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Liquen escleroso: espectro extragenital en dos casos
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RESUMEN

El liquen escleroso es una enfermedad crénica inflamatoria, mas
frecuente en mujeres que en hombres, puede aparecer entre los
40 y 60 afios, y en menor proporcién en nifos. Se ha plantea-
do un origen multifactorial que incluye aspectos genéticos, in-
munoldgicos, traumaticos, hormonales, infecciosos e idiopaticos.
El liquen escleroso afecta principalmente el drea genital, aunque
también puede aparecer en cualquier otra parte de la superficie
corporal. Esta localizacién extragenital se presenta en 15 a 20%
de los pacientes, pero es rara en nifios, y se caracteriza por la pre-
sencia de pequefias maculas y papulas blanco marfil que se agru-
pan formando placas hipopigmentadas brillantes o ligeramente
eritematosas, de forma y tamafio variable y aspecto atréfico. Se
expone el caso de dos pacientes con liquen escleroso extrageni-
tal, una mujer de 54 afios y un varén de 17 afios.

PALABRAS CLAVE: liquen escleroso extragenital.

Introduccion

1 liquen escleroso (LE) fue descrito por primera vez

en 1887 por Francois Henri Hallopeau y lo conside-
ré una forma atréfica del liquen plano. En 1882 Darier
publicé los hallazgos histopatolégicos con el nombre
de “liquen plano escleroso”, y en 1927 Kirle sugiri6 que
se le considerara como una entidad nosolégica apar-
te."* A partir de entonces recibi6 diferentes nombres, lo
que llevé a interpretar esta entidad como enfermedades
diferentes, asi ternemos: dermatitis liquenoide crénica
y atréfica, liquen plano atréfico y ampolloso, liquen al-
bus, liquen escleroso y atréfico, craurosis vulvar, bala-
nitis xerdtica obliterans, esclerodermia guttata, entre

CORRESPONDENCIA

ABSTRACT

Lichen sclerosus is a chronic inflammatory disease, more fre-
quent in women, usually observed between 40 and 60 years
of age, and unusual in children. A multifactorial origin has been
proposed that includes genetic, immunological, traumatic, hor-
monal, infectious, and idiopathic factors. Lichen sclerosus mainly
affects the genital area, although it can also be present on any
other part of the body surface. This extra-genital location occurs
in 15-20% of the patients, and is characterized by the presence
of small ivory-white macules and papules, which are grouped
into shiny or slightly erythematous hypopigmented plaques of
variable shape and size, and atrophic appearance. We present
two patients with extragenital lichen sclerosus, a 54-year-old fe-
male and a 17-year-old male.

KEYWORDS: lichen sclerosus extragenital.

otros.’ Todo esto llevé a confusiones, y fue hasta 1976
cuando la Sociedad Internacional para los Estudios
de la Enfermedad Vulvovaginal decidié unificar la ter-
minologia y propuso la denominacién de liquen escle-
roso, nombre con el cual se reconoce esta enfermedad
actualmente.”

Es una enfermedad crénica inflamatoria cuya pre-
valencia en la poblacién general se estima en uno de
cada 300-1 000 personas. Es mds frecuente en mujeres
que en varones en una proporcién de 10/1. Aparece en-
tre los 40 y 60 afios de edad, y en menor proporcién,
de 2 a 15%, en nifios y niflas de entre uno y 13 afios de

edad.®
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En la etiopatogenia se ha planteado un origen multi-
factorial que incluye aspectos genéticos, inmunolégicos,
traumdticos, hormonales, infecciosos e idiopaticos.

Factores genéticos. En su estudio realizado en 2010, Sher-
man y colaboradores encontraron que de 1 052 mujeres
con liquen escleroso (genital), 1296 tenfa antecedentes
familiares.® Se ha observado relacién entre la presencia
del antigeno HLA-DQ7 y el desarrollo temprano de LE,
asi como mayor susceptibilidad en mujeres que expresan
HLA-DQ8 y HLA-DQQ, y en hombres HLA-DQRIT y HLA.?

