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Caso clinico. Un bambino di tre anni è stato inviato all’ambulatorio di Dermatologia e Venereo-
logia con una storia di progressivo indurimento cutaneo che coinvolgeva l’arto inferiore sinistro e 
l’addome, datante da un anno.

All’esame obiettivo il bambino appariva in buone condizioni generali, con parametri vitali nella 
norma e peso corporeo di 11 kg. L’esame dermatologico evidenziava multiple macule ipopigmentate 
ben delimitate, con margini induriti e cute xerotica sull’arto inferiore sinistro, nonché placche iperpig-
mentate indurite sull’addome (Fig. 1, 3). L’esame istopatologico ha mostrato atrofia epidermica con 
appiattimento delle creste epidermiche, degenerazione vacuolare delle cellule basali, fibrosi dermica, 
strutture annessiali atrofiche e lieve infiltrato linfocitario senza pattern lichenoide. Gli esami di labo-
ratorio hanno evidenziato un aumento degli anticorpi antinucleo e degli anticorpi anti–DNA a doppia 
elica, insieme a un lieve incremento dell’aspartato transaminasi (GOT). Gli altri parametri ematolo-
gici erano nei limiti della norma.

La risonanza magnetica della regione femorale ha rivelato assottigliamento del tessuto sottocutaneo 
e atrofia del muscolo vasto laterale sinistro rispetto al lato controlaterale. Le indagini radiologiche 
hanno evidenziato una lieve differenza nella lunghezza degli arti che non richiedeva un intervento 
immediato. In base ai reperti clinici, istopatologici e di imaging, è stata posta diagnosi di morfea cir-
coscritta profonda.

Il paziente è stato trattato con metotrexato orale alla dose di 7,5 mg una volta alla settimana (circa 
0,68 mg/kg/settimana), associato a supplementazione di acido folico (1 mg al giorno, somministrato 
24 ore dopo il metotrexato). Dopo tre mesi di terapia, le lesioni apparivano più morbide e non si os-
servavano nuove aree di coinvolgimento. A sei mesi è stato osservato un ulteriore miglioramento, con 
stabilizzazione dei reperti cutanei, riduzione dell’indurimento e assenza di progressione dell’asim-
metria degli arti (Fig. 2, 4). L’attività di malattia e il danno sono stati valutati mediante il Localized 
Scleroderma Cutaneous Assessment Tool (LoSCAT). Dopo sei mesi di trattamento è stata osservata 
(Tabella 1) una marcata riduzione dell’attività e del danno di malattia, come evidenziato dalla dimi-
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TABELLA 1: Valori degli indici LoSCAT prima e dopo sei mesi di trattamento.

Indici All’inizio Dopo 6 mesi di terapia
LoSAI (Indice di attività della malattia) 3 2
LoSDI (Indice di danno della malattia) 37 12
PGA-A (Attività della malattia) 5 0
PGA-D (Danno causato dalla malattia) 20 5
Abbreviazioni: LoSAI = Indice di attività della sclerodermia localizzata; LoSDI = indice di danno della sclerodermia 
localizzata; PGA-A = Valutazione medica globale dell’attività della malattia; PGA-D = Valutazione medica globale del 
danno causato dalla malattia.
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Discussione. La morfea, nota anche come sclerodermia localizzata, è una malattia infiammatoria 
cronica caratterizzata da un’eccessiva deposizione di collagene che determina fibrosi della cute e, in 
alcuni casi, dei tessuti più profondi. È considerata una condizione rara, con un’incidenza stimata com-
presa tra 3,4 e 27 casi per 100.000 individui, variabile tra diverse popolazioni e contesti di studio (1, 
2). A differenza della sclerosi sistemica, la morfea non coinvolge gli organi interni e non è associata a 
fenomeno di Raynaud o sclerodattilia; tuttavia può comunque determinare una significativa morbilità, 
soprattutto nei pazienti pediatrici (3). Sebbene la morfea sia descritta più frequentemente negli adulti, 
i bambini rappresentano una quota rilevante dei casi, con un picco di esordio tra i 7 e gli 11 anni di 
vita (2).

