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Liquen plano ungueal. Revision

Lichen planus. A review.
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REsSUMEN

L LIQUEN PLANO (LP) UNGUEAL SE PRESENTAN ENTRE EL I Y 16% DE LOS PACIENTES CON LIQUEN PLANO CUTANEO. TIENE

UNA GRAN VARIEDAD DE FORMAS CLINICAS SENALANDOSE DANO PERMANENTE EN AL MENOS UNA UNA EN 4% TAMBIEN SE

PUEDE PRESENTAR DE FORMA AISLADA, SIN ALTERACIONES EN PIEL Y MUCOSAS. POR LO GENERAL SE AFECTAN VARIAS UNAS

Y SE MANIFIESTA POR ESTRfAS O FISURAS LONGITUDINALES, HOYUELOS, ADELGAZAMIENTO, TRAQUIONIQUIA Y PTERYGIUM DORSAL.

EL pragnosTICO REQUIERE LA CLINICA Y EL ESTUDIO HISTOPATOLOGICO CON CAMBIOS SIMILARES AL LLP cuTANEO. EL TRATA-

MIENTO SISTEMICO O T()PICO, ESTA ENCAMINADO A PREVENIR LA FIBROSIS Y LA DISTROFIA UNGUEAL PERMANENTE.

PALABRAS CLAVE: LICHEN PLANUS, PTERYGIUM, UNGUAL DYSTROPHY, TRACHYONYCHIA
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ABSTRACT

UTANEOUS LICHEN PLANUS (LP) AFFECTING NAILS HAS BEEN REPORTED IN I TO 16% . THERE IS A WIDE SPECTRUM OF

CLINICAL FORMS, AND THE PERMANENT DAMAGE HAS BEEN OBSERVED AT LEAST IN ONE NAIL IN 4% OF THESE CASES.

IsoLATED FORMS, WITHOUT INVOLVEMENT OF SKIN AND MUCOUS MEMBRANES HAVE ALSO BEEN OBSERVED. THE MAIN

CLINICAL FEATURES ARE.: LONGITUDINAL RIDGING AND FISSURES, PITS, ATROPHIE, TRACHYONYCHIA AND DORSAL PTERYGIUM.

Di1AGNOSIS 1S BASED ON CLINICAL AND HISTOPATHOLOGICAL FINDINGS SIMILAR TO CUTANEOUs LLP. EARLY SYSTEMIC OR TOPICAL

TREATMENT IS MANDATORY TO PREVENT FIBROSIS AND PERMANENT UNGUEAL DYSTROPHY.

KEy worbps: LICHEN PLANUS, PTERYGION, NAIL DYSTROPHY, TRACHYONYCHIA
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Liquen plano

Datos histéricos

En 1869 Erasmo Wilson hizo la primera descripcién del
liquen plano (LP)-?y el primero en observar los cambios
ungueales fue Rona en 1888. En 1901 Dubreuilh describié
estas alteraciones®3 y en 1961 Samman, se refiere a los sur-
cos longitudinales, la rugosidad y la pérdida del brillo de la
ldmina ungueal.#5 En 1970, Zaias describe los cambios his-
topatolégicos del LP ungueal >4
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Caracteristicas clinicas

El liquen plano rojo es una enfermedad inflamatoria fre-
cuente que afecta piel, mucosas, las unas y el pelo. Las
manifestaciones cutdneas evolucionan por brotes, con reci-
divas y remisiones, se afectan varios sitios corporales con
evolucién crénica que dura entre 1y 2 afios. Se caracteriza
por presentar papulas poligonales o anguladas, rosadas a
violdceas aisladas que a veces se disponen en grupos. En los
casos tipicos hay prurito y éste puede ser intenso. Las cua-
tro “P” —purpura, poligonal, prurito, pipula— es la nemo-
tecnia usada a menudo para recordar la constelacién de sin-
tomas y signos cutdneos que caracterizan al liquen plano.

Epidemiologia

Tiene distribucién mundial, con una frecuencia del o.1 a
6% en la consulta dermatolégica. Predomina entre los 30 y
60 afios de edad, en varones alrededor de los 30 y en muje-
res a los 50. En nifios se observa en un 2 a 300.4