Factores inmunoldgicos. La asociacién con enfermedades
autoinmunes y tipos de HLA especificos (DQz, DQS, Qo)
sugieren una etiologia inmunolégica. Las patologias mds
frecuentes en mujeres son tiroiditis autoinmune en 129%
de los casos, alopecia areata en 99%, vitiligo en 6% y ane-
mia perniciosa en 6%; en hombres la historia familiar de
diabetes mellitus es coman. Los anticuerpos contra ECM1
y ZMB podrian estar implicados en el inicio y evolucién
de la enfermedad.”" También se ha descrito una reaccién
autoinmune contra los melanocitos, lo cual explicaria la
hipopigmentacién observada en el LE, similar a lo obser-
vado en el vitiligo.”

Factores traumdticos. El fenémeno de Koebner es fre-
cuente y se puede desarrollar en sitios donde existe el
antecedente de cirugia previa, piercings, quemaduras, trau-
ma, cicatrices de circuncisién y vacunas.

Factores hormonales. En pacientes con liquen escleroso
vulvar se han encontrado niveles séricos significativa-
mente bajos de DHEA, esto sugiere una disminucién de
la actividad de la alfa reductasa como posible etiologia.”

Factores infecciosos. Como desencadenantes se han aso-
ciado microorganismos como la Borrelia burgdorferi, el virus
Epstein-Barr y el virus de la hepatitis C (VHC). El virus del
papiloma humano (HPV) se ha relacionado con la locali-
zacién genital.”

El LE afecta principalmente el drea genital, aunque
también se puede presentar en cualquier otra parte de la
superficie corporal. La localizacién extragenital se obser-
vaen 15a20% de los pacientes, pero es rara en nifios, entre
5y 9% de los casos.”™ Tiene predileccién por el tronco,
la regién periumbilical, la parte superior de la espalda, el
cuello, las axilas, los hombros,>" las zonas flexoras de la
mufiecas y la cadera. En general respeta el cuero cabellu-
do, las palmas y las plantas. Clinicamente se caracteriza
por la presencia de pequefias maculas y pdpulas blanco
marfil, que se agrupan formando placas hipopigmentadas
brillantes o ligeramente eritematosas de forma y tamafio
variables, de aspecto atréfico; al evolucionar aparecen ta-
pones foliculares y telangiectasias. Luego se observa atro-
fia y aspecto en papel de cigarrillo.s Generalmente son
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asintomadticas o pueden presentar prurito, dolor o tensién
local.”

El diagnéstico se realiza por la clinica o la correlacién
clinico-patolégica, fundamentalmente en el inicio de la
enfermedad, cuando las manifestaciones clinicas no son
tan evidentes. Si se sospecha la asociacién con enferme-
dades autoinmunes y hepatitis C, es recomendable soli-
citar estudios de laboratorio que incluyan perfil tiroideo
con anticuerpos y serologfa para VHC.

En la dermatoscopia se observan dreas blanco-ama-
rillentas que sugieren atrofia y un patrén vascular con
telangiectasias o vasos puntiformes, mucho mds fre-
cuente en los casos de LE genital que extragenital (85.7%
vs. 33.3%), asimismo, aperturas queratdsicas similares a
comedones y crisdlidas. Estas lesiones queratdsicas se
muestran de forma mds comun en lesiones relativamente
nuevas, al contrario de lesiones crénicas en las que se ob-
serva la superficie atréfica y lisa.”®

La histopatologia varia de acuerdo con el estado evo-
lutivo de las lesiones. En principio, en la epidermis se ob-
serva hiperqueratosis con ortoqueratosis, taponamiento
folicular y degeneracién hidrépica de la capa basal. En
la dermis papilar se muestra edema, homogenizacién del
coldgeno e infiltrado linfocitario. Los vasos sanguineos y
linféticos estin dilatados y hay pérdida de fibras eldsticas,
lo cual no se observa en la morfea. En las lesiones tar-
dias aparece hialinizacién y esclerosis de la dermis, ade-
més de infiltrado linfocitario en la dermis reticular.”

