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Hemiatrofia facial progresiva y morfea
en golpe de sable: jentidades diferentes
o un espectro de la misma enfermedad?

Progressive facial hemiatrophy and morphea en coup de sabre:
different entities or a spectrum of the same disease?

Maria Inés Hernandez,' Lucia Nicola,” Sabrina Meik,' Carla Trila,® Cristina Kient*
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RESUMEN

La hemiatrofia facial progresiva (HFP) o sindrome de Parry-Romberg se caracteriza por la Palabras clave:
presencia de lesiones atréficas que comprometen unilateralmente la piel de la cara. La

morfea en golpe de sable (MGS) es un subtipo de esclerodermia localizada de disposicién hemiatrofia facial
lineal en cara o cuero cabelludo. Ambas comparten miltiples caracteristicas, por lo que progresiva, sindrome
diferenciarlas suele ser un gran desafio. Existen controversias acerca de si son procesos de Parry-Romberg,
independientes o un espectro de una misma enfermedad. morfea en golpe de
Objetivos. Describir las caracteristicas clinicas, hallazgos histolégicos y de laboratorio de sable.

los pacientes con diagnéstico de HFP, MGS o0 ambas entidades evaluados en nuestro servi-
cio. Comparar ambas patologias y revisar la bibliografia publicada para intentar esclarecer
si son entidades independientes o un espectro de la misma enfermedad.

Material y métodos. Se realizd un estudio retrospectivo y descriptivo. Se incluyeron
todos los pacientes con diagndstico de HFP, MGS o ambas entidades evaluados desde
enero de 2002 hasta julio de 2014.

Resultados. Se encontraron 83 pacientes con esclerodermia localizada. Se seleccionaron
12 pacientes: 4 con MGS, 4 con HFP y 4 con ambas entidades. Se observ la coexistencia
con morfea en drea extracefdlica en un 25%, sin predominio por ningtin grupo. En relacion
con las manifestaciones extracutaneas, el 41,66% presentd alteraciones oftalmoldgicas
y/o otorrinolaringoldgicas, principalmente en el grupo con HFP o ambas patologias.
Ningtin paciente presentd alteraciones neuroldgicas. Sélo 2 pacientes, una con diagndsti-
co de HFP y otra con HFP + MGS, presentaron FAN reactivo. Todos los pacientes presenta-
ron estudio histopatoldgico compatible. Se pudieron revisar 6/12 biopsias cutaneas. Los
principales hallazgos histopatoldgicos independientemente del diagndstico clinico fueron:
esclerosis con hialinizacion del coldgeno e infiltrado inflamatorio mononuclear.
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Conclusion. Los hallazgos del presente estudio respecto de la clinica, la histologia y los
resultados de laboratorio nos permiten sugerir que ambas entidades podrian ser consi-
deradas como un espectro de una misma enfermedad. Los resultados aqui comentados
son similares a los revisados en las escasas publicaciones de series de casos en la litera-
tura nacional y extranjera (Dermatol. Argent., 2014, 20 (6): 391-399).

ABSTRACT

Progressive facial hemiatrophy (PFH) is characterized by the presence of unilateral Keywords:

atrophic lesions in the face. Morphea en coup de sabre (MCS) is a subtype of linear

scleroderma localized in face or scalp. As they share many characteristics, differentia- progressive facial

te them is usually a challenge. There is controversy about whether they are indepen- hemiatrophy, morphea
dent processes or a spectrum of the same disease. en coup de sabre,
Objectives. To describe the clinical, histological and laboratory findings in patients Parry-Romberg

with PFH, MCS or both entities evaluated in our service. Compare both pathologies syndrome.

and review the published literature in order to try to clarify whether they are inde-
pendent entities or a spectrum of the same disease.

