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Linear scleroderma is a rare form of morphea
which mainly affects children, with 67% of patients
diagnosed before 18 years of age. Linear scleroder-
ma may involve the forehead and fronto-parietal
area of the scalp, where it is called linear scleroder-
ma en coup de sabre because the appearance of skin
lesions simulates the stroke of a saber [1]. Co-exis-
tence of en coup de sabre and plaque morphea has
been described in very few case reports in the liter-
ature [2].

Here we describe a 17-year-old female with con-
comitant en coup de sabre and plaque type morphea.
Additionally, this is probably the first case where en
coup de sabre was followed by the development of
plaque type morphea in the same patient.

A 17-year-old female presented to our outpatient
department of dermatology with a history where-
in she suffered a blunt trauma to the frontal part
of the scalp 2 years previously. After 3 months of
trauma she developed an indurated scar over the
trauma site with associated hair loss. Subsequently
this indurated scar with hair loss progressed verti-
cally in a linear fashion. For the last 2 months, she
had also experienced thickening and tightening of
the skin over the left thigh. There was no history of
headache, seizures or weakness of any body parts.
The patient denied any systemic complaints. Phys-
ical examination revealed a well-defined indurat-
ed plaque 6 x 3 cm over the frontal region of the
scalp and forehead in the left paramedian location
associated with scarring alopecia. There was thick-
ened, indurated and light brownish colored skin
over the forehead in a vertical fashion (Fig. 1 A).
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Twardzina linijna jest rzadka postacia twardziny
ograniczonej, ktéra wystepuje gléwnie u dzieci, przy
czym u 67% pacjentéw choroba rozpoznawana jest
przed ukoriczeniem 18. roku zycia. Twardzina linijna
moze by¢ umiejscowiona na czole i okolicy czotowo-
-ciemieniowej owlosionej skéry glowy, w ktérej to lo-
kalizacji zwana jest twardzing linijng en coup de sabre,
poniewaz zmiany na skérze przypominaja wygladem
slad po cieciu szabla [1]. Do tej pory opisano jedynie
kilka przypadkoéw wspétistnienia twardziny en coup de
sabre i twardziny plackowatej [2].

Przedstawiamy przypadek 17-letniej pacjentki ze
wspolistniejaca twardzing en coup de sabre i twardzi-
na plackowata. Dodatkowo jest to prawdopodobnie
pierwszy przypadek, w ktérym wystapienie twardzi-
ny en coup de sabre poprzedzilo pojawienie sie twardzi-
ny plackowate;j.

Do poradni dermatologicznej zglosita sie 17-letnia
pacjentka, u ktérej stwierdzono w wywiadzie tepy
uraz skory glowy w okolicy czotowej 2 lata wczeéniej.
Po 3 miesigcach od urazu pojawila sie u niej stward-
niata blizna w miejscu urazu z towarzyszaca utratg
wloséw. Od tego czasu zmiana stopniowo wydtuzala
sie¢ w kierunku pionowym. Od 2 miesiecy pacjentka
zglaszala réwniez pogrubienie i wzmozone napiecie
skory na lewym udzie. W wywiadzie nie odnotowano
bolow gltowy, napadéw drgawkowych lub ostabienia
sity mieéni. Pacjentka negowala wystepowanie obja-
wow ogoélnych. W badaniu fizykalnym stwierdzono
dobrze ograniczong plackowata zmiane o wymia-
rach 6x3 cm zlokalizowang na czole w czesci lewej
dosrodkowej oraz w okolicy czotowej skory owto-
sionej glowy typu tysienia bliznowaciejacego. Skora
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The medial aspect of the left thigh revealed a sin-
gle shiny ivory white to light brownish colored
indurated plaque of the size of 8 X 5 cm as mea-
sured by a calibrated measuring tape (Fig. 1 B).
The rest of the cutaneous examination, neurologi-
cal examination, brain magnetic resonance imaging
(MRI) and ANA were unremarkable. Histopatho-
logical examination of the skin biopsy from the left
thigh and frontal scalp lesion showed atrophy of the
epidermis, perivascular infiltrate of lymphocytes
and plasma cells in the dermis and subcutaneous tis-
sue. Densely packed collagen in thick bundles with
sparse adnexal structures were seen in the dermis
and subcutaneous tissue (Figs. 2, 3). Based on the
history and clinical findings and further support-
ed by histopathology, a diagnosis of concomitant
en coup de sabre and plaque morphea was made. The
patient was prescribed prednisolone 30 mg/day
and topical tacrolimus ointment 0.1% to be applied
twice daily. After 1 month of treatment there were
no new lesions and the existing lesions over the
scalp and thigh showed improvement with respect
to thickness and pigmentation. The need for regular
follow-up was emphasized and the patient is still
under follow-up.