Etiologia

Se desconoce la causa. Es probable que interactien tanto
componentes genéticos como exégenos (firmacos o infec-
cién), para provocar la enfermedad. Existe evidencia de
una susceptibilidad genética con una frecuencia aumentada
de HLA-A3, HLA-As5 y HLA-B7 en el liquen plano fami-
liar. Una alteracién inmunolégica primaria es otra de las
posibles hipétesis.> De acuerdo con la respuesta inflamato-
ria linfocitica caracteristica o reaccién liquenoide, la inmu-
nidad mediada por células desempeiia el papel principal al
desencadenar la expresién clinica de la enfermedad. Los
linfocitos T son fundamentales para regular el reconoci-
miento de las células epidérmicas, la respuesta liquenoide y
la destruccion epitelial. Las células T se activan por medio
de células presentadoras de antigenos, como las de Lan-
gerhans en combinacién con queratinocitos epidérmicos y
moléculas estimulantes adyuvantes. Una alteracién adn
desconocida, como la adquisicién y el reconocimiento de
antigenos “propios modificados” o “extrafios” por estas cé-
lulas, podria iniciar la reaccién. Al parecer el dafo prima-
rio empieza con la licuefaccién de las células basales, ini-
ciada por los linfocitos T que producen interferén gamma
y otras citocinas, el resto de las alteraciones epidérmicas y
dérmicas son secundarias3 Ademds, las asociaciones de
liquen plano con alopecia areata, vitiligo y tumor de Castle-
man; asi como la coexistencia con pénfigo vulgar, esclero-
dermia localizada o enfermedad hepética crénica sugieren
que el liquen plano es resultado de una alteracién en el
balance inmunoldgico.’

CUADRO 1
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Alteraciones morfoldgicas del liquen plano ungueal

Hoyuelos

Estrfas y fisuras longitudinales

Adelgazamiento

Prerygium dorsal

Surcos

Onicomadesis

Atrofia

Onicolisis con o sin hiperqueratosis subungueal

Hiperqueratosis subungueal

Cambios en la coloracién

Traquioniquia

Liquen plano ungueal

Epidemiologia

El liquen plano puede afectar las ufias en una gran variedad
de formas clinicas; estos cambios se han informado entre el 1
y 16% de los pacientes con liquen plano eruptivo;”> ¢y de
estos, el dafio permanente en al menos una de las ufias ocu-
rrird en el 49 aproximadamente;® 25% de los pacientes con
liquen plano ungueal tienen lesiones de liquen plano en otros
sitios antes o después de las lesiones en ufias. El liquen plano
limitado a esta topografia es poco frecuente pero no excepcio-
nal,»© Tosti et al.? informaron una serie de 24 pacientes con LP
limitado a las ufias, 8 de los cuales presentaron involucro de
piel o mucosas en un plazo de 5 meses a 2 afos.

Alteraciones en unas
El liquen plano afecta las unias de algunos dedos de manos
o pies, con predileccién por las primeras,” 2 pero en ocasio-
nes se afectan todas las ufas. El involucro ungueal en nifios
es raro pero puede existir de forma aislada. Algunos autores
creen que la distrofia de las 20 unas es una variedad de
liquen plano,' sin embargo, en diversos estudios no se ha
encontrado evidencia de LP en la histopatologia de estas
lesiones, por lo que se cree que esta distrofia es un patrén
clinico que se encuentra asociado con una variedad de enti-
dades distintas, entre ellas el LP %738 ¢l cual se resuelve de
forma espontinea durante la infancia.®

Las alteraciones clinicas (Cuadro 1) dependen del sitio
afectado por el proceso patolégico. Algunas veces se pre-
senta una tonalidad azulada o rojiza en el pliegue dorsal de
la ufia, con o sin aumento de volumen, lo cual indica el
involucro de la matriz proximal y que los cambios de la
ldmina ungueal ocurrirdn de forma temprana’ La mayo-
ria aunque no todos los cambios son secundarios al dano de
la matriz." Un foco pequeiio de liquen plano en la matriz se
puede presentar clinicamente como un abultamiento por
debajo del pliegue proximal de la ufa, o como depresién
(Foto 1). Las estrias longitudinales irregulares, la rugosidad
con fisuras longitudinales, hendiduras distales o muescas,
asi como el adelgazamiento progresivo de la limina ungueal
son resultado de la atrofia de la region proximal de la
matriz.’ La destruccién total de la matriz produce pérdida
de la una (anoniquia) y puede ser temporal o permanente,
dependiendo de la cronicidad y de la gravedad de la afec-
cién.” 4 Puede presentarse también, onicorrexis, fragilidad,
“desmoronamiento” o fragmentacién de la l[dmina ungueal,
asi como onicosquizia y onicomadesis.’