Material and methods. A retrospective analysis was performed. All patients with
PFH, MCS or both entities evaluated from January 2002 to July 2014 were included.
Results. 83 patients with localized scleroderma were found. 12 patients were inclu-
ded: 4 with MCS, 4 with PFH and 4 with both entities. 25% had concomitant localized
scleroderma in extracefalic areas, with no predominance of either group. Regarding
to the extracutaneous manifestations, 41.66% had ophthalmologic and/or otorhino-
laryngological disorders, mainly in the group with HFP or both diseases. No patient
had neurological abnormalities. Only 2 patients with PFH had reactive FAN. All the
patients had histopathology consistent. 6/12 skin biopsies were reviewed. The main
histopathological findings were sclerosis with hyalinization of collagen and mononu-
clear inflammatory infiltrate.

Conclusion. Based on the present study, the clinical, histological and laboratory fin-
dings allow us to suggest that both entities could be considered as a spectrum of the
same disease. These results are similar to the few publications in national and inter-
national literature (Dermatol. Argent., 2014, 20 (6): 391-399).

Fecha de recepcion: 04/02/2015 | Fecha de aprobacion: 25/02/2015

Abreviaturas: HFP: hemiatrofia facial progresiva; MGS: morfea en golpe de sable.

Introducciéon

La HFP, también llamada sindrome de Parry-Romberg, es una rara entidad de etiologia descono-
cida, que se caracteriza por la aparicion lenta y progresiva de lesiones atréficas que comprometen
de forma unilateral la piel de la cara y pueden extenderse a tejidos blandos, musculo y hueso.' Fue
descrita por Parry en 1825% y por Romberg en 1846.” Sin embargo, recién en 1871 recibié el nom-




bre con el que la conocemos en la actualidad.* Es mds fre-
cuente en mujeres y habitualmente se inicia antes de la
segunda década de la vida.' Comienza con lesiones hipo o
hiperpigmentadas, ligeramente induradas, que progresan
de forma insidiosa durante dos a veinte afos hasta gene-
rar atrofia unilateral de la piel y tejidos subyacentes. Se
localiza principalmente en los dermatomas de una o mds
ramas del nervio trigémino. Puede provocar enoftalmos y
desviacién de la nariz y la boca hacia el lado afectado, lo
que produce una deformidad que afecta no sélo la estéti-
ca sino también la funcionalidad de la cara.’

La MGS es un subtipo de esclerodermia localizada de dis-
posicién lineal en regién frontal o cuero cabelludo.® Esta
entidad infrecuente, afecta principalmente al sexo femeni-
no antes de los 20 afios de edad.' Presenta un curso clini-
co lento y progresivo durante dos a diez afos. Se caracte-
riza por el engrosamiento y endurecimiento cutdneo del
drea frontal en forma unilateral, puede asociarse a alope-
cia cicatrizal y generar atrofia de musculos y huesos sub-
yacentes, lo que provoca, al igual que la HFD, alteraciones
estéticas y funcionales.”

Diferenciar la HEFP de la MGS suele ser un gran desafio
para el médico tratante. Ambas entidades comparten mal-
tiples caracteristica: la edad de inicio, el predominio del
sexo femenino, el curso crénico y progresivo. Asimismo,
distintos factores han sido implicados en la patogenia de
estas dos enfermedades. Entre ellos se destaca el antece-
dente de un traumatismo, procesos infecciosos previos,
anomalias del nervio trigémino, alteraciones del sistema
simpdtico o procesos autoinmunes. Por otra parte, ambas
patologias se asocian a manifestaciones extracutdneas con
compromiso oftalmolégico y del sistema nervioso central,
entre otras. Ademds, existen pacientes que presentan lesio-
nes correspondientes a ambas entidades o incluso progre-
sién de una entidad en otra. Por todo esto, actualmente
muchos autores proponen que la HFP y la MGS serfan
variantes clinicas de la misma enfermedad.””

Con el objetivo de comparar ambas entidades y describir
similitudes y diferencias entre ambas para intentar esclare-
cer si estas patologias son entidades independientes o un
espectro de la misma enfermedad, realizamos una revisién
sistematizada de los pacientes con diagnéstico clinico de
HEFP y MGS evaluados en nuestro Servicio.