The etiology of morphea is still unknown. How-
ever, the literature describes a number of trigger-
ing factors which include trauma, bacille Calmette-
Guérin (BCG) vaccination, limb immobilization,
injections of vitamin K, previous radiotherapy, elec-
tronic slimming belt for abdominal obesity, etc. [3].

Figure I. A — Indurated plaque with scarring alopecia oriented
vertically over the frontoparietal scalp in the left paramedian loca-
tion. Note the brownish colored indurated skin over the forehead
extending down, indicating the extent of the disease. B — A single
shiny ivory white to light brownish colored indurated plaque over
the medial aspect of the left thigh

Rycina |. A— Plackowaty obszar stwardniatej skéry z tysieniem blizno-
waciejgcym zlokalizowany pionowo na skdrze glowy w lewej przysrod-
kowej okolicy czotowo-ciemieniowej. Nalezy zwrdci¢ uwage na obszar
stwardniatej skdry o barwie brqzowawej, rozciggajqcy sie od gry czo-
fa w kierunku brwi, wskazujqcy na zasieg choroby. B — Pojedynczy, po-
tyskujgcy obszar stwardniatej skory o zabarwieniu od porcelanowego
do jasnobrgzowego na przysrodkowej czesci lewego uda

w zmienionym obszarze na czole byta pogrubiata,
stwardniata o jasnobragzowym zabarwieniu (ryc. 1 A).
Ponadto, na przysrodkowej czesci lewego uda pacjent-
ka miafa pojedynczy, potyskliwy obszar stwardnialej
skory o zabarwieniu od porcelanowego do jasnobrazo-
wego, o wymiarach 8 x 5 cm ustalonych (ryc. 1 B). Nie
stwierdzono odchylent w badaniu neurologicznym i w
rezonansie magnetycznym glowy, przeciwciala ANA
byly ujemne. Badanie histopatologiczne skory pobranej
w biopsji z lewego uda i okolicy czotowej skéry owto-
sionej glowy wykazato atrofie naskérka oraz okoto na-
czyniowe nacieki ztozone z limfocytow i komoérek pla-
zmatycznych w skoérze wlasciwej i tkance podskornej.
W skoérze wlasdciwej i tkance podskérnej uwidoczniono
geste utkanie peczkéw widkien kolagenowych z luzng
struktura przydatkow (ryc. 2, 3). Na podstawie wywia-
du i obrazu klinicznego dodatkowo potwierdzonego
wynikami badania histopatologicznego rozpoznano
wspdlistniejaca twardzine en coup de sabre i twardzine
plackowata. Pacjentce wiaczono prednizolon w dawce
30 mg/dobe i mas¢ z 0,1% takrolimusem do stosowa-
nia miejscowo na skore 2 razy dziennie. Po miesigcu
terapii nie stwierdzono nowych zmian a zaobserwo-
wano poprawe w obrebie istniejacych zmian na skérze
glowy i uda w zakresie grubosci i zabarwienia skory.
Zalecono potrzebe regularnej obserwacji i pacjentka
nadal zglasza sie na wizyty kontrolne.

