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RESUMO – Introdução: A coexistência de morfeia e líquen escleroso, na maioria dos casos com localização extrage-
nital, tem sido relatada na literatura.
Caso Clínico: Doente do sexo feminino, de 58 anos, seguida desde 1998 na consulta de Dermatologia, por placas 
escleróticas de configuração linear, que evoluíram para atrofia profunda, localizadas ao hemicorpo direito e cujo es-
tudo histopatológico foi compatível com o diagnóstico clínico de morfeia linear. Nove anos mais tarde, sobre as áreas 
atróficas residuais surgiram pequenas lesões branco-nacaradas agrupadas em placa cuja histologia foi compatível 
com líquen escleroso. Simultaneamente, a nível vulvar, foram observadas placas branco-nacaradas, mal delimitadas, 
condicionando atrofia dos pequenos lábios, clínica e histologicamente compatível com líquen escleroso genital (LEG), 
tendo-se obtido uma boa resposta ao tratamento com corticóides tópicos.
Discussão: Recentemente verificou-se que 38% dos doentes com morfeia sofrem de LEG, sugerindo que as duas 
doenças podem ter mecanismos comuns ou que o LEG seja a manifestação genital da morfeia. Reforçamos a neces-
sidade de examinar a genitália dos doentes com morfeia dada a morbilidade e o risco de carcinoma espinhocelular 
associado ao LEG.

PALAVRAS-CHAVE – Esclerodermia linear; Esclerodermia em placas; Líquen escleroso extragenital; Líquen esclero-
so genital.

METASTATIC CUTANEOUS PLASMOCYTOMA IN A PATIENT 
LINEAR MORPHEA AND GENITAL LICHEN SCLEROSUS –
AN ASSOCIATION TO KEEP IN MIND

ABSTRACT – Background: Coexistence of lichen sclerosus and morphea, in most cases with extragenital localization, 
has been reported in the literature.
Case report: A 58-year-old woman presented in 1998 with sclerotic and atrophic linear plaques on the right hemibody, 
whose histopathological study was compatible with linear morphea. Nine years later, on the residual atrophic areas, 
small whitish lesions grouped into plaques developed and histology was compatible with lichen sclerosus. Simultaneou-
sly, ill-defined, pearly white plaques occurred in the vulva conditioning atrophy of the labia minora, compatible also on 
histology with genital lichen sclerosus (GLS). A good response to topical corticosteroids was observed.
Discussion: In a recent study 38% of patients with morphea also suffer from GLS, suggesting that the two diseases may 
have common mechanisms or that GLS represents the genital manifestation of morphea. We emphasize the need to 
examine the genitalia of patients with morphea due to morbidity and the risk of squamous cell carcinoma associated 
with GLS.

KEY-WORDS – Genital diseases; Female; Lichen sclerosus et atrophicus; Scleroderma, localized; Skin diseases.
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INTRODUÇÃO

A esclerodermia localizada ou morfeia é uma doença 
inflamatória do tecido conjuntivo, caracterizada por es-
clerose da derme e tecido adiposo, que tem como base 
alterações da síntese e deposição do colagéneo. As le-
sões cutâneas surgem como placas eritematosas e ede-
matosas, bem delimitadas, que aumentam de dimensões 
e progressivamente endurecem no centro, adquirindo 
uma cor de marfim. Têm muitas vezes um contorno erite-
matovioláceo (“lilac ring”) numa fase inicial que se torna 
hiperpigmentado nas lesões evoluídas. A superfície é 
lisa, brilhante e as placas são duras ao toque com perda 
dos apêndices cutâneos. Pode ser dividida morfologica-
mente em morfeia em placas, localizada ou generaliza-
da, morfeia linear, em gotas, profunda e panesclerótica. 
Histologicamente carateriza-se, numa fase precoce, pela 
presença de um infiltrado inflamatório perivascular e in-
tersticial e fibras de colagénio edematosas e espessadas 
na derme sem envolvimento da epiderme. Numa fase 
posterior o infiltrado torna-se cada vez mais escasso, 
com espessamento, compactação e horizontalização dos 
feixes de colagénio em toda a derme e hipoderme com 
redução acentuada dos vasos sanguíneos e atrofia ou 
mesmo desaparecimento dos anexos cutâneos e rectifi-
cação e atrofia da epiderme.