Objetivos

Describir las caracteristicas clinicas, los hallazgos histolé-
gicos y de laboratorio de los pacientes con diagndstico de

Hemiatrofia facial progresiva y morfea en golpe de sable: jentidades diferentes

o un espectro de la misma enfermedad?

1
FOTO 1. Paciente con MGS.

1
FOTO 2. Paciente con HFP + MGS.

HEFP, MGS o ambas entidades en forma simultinea eva-
luados en nuestro Servicio. Comparar los hallazgos de
ambas patologias, nuestros resultados con las publicacio-
nes disponibles y realizar una revisién de la literatura.
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Material y métodos

Se realizé un estudio retrospectivo y descriptivo para el
cual se revisaron las historias clinicas de pacientes con
diagndstico de esclerodermia localizada evaluados en
nuestro Servicio desde enero de 2002 hasta julio de 2014.

Se incluyeron todos los pacientes con diagndstico de HFD,
MGS o ambas entidades en forma simultdnea. Se recolec-
taron los siguientes datos: sexo, edad, edad al diagnéstico,
antecedentes personales y familiares de enfermedades
autoinmunes, caracteristicas clinicas y localizacién de las
lesiones, manifestaciones extracutaneas asociadas, altera-
ciones de laboratorio y estudios complementarios, estudio

histopatolégico y tratamientos instaurados.

Se clasificé a los pacientes en tres grupos. El primero de
ellos incluyé a los que presentaban una esclerodermia
lineal localizada en regién frontal medial o paramedial de
la cara. Aquellos pacientes con hemiatrofia facial sin escle-
rosis conformaron el segundo grupo, y el dltimo incluyé
a los pacientes que presentaron atrofia y esclerosis cutdnea
de forma concomitante.

Resultados

Se encontraron 83 pacientes con esclerodermia localizada.
Se seleccionaron 12 pacientes con diagndstico de HFD,
MGS o ambas patologias, de los cuales seis provenifan de

otra institucién. Uno de ellos correspondia a una pacien-
te diagnosticada en edad pedidtrica en el Hospital
Garrahan que se incluyd a los efectos de evaluar la evolu-
cién de la enfermedad en la edad adulta’ (tabla 1).

El 75% (9/12) de los pacientes fueron mujeres con una
relacién mujer: hombre de 3:1 (grafico 1). La edad media
de inicio de los sintomas fue 13,3 afios (4 a 24 afos). De
los 12 pacientes evaluados, 4 tenfan diagndstico de MGS,
4 de HFP y los 4 restantes presentaron concomitantemen-
te ambas entidades (grafico 2).

Sélo una paciente que presentaba ambas enfermedades de
forma simultdnea tenfa antecedentes de esclerodermia en

su familia.

Las manifestaciones clinicas se localizaron predominante-
mente en el lado izquierdo en los pacientes con MGS
(foto 1) o ambas entidades (foto 2). Sin embargo, los
pacientes con diagnéstico de HFP presentaron con igual
frecuencia atrofia del lado izquierdo o derecho (fotos 3 y
4). Ningun paciente presenté lesiones de forma bilateral.

Se observé la presencia de otras placas de morfea en el
25% (3/12) de los pacientes. Una paciente con diagndsti-
co de HFP presenté multiples lesiones de morfea lineal en
hemicuerpo derecho, por lo que se arribé al diagnéstico
de morfea hemicorporal generalizada. Una paciente con

diagndstico de MGS y HFP realizado en el Hospital

FOTOS 3 y 4. Paciente con HFP.
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TABLA 1. Caracteristicas clinicas de los pacientes

