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Resumen
La Morfea es una forma de presentación clínica de la escleroder-
mia localizada, que generalmente se manifiesta como una placa 
eritematosa con un anillo lila que evoluciona a placa atrófica. Exis-
ten presentaciones atípicas de morfea en que al inicio la piel afec-
tada simula ser una malformación vascular tipo nevus flameus o 
mancha en vino de oporto.

El Síndrome Parry-Romberg corresponde a una morfea localizada 
que se caracteriza por hemiatrofia facial que afecta la funcionalidad 
de la cara y que puede comprometer piel, tejido muscular y hueso. 

El objetivo de este artículo es presentar, por medio de un caso clí-
nico, una entidad rara de morfea que al inicio simula ser un nevus 
flameus. El nevus flameus adquirido es raro y requiere tiempo para 
que se inicien los cambios escleróticos. 

Se presenta el caso de un niño de 8 años que consultó por un cua-
dro atípico sospechoso de nevus flameus y que al cabo de 3 años 
evolucionó como una hemiatrofia facial progresiva.

Los pacientes con diagnóstico de nevus flameus adquirido debe-
rían monitorizarse en busca de signos de evolución a morfea y si 
la ubicación es en la cara siempre debe sospecharse un Síndrome 
Parry-Romberg para el inicio temprano de terapia y disminuir las 
consecuencias asociadas.
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Summary
Morphea is a clinical presentation of the localized scleroderma, 
which usually manifests as an erythematous plaque with a purple 
halo that evolves to an atrophic plaque. There are atypical pre-
sentations of the morphea that, at the beginning, the affected skin 
simulates being a vascular malformation port wine stain simil.

The Parry-Romberg Syndrome corresponds to a localized mor-
phea that characterizes for showing a facial hemiatrophy that 
affects the facial functionality and may compromise the skin, mus-
cular tissue and bones. 

The objective of this paper is to present, through a clinical case, a 
rare entity of the morphea that at the beginning simulates being a 
port wine stain. The acquired port wine stain is rare and requires 
some time to show sclerotic changes. 

A clinical case of an 8 years old patient that consulted for a suspi-
cion of an   atypical clinical picture of port wine stain and that after 
3 years evolved in a progressive facial hemiatrophy is presented.

The patients with an acquired port wine stain diagnosis should 
be monitored to find signs of an evolution to morphea and if it is 
located on the face there should always be a suspicion of a Parry-
Romberg syndrome in order to start earlier the therapy and reduce 
the associated consequences. 

Key words: Parry Romberg syndrome; progressive hemifacial 
atrophy; morphea; nevus flammeus; localized scleroderma 

Introducción
La morfea es una forma de presentación clínica de la es-
clerodermia localizada, que generalmente se manifiesta 
como una placa eritematosa con halo lila que evoluciona a 

placa atrófica. Existen formas de presentación atípicas en 
que la piel afectada simula ser una malformación vascular 
tipo nevus flameus o mancha en vino de oporto. El nevus 
flameus adquirido es una entidad clínica infrecuente, que re-
quiere tiempo para que inicie los cambios escleróticos. La 
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patogénesis de la morfea localizada que inicialmente imita 
un nevus flameus es aún desconocida y existen algunas 
hipótesis al respecto1. Aún no está claro si el tratamiento 
con láser decolorante pulsado tendría utilidad en detener 
la progresión de nevus flameus a morfea, por lo que, en 
caso de confirmarse esto podría significar un avance tera-
péutico en el futuro2.

El Síndrome Parry-Romberg (SPR) corresponde a una 
morfea localizada con hemiatrofia facial que puede com-
prometer piel, tejido muscular y hueso. Las alternativas 
terapéuticas que se expresan en la literatura para la pro-
gresión de la enfermedad y la apariencia cosmética son 
diversas pero no curativas3.

Reportamos el caso de un niño con un cuadro de presen-
tación inicial atípica tipo malformación vascular que pos-
teriormente evolucionó como morfea localizada con SPR 
secundario.

Caso Clínico
Paciente de 8 años, sexo masculino y sin antecedentes 
mórbidos importantes que consultó por historia de 1 año 
de evolución de aparición de mácula eritematosa en me-
jilla derecha con significativo aumento de volumen poste-

rior. Además tenía el antecedente de quemadura pequeña 
con aceite caliente en zona involucrada 5 meses previos 
al inicio del cuadro. 