Entre los principales diagnésticos diferenciales se
encuentran morfea, anetodermia, artofodermia de Pa-
sini-Pierini, hipomelanosis idiopdtica en gotas, liquen
nitido, liquen plano en su forma atréfica, tifia versicolor,
vitiligo e hipopigmentacién postinflamatoria.”

Exponemos el caso de dos pacientes con liquen escle-
roso de localizacién extragenital.

Casos clinicos

Primer caso
Mujer de 54 afos de edad, natural y procedente de Jilo-
tepec, Estado de México, quien acudié a consulta porque
presentaba “ronchas” de un ano de evolucién, con prurito
ocasional. En el examen fisico se observaron placas acré-
micas e hipocrémicas de diferentes tamaros, brillantes,
con centro atréfico y telangiectasias a nivel del tercio su-
perior y medio de la espalda, en la regién clavicular, en la
regién sacra y en las caderas (figura 1).

Anteriormente recibié tratamiento con hidrocortisona
en crema, aciclovir en crema y tabletas, y loratadina. En los
antecedentes s6lo mencioné alergia al dcido acetilsalicilico.
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Figura 1. Placas acrémicas e hipocrémicas de diferentes tamafios, brillantes, con
centro atréfico y telangiectasias.

El estudio histopatolégico reporté epidermis con es-
trato cérneo laminar, hiperqueratosis, tapones foliculares
e hipergranulosis. El estrato espinoso se observé adelga-
zado y con aplanamiento de los procesos interpapilares.

En la dermis papilar y en la dermis reticular superficial
y media se observaron las fibras de coldgena engrosadas,
hialinizadas y homogéneas, con pérdida del espacio entre
ellas. Asimismo, abundantes fibroblastos y un infiltrado
inflamatorio intersticial de predominio perivascular y pe-
rianexial conformado por linfocitos. La coloracién para
fibras eldsticas mostré una disminucién en el nimero y
tamano de las mismas. Se diagnosticé liquen escleroso
(figura2ayb).

Se inici6 tratamiento con clobetasol crema en la no-
che; un mes después acudi6 a control: ya no presentaba
prurito y las lesiones se observaron menos brillantes. No
ha regresado a consulta.

Segundo caso

Hombre de 17 afos, natural y procedente del Estado de
Meéxico, el cual acudié a consulta debido a lesiones en la
piel de un afio y medio de evolucién. En el examen fisico
se encontré una dermatosis que afectaba el hemicuerpo
derecho a nivel de la piel cabelluda en la regién occipital,
la cara posterior del brazo, el codo, el tronco anterior, el

Figura 2. A: Hiperqueratosis, aplanamiento de los procesos interpapilares y esclerosis en la dermis papilar y reticular superficial (H-£ 10x). B: Ausencia
de fibras elasticas en la dermis (Verhoff 10x). C: Hiperqueratosis, aplanamiento de los procesos interpapilares y esclerosis en la dermis papilar y
reticular superficial con infiltrado linfoplasmocitario intersticial (H-E 10x). D: Disminucion en el ndmero y grosor de las fibras elasticas (Verhoff 10x).
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Figura 3. Lesiones en el abdomen y la piel cabelluda.

muslo, la pierna y la rodilla izquierda. Dicha dermatosis
constituida por placas brillantes, de diferentes tamarios,
blanco-grisdceas, algunas con eritema, descamacién fina
y atrofia discreta (figura 3).

La biometria hematica, la quimica sanguinea y el exa-
men general de orina se encontraron dentro de limites
normales, asf como la protefna C reactiva, la velocidad
de sedimentacién globular y la antiestreptolisina; s6lo el
factor reumatoideo se observé elevado, 32 1U/ml (Vn < 8).
El paciente no mencion6 prurito ni alguna otra molestia.

Con los datos anteriores se pensé en una probable es-
clerodermia, se solicitaron anticuerpos antinucleares y
anticuerpos anti Scl-70, los cuales se encontraron dentro
de lo normal; se solicité nuevamente el factor reumatoi-
de, el cual resulté elevado: 77.34 IU/ml.

Se le tomé dermatoscopia y se observaron dreas blan-
co-rosa-amarillentas con abundantes telangiectasias li-

neales, lo cual concuerda con lo descrito en la literatura
(figuras 2d y 4).

