

98

REVISTA lfe2 24(1):97-101, 2016

Figura 2. Exdamen fisico

Se realizan 2 biopsias de piel, una de ulcera de maléolo
externo derecho y otra de placa atréfica de dorso de pie
derecho que reportan: fragmentos de piel sin ulceracion
con dermis compacta e hialinizada, con fibras colagenas
gruesas, e infiltrado linfohistiocitario perivascular superfi-
cial y profundo. Se observa disminucién del tejido adipo-
so perianexial y areas de edema en la dermis superficial.
(Figura 3 y 4).

Figura 3. Biopsias de piel: tulcera de maléolo externo
derecho
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Figura 4. Biopsias de piel: placa atréfica de dorso de
pie derecho

Con la sospecha clinica y la confirmacién histopatolégica
se hace un diagnéstico definitivo de morfea ampollosa. Y
se inicia tratamiento con fototerapia UVA-1 dosis media
3 veces por semana y tratamiento tépico coadyuvante
con calcipotriol crema 2 veces al dia y superdxido dismu-
tasa tépico 1 vez al dia.

Discusion

La morfea ampollosa es una forma rara de morfea, des-
crita por primera vez en 1896 por Murrow. Presenta una
baja incidencia, en 1959 Garb y Sims reportaron que ha-
bia 25 casos publicados en la literatura a nivel mundial
(3,5,6). La causa de la formacion de ampollas sobre la
esclerosis no es clara, sin embargo se han postulado va-
rias hipétesis, dentro de las cuales la mas aceptada es la
obstruccién linfatica, soportado por los hallazgos histopa-
tologicos donde se observa ectasia de vasos linfaticos en la
dermis papilar, ademés se ha observado que las extremi-
dades inferiores son el area mas cominmente comprome-
tida, por lo tanto se cree que la dilatacion de los canales
linfaticos y el aumento de la presion venosa deben cumplir
un papel importante en la patogénesis. Se han plantea-
do otras hipétesis referentes a la formacién de ampollas
como el dafio enzimatico de la membrana basal secundaria
a obstruccién vascular, el depdsito de granulos de la pro-
teina basica mayor de eosinéfilos y el dafio en estructuras
nerviosas secundario a trauma (3,5-8).

Hay una relativa falta de evidencia para todos los trata-
mientos de la morfea, sin embargo, de los estudios exis-
tentes las terapias que mayor soporte tienen son la foto-
terapia, el metotrexate con o sin corticosteroides orales,
el calcipotriol y el tacrolimus (4).

Morfea ampollosa. Tratamiento exitoso

Para escoger el mejor tratamiento para cada paciente
se debe tener en cuenta la actividad de la enferme-
dad, el compromiso en profundidad, el area afectada,
y el curso de la enfermedad. Y son indicaciones de
tratamiento sistémico el compromiso del tejido celular
subcutaneo o de areas sensitivas, un compromiso fun-
cional o cosmético importante o un gran porcentaje de
superficie corporal total comprometida (2,4).

La fototerapia actia en la morfea aumentando la apop-
tosis de linfocitos T y células de Langerhans, aumen-
tando la sintesis de colagenasa y aumentando el inter-
ferén gamma que a su vez activa la metaloproteinasa
1. La fototerapia también disminuye la sintesis de IL-6
que a su vez disminuye la sintesis de coldgeno y gluco-
saminoglicanos, y disminuye la produccién de factor de
crecimiento transformante beta que esta involucrado
en la sintesis de fibroblastos (4,9-12).

Hay evidencia que la fototerapia UVA-1 a dosis media
es mas efectiva que a bajas dosis y que la fototerapia
UVB-NB en términos de resultados a largo plazo (11).

El calcipotriol es un analogo sintético del calcitriol,
este se une a los receptores de vitamina D y forma
un complejo con los receptores de retinoides que va a
activar a los elementos de respuesta de vitamina D. Su
mecanismo de accion en la Morfea se da por la inhibi-
cion de la sintesis de colageno y de la proliferacion de
fibroblastos y linfocitos T (13-16). El calcipotriol junto
con la fototerapia UVA-1 mostré suavizar las placas de
morfea en un lapso de 10 semanas, habiendo recibido
40 sesiones de fototerapia, y en un estudio se demos-
tr6 mejoria de las placas esclerosas de morfea en un
lapso de 3 meses (14).

Los fibroblastos dérmicos aumentan la produccién de
radicales libres de oxigeno al ser estimulados por cito-
quinas, ademas las células inflamatorias especialmente
los macréfagos también incrementan la produccion de
radicales libres de oxigeno, estos radicales inducen la
proliferacién de fibroblastos v aumentan la expresion
de genes de colageno tipo I. La superoxido dismutasa
(SOD) cataliza la reaccion enzimatica de dismutacion
de superéxido en perdxido de hidrégeno, su mecanis-
mo de accién en la morfea es disminuyendo el dafio
producido por los radicales libres de oxigeno. En los
mamiferos se encuentran 3 formas de esta enzima una
citosélica (Cu/Zn SOD), una mitocondrial (Mn SOD) y
otra extracelular (EC SOD) (17-20).
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Figura 5 y 6. Disminucion de la esclerosis y la atrofia y cierre de las tlceras.

En pacientes con morfea se ha observado presencia de
anticuerpos contra la superoxido dismutasa en un 89%,
especialmente en aquellos con morfea generalizada, es-
pecificamente contra la enzima citoplasmatica Cu/Zn
SOD, esto explicaria porque se benefician estos pacien-
tes de aplicar de forma tépica superéxido dismutasa en
las lesiones lo que disminuyendo la fibrosis (17,18).

Algunos autores han propuesto que los niveles de Supe-
roxido dismutasa mitocondrial se pueden relacionar con
la extension y la severidad de la morfea (18).

Conclusion

Se trata de una paciente con morfea ampollosa, varie-
dad rara de morfea, en quien se considera importante el
antecedente de la practica de patinaje ya que el trauma
se ha descrito como uno de los posibles mecanismos de
formacion de ampollas sobre las placas escleréticas.

La paciente fue tratada exitosamente con fototerapia
UVA-1, calcipotriol y superéxido dismutasa, presentando
disminucién de la esclerosis v la atrofia y cierre de las ul-
ceras. (Figura 5 vy 6). Evidenciando que el conocimiento
claro de la fisiopatologia de la morfea nos da la pauta
para el uso de medicamentos cuyo objetivo es bloquear
las diferentes vias de la enfermedad y asi obtener siempre
el mejor beneficio para nuestro paciente.
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