Al examen físico destacaba aumento de volumen eritema-
toso, de consistencia firme y tapizado de vasos capilares 
en hemicara derecha (Figura 1a). En mucosa yugal sub-
yacente se observaba aumento de volumen eritematoso y 
aumento de vasos capilares en la superficie (Figura 1b). 

Se indicó ecotomografía que mostraba discreto engrosa-
miento de partes blandas de la mejilla afectada y junto 
al estudio Doppler-color se interpretó como malformación 
vascular tardía tipo capilar. 

El paciente no continuó con sus controles y reapareció 2 
años después del inicio del cuadro, sin variaciones signifi-
cativas tanto al examen físico como a la ecotomografía de 
control. Sin embargo, 3 años posteriores a los primeros 
síntomas, la lesión cambió su coloración de tono violáceo 
a color piel, asociado a atrofia y asimetría de la cara. 

Al examen físico se apreciaba una placa atrófica hipopig-
mentada en mejilla derecha, surco nasogeniano y hemila-
bio superior ipsilaterales. También presentaba una lesión 
similar en zona fronto-parietal derecha con alopecía aso-
ciada (Figura 2a). Además existía una leve asimetría facial 
(Figura 2b). 

Figura 1a

Fotografía del paciente en la primera consulta. Aumento 
de volumen eritematoso y vasos capilares en la superfi-
cie en mejilla derecha.

Figura 1b

Fotografía del paciente en la primera consulta. Aumento 
de volumen eritematoso y vasos capilares en la superfi-
cie en mucosa yugal derecha. 
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Se tomó biopsia de piel que resultó compatible con morfea. 
Además, los exámenes sanguíneos resultaron normales. 

Se inició Metotrexato, con franca regresión a los 5 meses 
de comienzo de tratamiento.

Discusión
La morfea es una forma de presentación clínica de la es-
clerodermia localizada, que generalmente se manifiesta 
como una placa eritematosa con halo lila que evoluciona a 
placa atrófica que se caracteriza por engrosamiento de la 
piel con depósito de colágeno aumentado4.

Se han descrito algunos casos de morfea en que la piel 
afectada es francamente eritematosa en el inicio similar a 
un nevus flameus o mancha en vino de oporto. El nevus 
flameus adquirido es raro y generalmente aparece lenta-
mente. El diagnóstico de nevus flameus adquirido precede 
en 6 meses a 3 años a los cambios escleróticos1.

Los casos en que la morfea localizada inicialmente imita 
un nevus flameus nos podrían ayudar a dilucidar la pato-
génesis de la morfea, ya que ésta aún no es conocida del 

todo. Dentro de las hipótesis planteadas, se piensa que 
el daño vascular, especialmente la injuria microvascular, 
incrementa la permeabilidad vascular en la lesión origi-
nal facilitando el escape de factores de crecimiento, que 
estimulan fibroblastos y activan células T, induciendo pro-
ducción anormal de colágeno que resulta en esclerosis1.

El SPR es una enfermedad adquirida de baja frecuencia 
que se caracteriza por una hemiatrofia progresiva de la 
piel y tejidos blandos de la cara que, en algunos casos, 
presenta atrofia de músculos, cartílago y hueso subyacen-
tes. En 1825 fue descrita por primera vez por Parry y en 
1846 por Romberg. Eulenberg en 1871 le dio su nomen-
clatura actual: atrofia hemifacial progresiva. Esta enferme-
dad usualmente comienza en la primera década de la vida 
y progresa por 2 a 20 años hasta estabilizarse. El SPR es 
más común en mujeres con una incidencia mujer: hombre 
de 3:25.

Las principales manifestaciones del SPR son las neuroló-
gicas y oftalmológicas. Entre un 8% – 20% de los pacien-
tes con SPR presentan manifestaciones neurológicas y la 
epilepsia es el problema neurológico más comúnmente 
asociado6. Habitualmente los hallazgos neurológicos pre-

Figura 2a

Fotografía del paciente a los 3 años del inicio del cuadro. 
Placa de alopecía en región fronto-parietal derecha. 

Figura 2b

Fotografía del paciente a los 3 años del inicio del cuadro. 
Leve asimetría facial.
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ceden los cambios en la piel, aunque también pueden ser 
concomitantes. La Resonancia Magnética (RNM) y la To-
mografía Axial Computada de cerebro permiten evaluar 
las anormalidades cerebrales7. Algunos autores reco-
miendan que tanto los niños sintomáticos como los asin-
tomáticos tengan una RNM de cerebro al diagnóstico8.