Etiologia twardziny jest nieznana. Jednak w pi-
$miennictwie opisano pewna liczbe czynnikéw wy-
zwalajacych, w tym uraz, szczepienie BCG (Bacille
Calmette-Guérin), unieruchomienie koriczyny, iniekcje
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Figure 2. Histopathology of morphea (left thigh lesion)

lar and periappendageal inflammatory infiltrate and dense collagen bundles packed tightly and lying horizontally to the skin surface. Scanty
numbers of eccrine glands can be seen entrapped by collagen appearing higher in the dermis. A — HE stain, 10X, B, C — HE stain, 40X

Rycina 2. Histopatologia twardziny ograniczonej (zmiana na lewym udzie): zanik naskdrka z zatarciem sopli naskérkowych. W skérze wiasciwej
uwidoczniono okofonaczyniowy i okotoprzydatkowy naciek zapalny i geste utkanie peczkdw widkien kolagenowych utozonych poziomo w stosunku
do powierzchni skdry. Zaobserwowano niewielkq liczbe gruczotéw ekrynowych uwiezionych we widknach kolagenu w wyzszych warstwach skdry

wiasciwej. A — Barwienie hematoksyling i eozyng, powigkszenie 10X, B, C — barwienie hematoksyling i eozyng, powiekszenie 40 <

E:
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Figure 3. Histopathology of en coup de sabre lesion showing epidermal atrophy, perivascular and periappendageal inflammatory infiltrate
and dense collagen bundles in dermis (HE stain, 10X)

Rycina 3. Histopatologia zmiany en coup de sabre wykazuje zanik naskdrka, okofonaczyniowy i okofoprzydatkowy naciek zapalny oraz geste
utkanie peczkow widkien kolagenowych w skérze wiasciwej (barwienie hematoksyling i eozyng, powiekszenie [0X)

In our case blunt trauma was the possible causative
factor.

En coup de sabre has been associated with a num-
ber of neurological abnormalities, usually preceded
by the development of cutaneous disease by months
to years, which include headache, epilepsy, focal
neurologic deficits, movement disorders, neuropsy-
chiatric symptoms and intellectual deterioration [4].
However, in our case no neurological involvement
was observed clinically or radiologically.

Morphea and lichen sclerosus (LSA) may both
present with white indurated plaques and differ-
entiation between the two entities may be clinical-
ly difficult. However, on histopathology, morphea
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z witaminy K, radioterapie w wywiadzie, stosowanie
pasa wyszczuplajacego do elektrycznej stymulacji
mieéni brzucha [3]. W przedstawionym przypadku
prawdopodobnym czynnikiem wyzwalajacym byt
tepy uraz.

Twardzina en coup de sabre zwiazan jest z wspot-
wystepowaniem zaburzen neurologicznych, zwykle
o kilka miesiecy lub lat poprzedzonych wystapieniem
zmian skérnych. Zaburzenia te obejmuja: bdl glowy,
padaczke, ogniskowe deficyty neurologiczne, zabu-
rzenia poruszania sie, objawy neuropsychiatryczne
i obnizenie sprawnoéci intelektualnej [4]. W opisanym
przypadku nie odnotowano jednak zajecia ukladu ner-
wowego w badaniach klinicznych ani radiologicznych.
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is characterized by sclerosis of the dermis, loss of
adenexa and perivascular infiltrate, but LSA shows
follicular plugging and lichenoid infiltrate in the
papillary dermis [5]. Diagnosis of en coup de sabre
can be made clinically and confirmed on histopatho-
logical findings as above. These patients also may
show positivity for serum autoantibodies, but their
significance is unclear. A radiograph of the skull
may be helpful if bone is involved. Magnetic res-
onance imaging of the brain and skull may reveal
abnormalities such as dilated ventricle, atrophy of
the cortex and subcortical calcification [6]. A 10-25
MHz ultrasound scan can help to measure the skin
thickness and assess disease activity [7]. An elec-
troencephalogram may be employed to study brain
activity and may reveal abnormalities even in the
absence of seizures.

Treatment of morphea includes topical tacrolim-
us, topical and intralesional steroids for few lesions
and narrow band UVB light, UVA-1 phototherapy
and systemic immunomodulators for generalized
disease [8]. Morphea lesions usually regress after
a few years, but new lesions may appear. Linear
morphea tends to be more persistent and produces
facial deformity.

Reports describing en coup de sabre in association
with plaque morphea are very scarce. Two children
have been reported with both atrophic and sclerotic
cutaneous lesions on half of the face with concomi-
tant plaque morphea. They developed neurological
as well as radiological features years after the onset
of the skin disease [9]. Unterberger et al. described
a 24-year-old woman in the 33" week of pregnancy
who developed right-sided hemiparesis and pro-
gressive neurological complications in association
with linear scleroderma en coup de sabre. She also
had pre-existing plaque morphea for which she was
receiving balneotherapy [2]. In contrast, our patient
had no neurological manifestations and plaque mor-
phea postdated en coup de sabre.