GRUPO MGS (grupo 1) HFP (grupo 2) HFP y MGS (grupo 3)
PACIENTE 1 2 3 4 5 7 8 9 10 1 12
SEXO M M F F F F F F F F M F
EDAD 26 31 23 29 26 34 34 67 1 51 26 19
EDAD AL DIAGNOSTICO 5 24 1 19 12 10 20 20 7 15 4 1
ANTEC. FAMILIARES no no no no no no no no no no no esclerodermia
1ZQ./DER. izq. izq. izq. izq. izq. der. izq. der. izq. izq. der. izq.
OTRAS morfea en no no no no morfea no no no no no morfea en
MANIFESTACIONES placasy lineal lineal placasy lineal
SNC no no no no no no no no no no no no
OCULAR no no no no no enoftalmia 0D no no no no no enoftalmia 0l
BOCA no no no no no no no no no no no no
ORL no no no no no no hipoacusia no no hipoplasia | hipoplasia no
leve 01 seno maxilar | seno frontal
LAB FAN negativo  |negativo | normal | negativo | negativo 1/1280 negativo | negativo | negativo |  negativo negativo 1/160
homogéneo nucleolar
VsG 27 mm normal | normal | normal | 34 mm 48 mm normal normal | normal normal normal normal

Garrahan asocié morfea en placas en cuello y morfea line-
al en dorso contraleral a las lesiones faciales, y un pacien-
te con MGS presenté multiples placas de morfea en
ambos flancos, tronco y muslo y brazo izquierdos (fotos 5
y 6). En estos dos pacientes se llegd al diagndstico de mor-
fea generalizada.

En relacién con las manifestaciones extracutdneas, el
41,66% (5/12) de los pacientes evaluados presenté altera-
ciones oftalmoldgicas y/o otorrinolaringolégicas (enoftal-
mia, hipoplasia de senos e hipoacusia). Estos hallazgos
predominaron en el grupo con HFP (2/4) o ambas pato-

logias (3/4). Ningtn paciente presenté alteraciones neu-
rolégicas.

Sélo 2 pacientes, una con diagnéstico de HFP y otra con
HFP + MGS, presentaron FAN reactivo con valores de
1/1280 y 1/160 con patrén homogéneo y nucleolar, res-
pectivamente; el resto del laboratorio inmunoldgico era
negativo. Otro hallazgo en el laboratorio fue aumento de
eritrosedimentacién encontrada en 3 pacientes, 2 con
HEFP y uno con MGS. Ningtn paciente presenté aumen-
to de cosindfilos en sangre periférica.

Todos los pacientes presentaron estudio histopatoldgico

~ Femenino

B Masculino
[
GRAFICO 1. Distribucién por sexo (pacientes con HFP, MGS o HFP y MGS).

B HFP I MGS B HFP + MGS
|
GRAFICO 2. Pacientes con HFP, MGS o HFP y MGS.
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|
FOTOS 5 y 6. Paciente con morfea generalizada (MGS y morfea en placas en flancos, region pectoral, brazo y muslo izquierdo).

TABLA 2. Hallazgos histopatoldgicos

HP MGS (2) | HFP (2) HFP

+ MGS (2)
Atrofia epidérmica 1 2 2
Vacuolizaciéon
capa basal 1 1 -
Hialinizacion del
colageno 2 2 2
Atrofia dermis - - 1
Infiltrado mononuclear 2 2 2
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compatible con HFP o MGS, pero 6/12 habian sido rea-
lizados en otra institucién. En las biopsias revisadas en
nuestro hospital (tabla 2), se pudo observar que los prin-
cipales hallazgos histopatoldgicos fueron esclerosis con
hialinizacién del coldgeno e infiltrado inflamatorio mono-
nuclear en dermis e hipodermis. Ademds, se evidenci6
atrofia epidérmica en 5/6 y vacuolizacién de la capa basal
en 2/6. Estos hallazgos fueron independientes del diag-
néstico clinico de MGS, HFP o la coexistencia de ambas.