El estudio histopatolégico reporté epidermis con es-
trato cérneo en red de canasta, focalmente con zonas de
hiperparaqueratosis. El estrato espinoso con hiperpig-
mentacién de las células de la capa basal. En la dermis
papilar y la dermis reticular superficial se observé un
infiltrado inflamatorio intersticial, de predominio peri-
vascular y perianexial, conformado por linfocitos y cé-
lulas plasmaticas. En algunas dreas en la dermis papilar
y la dermis reticular superficial las fibras de coldgena se
observaron engrosadas, hialinizadas y con disminucién
del espacio entre ellas. Focalmente el infiltrado se dis-
ponia rodeando las gldndulas ecrinas. La coloracién para
fibras eldsticas mostr6 una disminucién en el nimero y
tamafio de las mismas. Se diagnosticé liquen escleroso

(figura 2c).

Figura 4. Dermatoscopia: dreas blanco-rosa-amarillentas con telangiectasias.
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Se le indicé tratamiento con cremas emolientes. El pa-
ciente acudi6 a control un mes después y s6lo se observé
aclaramiento de las lesiones, no ha regresado a consulta.

Discusion

En nuestros pacientes las lesiones de LE comenzaron sin
que existiera algun factor precipitante conocido, tampo-
co se encontré influencia genética en los miembros de
la familia ni asociacién con otras enfermedades, como
lo reportan Violini y colaboradores® en una serie de 10
pacientes, en la cual 709 de los casos presentaban comor-
bilidades.

En general el LE extragenital no afecta el cuero cabe-
lludo, las palmas y las plantas, y puede ser localizado o
diseminado.® En uno de nuestros pacientes se presenté
a nivel de piel cabelluda y afectaba fundamentalmente un
hemicuerpo; a pesar de lo diseminado de las lesiones, no
tenia ningan tipo de sintomas.

Se ha reportado la asociacién de LE extragenital con la
esclerodermia, por lo que se plantea la posible etiologfa
comin de ambas enfermedades.” Matthias y colaborado-
res*® ubican el LE extragenital entre lo que se denomina
“sindrome de las escleroatrofias circunscritas”, junto con
la morfea, la atrofia brillante de Gougerot, la escleroder-
mia lildcea y la atrofodermia idiopatica de Pasini-Pierini,
por las lesiones elementales de atrofia y esclerosis. Des-
de el punto de vista clinico, como observamos en uno de
los casos, se puede confundir con morfea, aunque his-
tolégicamente son diferentes. En nuestros pacientes no
se realiz prueba para Borrelia ya que no vivian en zona
endémica de Lyme. El caso 2 presenté aumento del factor
reumatoide, lo que consideramos un hallazgo fortuito ya
que no se encontrd sintomatologfa asociada.

Para el LE extragenital existen estudios solamente con
el uso de corticoides t6picos de alta potencia, como el clo-
betasol, éstos se consideran de primera linea, aunque se
menciona que su respuesta es menor si se compara con el
LE genital.”

El tacrolimus 0.19% y el pimecrolimus son inhibidores
de la calcineurina, con un importante efecto inmunomo-
dulador, inmunosupresor y antiinflamatorio; no inhiben
la sintesis de coldgeno y no producen una atrofia de la
piel, lo cual sf ocurre con los esteroides, pero no son me-
dicamentos de primera linea.”"

En pocos pacientes también se han utilizado el cal-
ciprotriol, la fototerapia con rayos UVA 1 C20, UVB-nb y
ldser CO,, aunque con baja respuesta.’

Dado que el prondéstico del LE extragenital es totalmen-
te benigno y presenta poca sintomatologia, el tratamiento
s6lo va dirigido a aquellos pacientes que lo ameriten.

m Dermatologfa Cosmética, Médica y Quirtirgica

En nuestro primer caso la paciente unicamente pre-
sent6 prurito ligero que cedié con el uso de clobetasol du-
rante unas semanas, y en el segundo caso no habia ningian
tipo de molestia y s6lo se le indicaron emolientes.
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