La malattia presenta un ampio spettro clinico ed è classificata nei sottotipi a placche, lineare, ge-
neralizzata, bollosa e profonda (3). La morfea profonda è una presentazione rara nei bambini e può 
essere clinicamente poco evidente nelle fasi iniziali. L’assenza di segni infiammatori marcati porta 
spesso a una diagnosi errata di condizioni dermatologiche benigne, quali iperpigmentazione post-
infiammatoria o lipodistrofia localizzata, con conseguente ritardo nell’invio allo specialista e nel trat-
tamento (4). La morfea circoscritta profonda in età pediatrica è più frequentemente associata a sequele 
funzionali rispetto alla malattia a esordio nell’età adulta (5, 6), potendo determinare alterazioni della 
crescita e asimmetria degli arti (7).

La morfea profonda può progredire in modo insidioso, con manifestazioni cutanee che non riflet-
tono accuratamente l’entità del coinvolgimento sottocutaneo, fasciale o muscolare (8). La presenza di 
una discrepanza nella lunghezza degli arti evidenzia il rischio di alterazioni della crescita e di compro-
missione funzionale a lungo termine nei pazienti pediatrici, se la condizione non viene riconosciuta e 
trattata tempestivamente (9).

La valutazione accurata dell’estensione della malattia rappresenta una delle principali sfide nella 
morfea profonda. La risonanza magnetica svolge un ruolo cruciale nell’identificare il coinvolgimento 
delle strutture profonde, inclusi il tessuto sottocutaneo e il muscolo, ed è raccomandata nei casi con 
sospetto interessamento profondo o lineare (8). Un’ulteriore difficoltà diagnostica nella morfea pedia-
trica consiste nel differenziare la malattia localizzata dai disordini autoimmuni sistemici. Alterazioni 
sierologiche, come l’aumento degli anticorpi antinucleo, sono state descritte in una proporzione si-

Fig. 1
Fig. 1, 2, 3, 4: Morfea circoscritta profonda dell’addome e dell’arto inferiore sinistro prima (Fig. 1, 3) e dopo (Fig. 2, 4) la 
terapia.

Fig. 2 Fig. 3 Fig. 4

nuzione dei punteggi LoSAI, LoSDI e della valutazione globale del medico (PGA= Physician Global 
Assessment).
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gnificativa dei casi di morfea pediatrica ma non indicano necessariamente sclerosi sistemica o altre 
malattie del tessuto connettivo (10, 11).

L’esame istopatologico rimane il gold standard diagnostico, mentre le metodiche di imaging, in par-
ticolare la risonanza magnetica, svolgono un ruolo importante nel valutare l’estensione del coinvolgi-
mento dei tessuti profondi (12). Il riconoscimento precoce e un intervento tempestivo sono essenziali, 
poiché è stato dimostrato che una terapia appropriata riduce la progressione della malattia e minimizza 
le complicanze muscolo-scheletriche a lungo termine (13, 14).

Il metotrexato sistemico, con o senza corticosteroidi sistemici, è attualmente raccomandato come 
terapia di prima linea per la morfea pediatrica da moderata a severa, in particolare nei casi con coin-
volgimento dei tessuti profondi o rischio di compromissione funzionale (13, 15). La risposta favo-
revole osservata è in linea con la letteratura esistente che supporta il metotrexato come trattamento 
efficace e ben tollerato nei bambini quando adeguatamente monitorato (15).

Strumenti di valutazione oggettiva sono sempre più enfatizzati nella gestione della morfea pedia-
trica. Il Localized Scleroderma Cutaneous Assessment Tool (LoSCAT) fornisce un metodo standar-
dizzato e validato per valutare nel tempo l’attività e il danno della malattia (11). La marcata riduzione 
dei punteggi LoSAI e LoSDI dopo sei mesi di terapia osservata nell’attuale paziente è stato correlato 
a un miglioramento clinico significativo e ha favorito la prosecuzione del trattamento. Ciò sottolinea 
il valore dell’integrazione di sistemi di punteggio oggettivi per monitorare la risposta terapeutica e 
indirizzare le decisioni cliniche.

Conclusione. Questo caso evidenzia l’importanza del riconoscimento precoce e di una gestione 
multidisciplinare della morfea circoscritta profonda nei bambini.
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