Los tratamientos mds utilizados fueron calcipotriol y cor-
ticoides tdpicos, metotrexate asociado o no a corticoides
sistémicos y trasplante de grasa autdloga en pacientes con
HFP. El 100% de los pacientes utilizé tratamientos t6pi-
cos, sblo el 33% de los mismos (1 con MGS, 2 con HFP
y 1 con ambas entidades) no presenté progresion de la
enfermedad. El resto de los pacientes requirié tratamien-



to sistémico con metotrexate, con una buena respuesta sin
progresién de la enfermedad. El 62,5% (5/8) de los
pacientes con HFP asociada o no a MGS recibié trasplan-
te de grasa autSloga con excelentes resultados estéticos y
funcionales.

Discusion

Como pudimos observar en nuestra casuistica, la HFP y
la MGS son entidades de baja frecuencia. De 83 pacien-
tes con esclerodermia localizada, sélo el 15% (12/83) pre-
sent6 diagnéstico de HFP, MGS o ambas entidades de
forma simultdnea. Hallazgos similares fueron descritos
por Zulian et 4.": en un estudio retrospectivo multicén-
trico que incluyé 750 pacientes con esclerodermia locali-
zada, el 15% presentd diagnéstico de dichas patologias.
Porcentajes similares fueron publicados por Marzano
et dl."', quienes describen una cohorte de 239 pacientes
con esclerodermia localizada, en la que el 11% de los
pacientes pedidtricos y el 4,5% de los pacientes adultos
presentaron estas entidades.

Ambas enfermedades son mds frecuentes en mujeres. La
relacién mujer: hombre en nuestro estudio fue de 3:1,
similar a lo descrito en la literatura (2,17:1 a 3,33:1).7%"
Sin embargo, si consideramos los distintos grupos de
pacientes, observamos que en la presente casuistica no
existe predominio de sexo en los pacientes con MGS,
aunque si sumamos el grupo que presenta HFP + MGS,

continta habiendo un predominio por el sexo femenino.

Sélo una paciente referfa antecedentes de enfermedades
reumatoldgicas. Si bien se desconoce la prevalencia de
antecedentes familiares en pacientes con HFP o MGS, en
el estudio de Zulian et 4L el 17% de los mismos refirié
antecedentes familiares. La artritis reumatoidea fue la
patologia de mayor frecuencia, seguida por esclerodermia,

antecedente familiar que referfa el caso nimero."”

Tal como observamos en esta serie de casos, la edad de
inicio de los sintomas es antes de los 20 afios en ambas
enfermedades, aunque existen publicaciones aisladas que
describen un desarrollo tardio de MGS y HFP."

La MGS se caracteriza por un engrosamiento y endureci-
miento cutdneo, con dreas de hipopigmentacidn, hiper-
pigmentacién y alopecia cicatrizal. En perfodos de activi-
dad puede presentar un halo violdceo periférico (lilac
ring). Afecta la cara y el cuero cabelludo, y puede exten-
derse en profundidad y afectar musculo y hueso, lo que
genera deformidades estéticas y alteraciones funcionales.'

Hemiatrofia facial progresiva y morfea en golpe de sable: jentidades diferentes

o un espectro de la misma enfermedad?

La HFP se caracteriza por atrofia de la piel y tejidos mds
profundos que afecta de forma unilateral la cara, y se loca-
liza cldsicamente en el drea inervada por la primera y
segunda rama del nervio trigémino. Genera también
importantes alteraciones estéticas y funcionales. Esta enti-
dad no se asocia a esclerosis cutdnea. Por ello, la presencia
de esclerosis en un paciente con HFP plantea un cuadro
intermedio entre ambas patologias o la coexistencia de
ambas, tal como mostramos al clasificar los pacientes de
nuestra serie de casos, o incluso una progresién entre for-
mas clinicas de una tnica enfermedad.*”'*" Si bien en
este estudio se evidencié un franco predominio de com-
promiso izquierdo en ambas entidades, afectan indistinta-
mente una hemicara con escasos casos descritos de com-

promiso bilateral.”'®

Los pacientes con HFP 0 MGS pueden presentar mani-
festaciones cutdneas en localizaciones diferentes a la
regién craneofacial y compromiso extracutdneo, princi-
palmente a nivel oftalmoldgico, otorrinolaringolégico y
neuroldgico. Ambas entidades presentan un periodo de
lenta progresién que puede durar de 2 a 20 anos hasta
estabilizarse. Es importante remarcar en este estudio el
seguimiento de una paciente diagnosticada en su infancia
en el Hospital Garrahan y en la cual observamos en la
edad adulta nuevas manifestaciones de morfea.