O líquen escleroso é uma dermatose inflamatória 
crónica benigna pouco frequente que ocorre predomi-
nantemente na área anogenital (85% dos casos), com 
lesões extragenitais em 15% dos doentes. Caracteriza-se 
por pápulas branco-nacaradas agrupadas em placa, de 

superfície lisa e brilhante assumindo progressivamente 
um aspecto apergaminhado e atrófico (“white spot di-
sease”) com esclerose pouco acentuada, podendo even-
tualmente confundir-se com a esclerodermia em gotas. A 
localização genital masculina e feminina é característica 
e no caso da mulher atinge a vulva, por vezes com atro-
fia acentuada dos seus componentes estruturais, introito 
e períneo. A pele e mucosas ficam brancas, brilhantes, 
endurecidas, com telangiectasias e ulceram facilmente. 
A histologia caracteriza-se por alterações da epiderme 
com hiperqueratose e rolhões foliculares, atrofia epidér-
mica com rectificação da junção dermoepidérmica, va-
cuolização da camada basal, edema e homogeneização 
do colagénio da derme superficial e infiltrado inflama-
tório em banda da derme média, sem envolvimento da 
derme reticular e hipoderme.

A etiologia destas duas entidades permanece desco-
nhecida, sendo discutidas nas duas uma susceptibilida-
de genética, a existência de mecanismos auto-imunes e 
a possibilidade do efeito de agentes infecciosos como a 
Borrelia Burgdorferi.

Na literatura têm sido numerosos os casos relatados 
de doentes com coexistência de morfeia e líquen es-
cleroso1-7 levantando questões intrigantes sobre a sua 
relação.

CASO CLÍNICO

Descrevemos o caso de uma doente de 58 anos de 
idade, caucasiana, referenciada pela primeira vez à 
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consulta de Dermatologia aos 44 anos por, placas escle-
róticas de configuração linear, acastanhadas, deprimidas 
centralmente, de superfície brilhante e bordo eritemato-
-violáceo bem delimitado e com evolução rapidamente 
progressiva nos 6 meses anteriores. Localizavam-se ape-
nas ao hemicorpo direito, nomeadamente, na face ex-
terna de todo o membro superior direito (desde o ombro 
prolongando-se para o braço, antebraço até punho) e 
face lateral e medial da coxa homolateral com extensão 
até ao dorso do pé (Fig. 1). Estas eram assintomáticas 
mas condicionavam limitação funcional do joelho, arti-
culação tibio-társica e falta de força da articulação coxo-
-femural devido à atrofia muscular subjacente às placas 
de morfeia que envolviam os glúteos e a coxa. A doente 
não apresentava quaisquer sinais ou sintomas sistémicos 
e dos seus antecedentes pessoais apenas se destaca hi-
pertensão arterial controlada com fosinopril 20mg id. A 
biopsia cutânea, revelou espessamento e horizontaliza-
ção dos feixes de colagéneo em toda a derme e hipoder-
me, presença de infiltrado inflamatório linfomononuclear 
intersticial e perivascular com perda dos anexos cutâneos 
(Fig. 2), confirmando o diagnóstico clínico de morfeia.

Do estudo analítico e imagiológico realizado (he-
mograma, função renal e hepática, proteinograma 
electroforético, doseamento de imunoglobulinas, sero-
logias virais, serologia da Borrelia burgdorferi e anti-
corpos como anti-ds-DNA, anti-SSA, anti-SSB, anti-sm, 
anti-RNP, anti-Scl-70 e anti-centrómero, radiografia do 
tórax e dos ossos dos membros) constatou-se apenas 
positividade dos anticorpos anti-nucleares com padrão 

granular denso. Ao longo dos anos a doente foi suces-
sivamente submetida a várias terapêuticas desde pe-
nicilina injectável, cloroquina 250mg/d, corticoterapia 
tópica e sistémica 32mg/d, ciclosporina 150mg/d (que 
suspendeu por hipertensão não controlada), metotre-
xato 7,5mg/semana (que não tolerou por náuseas) e 
fototerapia UVA1 numa dose total de 1700J/cm2, acom-
panhada sempre de tratamentos de fisioterapia. No 
entanto observou-se, extensão progressiva das lesões 
cutâneas com atrofia marcada ocasionando acentua-
do prejuízo estético e funcional, verificando-se apenas 
perda progressiva da esclerose cutânea com discreta 
melhoria da mobilidade cutânea e articular. 

Nove anos mais tarde, sobre as áreas atróficas re-
siduais de morfeia linear surgiram pequenas lesões 
branco-nacaradas agrupadas em placa (Fig. 3) cuja his-
tologia mostrou hiperqueratose ortoqueratósica, rolhões 
córneos e presença de feixes de colagénio espessados 
na derme papilar com um infiltrado inflamatório linfo-
mononuclear em faixa na derme média (Fig. 4), sendo 
compatível com o diagnóstico clínico de líquen escleroso.

Fig 1 - Placas escleróticas de configuração linear, acasta-
nhadas, deprimidas centralmente, localizadas ao hemicor-
po direito (face externa de todo o membro superior direito e 
a face lateral e medial da coxa homolateral até ao dorso do 
pé). Salienta-se a atrofia marcada ocasionando acentuado 
prejuízo estético e funcional.