La histopatología usualmente muestra atrofia de la epi-
dermis, dermis, tejido subcutáneo, anexos cutáneos y va-
sos. Además fibrosis cutánea con engrosamiento de las 
fibras de colágeno, edema de la piel y de manera variable 
inflamación en la forma de infiltrados linfocitarios3.

Además de la asociación antes descrita entre el nevus 
flameus y la morfea, se ha descrito que el SPR puede 
estar asociado a vitiligo ipsilateral segmentario, hiper-
pigmentación o hipopigmentación, alopecía cicatricial3, 
lupus profundo y esclerodermia lineal en golpe de sable5.

Existe debate acerca si la morfea en golpe de sable y el 
SPR son entidades separadas o sobrepuestas. Tollefson 
et al. plantean que ambas enfermedades corresponden a 
dos tipos de esclerodermia localizada9.

La patogénesis del SRP, podría estar relacionada con 
trauma, infección (Borrelia burgdorferi)10, neuritis perifé-
rica del trigémino, neurovasculitis linfocitaria, escleroder-
mia localizada, trastornos endocrinos, autoinmunidad y 
herencia. El trauma ha sido considerado como hipótesis 
de origen en 24%-34% de los pacientes3. En el paciente 
existe el antecedente de trauma con aceite caliente en la 
región afectada 5 meses previos al inicio del cuadro.

Los diagnósticos diferenciales a considerar del SPR son 
la morfea en golpe de sable, la esclerodermia y la ence-
falitis de Rasmussen3.

Pickert et al. reportó el caso de una niña con una lesión 
tipo nevus flameus en hemicara derecha, la que fue so-
metida a tratamiento con láser decolorante pulsado du-
rante 2 meses (tres sesiones) antes que se observaran 
los cambios escleróticos. Este tratamiento redujo el eri-
tema por obliteración de los vasos sanguíneos pero no 
evitó la esclerosis posterior. No está claro si esta dismi-
nución en la irrigación tiene algún efecto en la cascada 
inflamatoria, ni si ayudaría a detener la extensión de la 
morfea. Sin embargo, se sabe que la morfea puede estar 
asociada con trauma, por lo que el tratamiento con láser 
podría empeorar la enfermedad2. También se ha descrito 
el tratamiento tópico con Tacrolimus al 0.1% y la fototera-
pia-UVA sería efectiva y segura en morfea, especialmen-
te en las lesiones inflamatorias tempranas11.

El primer objetivo del tratamiento del SPR es interrumpir 
la progresión de la enfermedad y mejorar algunos sínto-
mas. En pacientes que presentan esclerodermia localiza-
da moderada – severa, como lo son los casos graves de 
SPR o con manifestaciones neurológicas, debe ser con-
siderado el uso de terapia inmunosupresora, especial-
mente el uso de corticoides sistémicos y/o Metotrexato6. 
Una vez que la enfermedad está estabilizada se pueden 
considerar los tratamientos estéticos, recomendándose 
esperar 1 a 2 años antes de iniciar la reconstrucción3. 

Conclusión
El nevus flameus adquirido es una entidad rara y requiere 
tiempo para que se inicien los cambios escleróticos, por 
lo que, estos pacientes deberían monitorizarse en busca 
de signos de evolución a morfea para el inicio temprano 
de la terapia, disminuyendo las consecuencias asocia-
das, tales como la hemiatrofia facial progresiva. 

El SPR corresponde a una morfea localizada sin una te-
rapia farmacológica estándar y en general se utilizan Me-
totrexato y/o corticoides. También se ha descrito el uso 
de Tacrolimus tópico y fototerapia-UVA en lesiones ini-
ciales de morfea y aún no está claro si el tratamiento con 
láser decolorante pulsado tendría utilidad en detener la 
progresión de nevus flameus a morfea o eventualmente 
empeorar su pronóstico, por lo que se necesitan mayores 
investigaciones de buena calidad metodológica para el 
mejor conocimiento de esta patología.
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Evaluación (Quiz). Educación 
Médica Continua.

Respuestas correctas:

1. c

2. d

3. c

4. e

5. b

6. e

7. c

8. a

9. b

10. d
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