Se evidencié que un 25% de los pacientes, sin predomi-
nio por ningun grupo, presentaba manifestaciones cutd-
neas que excedfan la regidén facial. Una paciente con HFP
presenté diagndstico de morfea hemicorporal, entidad
que se caracteriza por la presencia de multiples lesiones de
morfea que se extienden a mds de dos regiones anatémi-
cas, con un neto predominio izquierdo o derecho.” Por
otra parte, un paciente con MGS y una paciente con
MGS y HFP7 presentaron diagndstico de morfea genera-
lizada, cuadro clinico que se manifiesta con lesiones de
morfea lineal o en placas bilaterales. Existen casos aislados
que describen asociacién de MGS y HFP con escleroder-
mia lineal en tronco o miembros.” En un estudio retros-
pectivo de 12 pacientes con HFP o HFP y MGS realiza-
do por Sommer ez dl.,” sélo 2 ellos presentaron morfea
lineal y en placas en tronco.

Las alteraciones neurolégicas son descritas en ambas pato-
logfas. Blaszczyk et dl." estudiaron 19 pacientes con HED,
MGS o ambas entidades en forma simultdnea y encontra-
ron convulsiones en el 21%, y otros sintomas neuroldgi-
cos, tales como vértigo y cefaleas, en el 10% de los pacien-
tes sin predominio por ningin grupo. Entre los 54
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pacientes descritos por Tollefson ez 4l.%, el 13% present6
convulsiones. En nuestra serie de casos ningiin paciente
presentd sintomas neuroldgicos ni alteraciones en neuroi-
midgenes, hecho que difiere como observamos de lo descri-
to en la literatura.

Las manifestaciones oftalmolégicas mds frecuentemente
encontradas incluyen: ptosis palpebral, enoftalmos, uvei-
tis, cataratas, heterocromia del iris, glaucoma y anomalias
palpebrales, como pérdida de pestafias y cejas, y alteracio-
nes en la secrecién lagrimal, entre otros.”” En un estudio
retrospectivo que incluyé 31 pacientes con HFP, MGS o
ambas patologias realizado por Bujdn er 4., se observé
que el enoftalmos, presente en el 10% de los pacientes, fue
la manifestacién mds frecuente, al igual que en el presen-
te estudio.

El compromiso otorrinolaringolégico y/o odontolégico es
menos frecuente. Se describe hemiatrofia de la lengua y el
velo del paladar homolateral, hipoacusia o sordera, hipo-
plasia en los senos maxilares, paranasales y frontales, retra-
so de la erupcién dentaria, pérdida de piezas y mala oclu-
sién dentaria, entre otros."”*" Entre los 19 pacientes con
MGS o HFP descritos por Marzano et dl."', el 37% pre-
sent6 alguna de las alteraciones antes descritas, mientras
que el 25% de esta serie de casos presenté dichas compli-
caciones.

Respecto de alteraciones en el laboratorio, Sommer ez 4.’
encontraron FAN reactivo en el 33% de los pacientes con
HFP estudiados con titulos de 1/80 a 1/1280. Zulian
et dl." describieron similares hallazgos en pacientes con
HFP y MGS (25% y 28,4% de pacientes con FAN reac-
tivo, respectivamente). Hemos hallado resultados simila-
res. No existe correlacién entre el valor de FAN y el curso
clinico de las enfermedades. En cambio, el hallazgo de eri-
trosedimentacion acelerada y cosinofilia en sangre perifé-
rica se relaciona con periodos de actividad de ambas enti-
dades." Existen casos aislados de HFP publicados en la
literatura que presentan anti-DNA de cadena simple y
Scl-70 positivos.”