Fig 2 - Histologia de biopsia de lesão de morfeia linear 
(braço) - espessamento e horizontalização dos feixes de co-
lagéneo em toda a derme e hipoderme, e infiltrado inflama-
tório linfomononuclear intersticial e perivascular e ausência 
de anexos cutâneos confirmando o diagnóstico clínico de 
morfeia (H&E).
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Simultaneamente, a nível vulvar, surgiram placas 
branco-nacaradas, com algumas telangiectasias, pru-
riginosas, de superfície brilhante, mal delimitadas, atin-
gindo os pequenos lábios, intróito vaginal e períneo, 
condicionando atrofia dos pequenos lábios, muito ca-
racterístico de líquen escleroso genital (LEG) (Fig. 5), 
diagnóstico confirmado pelo estudo histológico que 

mostrou vacuolização da camada basal e espessamen-
to e hialinização dos feixes de colagéneo a nível do 
córion superficial.

Nesta localização obteve-se uma boa resposta ao 
tratamento tópico com corticoides de média potência.

Fig. 3 - Lesões branco-nacaradas agrupadas em placa sobre área atrófica de morfeia linear.

Fig. 4 - Histologia de biopsia de lesão de líquen escleroso 
(coxa) - hiperqueratose ortoqueratósica, rolhões córneos e 
presença de feixes de colagénio espessados na derme papilar 
com um infiltrado inflamatório linfomononuclear em faixa na 
derme média, sendo compatível com o diagnóstico clínico de 
líquen escleroso (H&E).

Fig. 5 - Placas branco-nacaradas, pruriginosas, de superfí-
cie brilhante, mal delimitadas, atingindo os pequenos lábios, 
intróito vaginal e períneo, condicionando atrofia dos peque-
nos lábios, muito característico de líquen escleroso genital.
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DISCUSSÃO

Em resumo esta doente tem morfeia linear profunda 
envolvendo apenas a metade direita dos membros con-
dicionando limitação funcional e assimetria importante. 
Com a melhoria da esclerose surgiram lesões, clínica 
e histologicamente típicas de líquen escleroso sobre as 
placas de morfeia e LEG.

A associação entre líquen escleroso e morfeia foi des-
crita pela primeira vez em 1980 por Uitto, et al.8 em 10 
doentes. Desde então a literatura contém inúmeros rela-
tos de doentes com morfeia e líquen escleroso, na maio-
ria morfeia em placas e líquen escleroso extragenital. 

No entanto a relação entre estas duas entidades é 
controversa.

Por vezes existe sobreposição de características clíni-
cas e histológicas de líquen escleroso e morfeia sendo 
difícil a sua diferenciação. De facto, ambas são doen-
ças inflamatórias crónicas, caracterizadas por alterações 
discrómicas da pele e fibrose da derme. Autores como 
Uitto, et al.8 são da opinião que na mesma lesão pode 
haver características histológicas de líquen escleroso e 
morfeia indicando que estas duas entidades representam 
um espectro da mesma doença em vez de duas doenças 
separadas. Connelly e Winkelman4 argumentam que a 
morfeia e o líquen escleroso são também espectros da 
mesma doença sendo o líquen escleroso uma forma de 
morfeia subepidérmica. Já Patterson e Ackerman9 são da 
opinião que estas são duas entidades totalmente distin-
tas. Do ponto de vista histológico a presença de fibrose 
na derme papilar e tecido adiposo, independentemente 
das alterações existentes na epiderme e derme papilar, 
são indicativos de morfeia.

Alguns autores sugerem a realização de técnicas 
histológicas adicionais para distinção destas duas con-
dições, nomeadamente coloração da elastina que se 
encontra diminuída ou ausente na derme papilar no 
líquen escleroso mas não na morfeia.

A maioria dos casos relatados da associação de mor-
feia e líquen escleroso referem-se de líquen escleroso 
de localização extragenital. A associação com LEG só 
recentemente foi demonstrada num estudo prospectivo 
multricêntrico10. Nesta série 38% dos doentes com mor-
feia (45% com morfeia em placas e 6% com morfeia li-
near) apresentavam LEG, permitindo apoiar fortemente, 
segundo os autores, que estas duas doenças partilham 
mecanismos etiopatogénicos comuns e possivelmente 
um fundo genético. Sugerem mesmo que o LEG poderá 
corresponder à manifestação genital da morfeia.

Em conclusão, o caso clínico apresentado pretende 
relembrar a associação entre estas duas entidades que 
no caso da nossa doente apresentava um quadro de 
morfeia linear com líquen escleroso de localização ge-
nital e extragenital.

Ainda dada a possibilidade de ser elevada a per-
centagem de LEG em doentes com morfeia, reforçamos 
a necessidade de examinar a genitália dada a morbili-
dade e o risco de 3 a 7% destes doentes desenvolveram 
carcinoma espinhocelular associado ao líquen esclero-
so genital11.
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