Foto 2. Pterygium dorsal.
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Foto 3. Distrofia ungueal grave con anoniquia
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Se ha descrito un caso de LP simulando sindrome de
ufias amarillas, pero la causa de esta coloracion se descono-
ce; Tosti et al. sugieren una circulacién linfdtica relativa-
mente pobre como probable responsable.®

El liquen plano afecta la matriz ungueal y por lo general
produce cicatrizacién difusa de la ufa, adelgazamiento y
agrietamiento, asi como pterygium dorsal (Fotos 2 y 3).3 4 %7
Este dltimo es uno de los signos cldsicos de LP ungueal
grave,”’ no correlaciona necesariamente con la duracién de la
enfermedad, en ocasiones es de evolucién répida,? se forma
cuando una parte del pliegue proximal se adhiere al lecho
ungueal y ocasiona la pérdida de la limina ungueal;"7 se pue-
de formar en la regién central, lateral o en ambas.® *° Tam-
bién se ha descrito la presencia de pdpulas pequenas y lineas
rojas o violdceas a través de la ldmina ungueal;” 5 esta pig-
mentacién es transitoria y equivale a la hiperpigmentacion
residual del liquen plano cutidneo. En pacientes de raza ne-
gra, puede observarse hiperpigmentacién postinflamatoria.’

La destruccién temprana y grave de la matriz ungueal,
se observa en un pequefio nimero de pacientes en quienes
hay atrofia progresiva de la unidad ungueal; el término de
atrofia idiopdtica de las ufias ha sido utilizado para descri-
bir esta variante rara de LP ungueal que es mds frecuente en
indios y residentes occidentales de la India.

El liquen plano que afecta el lecho de la una se mani-
fiesta con pépulas liquenoides en la enfermedad leve o atro-
fia permanente en enfermedad mds grave, puede ocasionar
también una hiperqueratosis subungueal marcada que le-
vanta la [dmina ungueal.> ® Una presentacién rara es una
tumoracién queratdsica en el lecho ungueal de un solo dedo,
encontrandose la hiperqueratosis subungueal asociada en
algunas ocasiones a onicolisis. El signo de la casa de campa-
fia en el que la ldmina ungueal se divide longitudinalmente
y los dngulos de las puntas laterales se dirigen hacia abajo se
hace aparente viendo la una desde la regién distal; todos
estos signos son reversibles con excepcién del pterygium.

El LP ungueal en los nifios no es raro, 119 de los
pacientes con esta enfermedad son menores de 12 anos.”
Se diagnostica entre los 6 y 12 afios de edad y la duracién
antes del diagnéstico es de aproximadamente 3 afios, con
rango desde los dos meses hasta los nueve afos. Desde el
punto de vista clinico, puede manifestarse en tres formas:
1) LP ungueal tipico, 2) distrofia de las 20 unas (no es exclu-
siva de LP) vy, 3) atrofia idiopética de las unas.”

Las alteraciones ungueales, sin embargo no son especi-
ficas ni patognomoénicas,' aunque el pterygium es muy sugesti-
vo. Se presentan cambios similares en infecciones micéticas,




reaccién a medicamentos, traumatismos, enfermedades sis-
témicas, enfermedad injerto contra huésped y algunas der-
matosis.” © El desarrollo de lesiones en piel o mucosas no
estd relacionado con la gravedad o extensién del involucro
ungueal,” en cambio el liquen plano pilar puede estar aso-
ciado con formas mds grave, especialmente en mujeres.’ La
intensidad de las manifestaciones puede variar entre una
ufia y otra e incluso en la misma ufia.

Diagnéstico clinico

El diagnéstico es sencillo cuando las alteraciones ungueales
coexisten con lesiones en piel y mucosas, sin embargo, cuan-
do s6lo hay alteraciones en las ufias es mas dificil de confir-
mar, especialmente ante cambios poco especificos.® Se debe
realizar estudio micoldgico para descartar onicomicosis, si es

negativo la biopsia confirmara del diagnéstico.» >3

Histopatologia

Los cambios observados (Cuadro 2) van de acuerdo con el
dafio, desde simple distrofia de la ldmina ungueal, hasta
destruccién completa de la matriz con pérdida de la limina,
cicatrizacién y adherencia del pliegue proximal sobre el le-
cho de la ufia con formacién del prerygium. Si el dafio es limi-
tado, las alteraciones de la matriz producen adelgazamiento
y acortamiento de la limina ungueal. Cuando se presenta un
dano intermitente en la matriz, los hoyuelos y las irregulari-
dades de la ufia serdn evidentes (distrofia de las 20 ufias). Las
alteraciones pueden no ser suficientes para el diagndstico ya
que pueden ser muy inespecificas. El patrén es similar al de
las lesiones de liquen plano en piel (Foto 4), y se denomina
oniquitis liquenoide, con un infiltrado linfocitario en banda
y vacuolizacién de la capa basal. También se pueden obser-

CuAaDRO 2
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Alteraciones histopatolégicas del liquen plano ungueal

Hipergranulosis
Infiltrado liquenoide por linfocitos
Atrofia

Matriz ungueal

Infiltrado lineal con patrén en banda
Acantosis

Elongacién de procesos interpapilares
Engrosamiento de la granulosa

Lecho ungueal

Pliegue proximal

Hiperqueratosis compacta
Hipergranulosis

Acantosis

Vacuolizacién de la capa basal
Cuerpos coloides

Foto 4. En el corte con HE se muestra la hiperquera-
tosis e hipergranulosis, los espacios de Max Joseph y
el infiltrado inflamatorio por linfocitos.

van hiperqueratosis e hipergranulosis, asi como presencia de
células plasmdticas. En estadios avanzados la l[dmina puede
perderse y el lecho estar reepitelizado, lo que harifa dificil el
diagnéstico diferencial con un trauma externo.’