En relacidén con las caracteristicas histopatoldgicas de estas
enfermedades, Orozco Covarrubias ez 4.* compararon
estadisticamente los hallazgos histopatolégicos de 9

con HFP y con MGS.
Evidenciaron que la presencia de fibrosis a nivel de la der-

pacientes 13 pacientes
mis, presente sélo en pacientes con MGS, serfa la caracte-
ristica que permite diferenciarlas. La atrofia de los anexos
cutdneos y el infiltrado inflamatorio mononuclear podri-

an estar presentes en ambas patologias.” En contraposi—
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cién a lo descrito por estos autores, en las biopsias revisa-
das la hialinizacién del coldgeno, asi como el infiltrado
inflamatorio mononuclear, fueron los principales hallaz-
gos tanto en los pacientes con MGS como en aquellos con
HFP. Asimismo, se evidencié atrofia epidérmica y vacuo-
lizacién de la capa basal en ambas patologias. Por lo tanto,
los hallazgos histopatolégicos de nuestros pacientes no

permitirfan diferenciar ambas entidades.

Se han ensayado miultiples tratamientos tdpicos y sistémi-
cos para estas dos enfermedades, con resultados variables.
Entre ellos se destacan corticoides y calcipotriol tdpicos,
hidroxicloroquina, metotrexate e incluso corticoides sisté-
micos.”*” La alternativa quirtrgica cuando la enfermedad
se ha estabilizado es de gran ayuda en los casos en que la
deformidad fisica genera alteraciones estéticas y funciona-
les.”® Dado que son enfermedades de baja frecuencia, no
existen estudios prospectivos y randomizados que compa-
ren las distintas opciones terapéuticas. En este estudio
describimos pacientes que sélo con tratamiento tépico
lograron estabilizar la progresién de los sintomas. Otros
pacientes requirieron tratamiento sistémicos con metotre-
xate asociado o no a corticoides. La mayoria de ellos reci-
bié trasplante de grasa autdloga una vez alcanzada la esta-
bilidad clinica, con resultados favorables.

Conclusion
La HFP y la MGS son enfermedades de baja incidencia,

causa desconocida y evolucién incierta. Los hallazgos pre-
sentados en esta serie de casos coinciden con lo publicado
en la literatura. Como pudimos observar en los tres gru-
pos estudiados, estas entidades comparten similares carac-
teristicas cutdneas, hallazgos en el estudio histopatolégico
y en el laboratorio, y manifestaciones extracutdneas aso-
ciadas. Muchas veces coexisten en un mismo paciente e
incluso es dificil diferenciarlas. Serfa necesario un mayor
seguimiento de los pacientes y estudios prospectivos para
observar la evolucién a largo plazo. Una limitacién en el
presente estudio es no contar con la revisién histopatold-
gica del total de los casos. Sin embargo, sobre la base de
estos hallazgos, la evolucién de algunos pacientes y la coe-
xistencia con lesiones de morfea en otras localizaciones,
nos permiten sugerir que estas entidades serfan manifesta-
ciones dentro de un espectro de una misma enfermedad.
En este proceso patolégico, la presencia clinica de esclero-
sis cutdnea marcaria el polo correspondiente a MGS, y la
presencia de atrofia de planos profundos representaria el
polo de HFP. Los casos clinicos que presenten ambas



caracteristicas, que habitualmente son considerados como
coexistencia de ambas patologfas, tal como planteamos en
esta serie de casos, representarian en realidad los cuadros
intermedios de este espectro.

Agradecimiento: a la Dra. Marfa Bujdn por proporcionar-
nos datos de los pacientes evaluados previamente en el

Hospital Garrahan.
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