Our report highlights the need for close fol-
low-up of all patients with linear morphea en coup
de sabre, who may later develop plaques of morphea
elsewhere on the body. More studies and case re-
ports are needed to establish the frequency of such
progression.
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Twardzina ograniczona oraz liszaj twardzinowy
i zanikowy (lichen sclerosus et atrophicus - LSA) moga
mie¢ postaé biatych, stwardnialych blaszek, a diagno-
styka r6znicowa moze przysparzac problemow w prak-
tyce klinicznej. Jednak w badaniu histopatologicznym
twardzina ograniczona ma cechy stwardnienia skéry
wlasciwej, utraty przydatkéw i nacieku okotonaczy-
niowego, podczas gdy w przypadku LSA obserwuje sie
zaczopowanie uj$¢ mieszkéw wlosowych oraz naciek
zapalny w warstwie brodawkowej skéry wiasciwej [5].
Twardzine linijng en coup de sabre mozna rozpoznaé na
podstawie danych klinicznych i potwierdzi¢ wynikami
badan histopatologicznych. Mozliwe jest réwniez uzy-
skanie dodatniego wyniku oznaczenia autoprzeciwciat
w surowicy, ale znaczenie tej obserwaciji jest niejasne.
W przypadku zajecia kosci pomocne moze by¢ badanie
radiologiczne czaszki. Badanie glowy metoda rezonan-
su magnetycznego moze wykazaé nieprawidlowosci,
takie jak poszerzenie komory moézgu, zanik kory mo-
zgowej i zwapnienie jader podkorowych [6]. Ultraso-
nografia z wykorzystaniem czestotliwosci 10-25 MHz
pomaga w okresleniu grubosci skéry i ocenie aktywno-
§ci choroby [7]. Badanie elektroencefalograficzne umoz-
liwia ocene czynnosci mézgu i uwidocznienie nieprawi-
dlowosci, nawet w razie braku napadéw.

Leczenie twardziny ukladowej obejmuje stosowa-
nie takrolimusu miejscowo, steroidéw miejscowo i we
wstrzyknieciach doogniskowo, jesli zmiany sa nielicz-
ne, a takze naswietlanie waskopasmowym UVB, foto-
terapie UVA-1 oraz systemowa terapie lekami immu-
nomodulujacymi w przypadku choroby uogélnionej
[8]. Zmiany powstate w przebiegu twardziny ograni-
czonej zwykle ustepuja po kilku latach, ale moga po-
jawiaé sie nowe. Twardzina linijna ma tendencje do
dluzszego trwania i prowadzi do deformacji twarzy.

Doniesienia na temat wspolistnienia twardziny en
coup de sabre i twardziny plackowatej sa bardzo nielicz-
ne. U dwojga dzieci opisano zaréwno zmiany zaniko-
we, jak i stwardnienia skéry zmiany skérne na potowie
twarzy wspolistniejace z twardzina plackowata. Po
uplywie lat od wystapienia zmian skérnych u dzieci
odnotowano objawy neurologiczne i radiologiczne [9].
Unterberger i wsp. opisali przypadek 24-letniej kobie-
ty w 33. tygodniu ciazy, u ktérej wystapit niedowlad
polowiczy prawostronny i postepujace zaburzenia
neurologiczne powiazane z twardzing linijna en coup
de sabre. U pacjentki wczesdniej stwierdzono twardzine
plackowatg, leczona balneoterapia [2]. U przedstawio-
nej pacjentki nie odnotowano zadnych objawéw neu-
rologicznych, a twardzine plackowata zaobserwowa-
no dopiero po rozpoznaniu twardziny en coup de sabre.

W przedstawionym przypadku podkreslono po-
trzebe stalej obserwacji wszystkich pacjentéw z twar-
dzing linijna typu en coup de sabre, u ktérych moga
wystapi¢ ogniska twardziny plackowatej w obrebie
pozostalych czesci ciala. W celu ustalenia czestosci ta-
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kiej progres;ji konieczne sa dalsze badania i liczniejsze
opisy przypadkéw.
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