Diagnéstico diferencial
Debe hacerse con lesiones traumdticas de la ufia, tumores
que comprimen la matriz ungueal, alteraciones relaciona-
das con la edad, amiloidosis sistémica y liquen estriado. El
pterygium se puede presentar secundario a trauma o compro-
miso vascular periférico, enfermedades ampollares, radiote-
rapia, manos de radiélogos y rara vez es congénito.> 1

El diagnéstico diferencial histopatolégico se debe rea-
lizar con otras alteraciones liquenoides como el liquen
estriado, enfermedad injerto contra huésped y liquen escle-
roso que pueden simular liquen plano.’

Tratamiento

El tratamiento del LP ungueal es indispensable, tiene por
objeto la prevencién de la fibrosis ya que si se deja evolu-
cionar puede producir cicatrizacién difusa de la uia> " En



pacientes correctamente diagnosticados y tratados, el dafo
permanente de la unidad ungueal es raro, ain en pacientes
con involucro difuso de la matriz ungueal. Es posible la
recurrencia de las lesiones ungueales asi como el desarrollo
de lesiones en otras regiones del cuerpo.?

Tratamiento sistémico
Se utiliza la prednisona a dosis de 0.5 mg/kg en dosis diaria
o en dias alternos durante 2 a 6 semanas con recuperacién
de las lesiones ungueales en 2 0 3 meses.>®

El uso de etretinato en dosis bajas (10 a 20 mg/dia) se ha
asociado con remisién total del liquen plano cutdneo, bucal
y ungueal luego de 4 a 6 meses de tratamiento. Se ha obser-
vado una respuesta satisfactoria rapida con el empleo de
75smg/dia, pero los efectos colaterales de los retinoides
dependen de la dosis y pueden limitar el uso de regimenes
terapéuticos con dosis elevadas.® 3

Se ha utilizado griseofulvina 10 mg/k/dia hasta alcanzar
dosis de 1000 mg/dia por sus efectos antiinflamatorios,™ sin
embargo aunque parece acortar el tiempo de evolucién de
las lesiones cutdneas, no se ha demostrado su utilidad en la
localizacién ungueal.

Tratamiento t6pico
El calcipotriol, andlogo sintético de la vitamina D se une a
los receptores de las células epidérmicas y reduce su nime-
ro, al estimular la diferenciacién e inhibir su proliferacién;
también tiene efecto inmunosupresor y antiinflamatorio.”
Otra forma de aplicacién, es la combinacién del calci-
potriol aplicado en la ldmina ungueal + PUVA (radiacién
UVA e ingesta de un psoraleno) + urea 40% en las noches
bajo oclusién y el uso de triamcinolona 0.025% en pomada
sobre los pliegues y drea de la matriz."

Tratamiento intralesional

Los esteroides intralesionales también son efectivos en en-
fermedad limitada a pocas ufias y para algunos autores es el
tratamiento de eleccién® © la acetonida de triamcinolona 5 a
10 mg/mL en 0.25 mg de lidocaina 19 puede emplearse
inyectando en el pliegue ungueal proximal cada 4 semanas
por 6 meses y posteriormente en intervalos de 2 meses,
tiene el inconveniente de representar largas dosis acumula-
tivas de esteroides y ser ademds, muy doloroso.> >3

Otros
Los injertos se recomiendan para LP grave de las uiias de
los pies que ocasione cicatrizacién atréfica del lecho un-

gueal. El tratamiento de mantenimiento es necesario para
evitar recurrencias.® También se ha informado la involucién
espontdnea de las lesiones.?

Pronéstico

El pronéstico depende del grado de afeccién de la matriz,
de la intensidad de la inflamacién y de la produccién de
cicatriz, puede ser reversible cuando es secundario solo al
proceso inflamatorio y permanente cuando hay dafio de la
matriz, llegando a ocasionar anoniquia.® Se considera que
en general hay una buena respuesta al tratamiento oportu-

no, sin embargo las recaidas con frecuentes y el pterygium es

muchas veces irreversible.® ™
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