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Lichen aureus granulomatoso.

Presentacion de un caso

Granulomatous lichen aureus. A case report

Enric Piqué-Duran,* Mikel Azcue-Mayorga,* Odalys Garcia-Vazquez,* Juan A Pérez-Cejudo*

REesumen

La variante granulomatosa de purpura pigmentaria crénica fue
descrita por Saito et al. en 1996; desde entonces, 22 casos se
han documentado, seis de ellos correspondieron a un lichen
aureus granulomatoso. Por otro lado, en 2014, se describi6 un
caso de lichen aureus con un infiltrado perianexial profundo
simulando un lichen striatus que no se habfa reportado ante-
riormente. Se presenta el caso de una mujer caucasica de 25
afos con una placa nica maculopapulosa de color dorado y un
piqueteado purprico en el centro. Histopatolégicamente evi-
denciaba un infiltrado liquenoide superficial con extravasacién
de hematies y presencia de hemosideréfagos, a nivel profundo
mostraba un infiltrado denso perianexial. El infiltrado estaba
constituido principalmente por linfocitos, pero se apreciaban
histiocitos agrupados formando pequefos granulomas. Las
tinciones especiales y estudios inmunohistoquimicos apoyaron
el diagndstico, pues la tincién de Perls evidenci la presencia de
hemosideréfagos, el CD68 resalté los granulomas.

INTRODUCCION

Bajo el término de pirpura pigmentaria
crénica (PPC) se agrupa una serie de
cuadros caracterizados por un infiltrado lin-
focitario perivascular superficial acompanado
de extravasacion de hematfes y presencia de
hemosideréfagos. Clinicamente presenta pla-
cas, papulas o maculas, en general produci-
das por un piqueteado purpdrico, distribuidas
por extremidades inferiores. En funcién de los
hallazgos clinicos e histopatolégicos se han
descrito distintas entidades, con frecuencia
de limites imprecisos, y no uniformemente
aceptadas (Tabla 1). El lichen aureus es una
de esas entidades que se caracterizan, a dife-
rencia del resto, por evidenciar una o escasas
lesiones agrupadas en un drea circunscrita y
un color cobre-anaranjado o dorado, al que
debe su nombre. A nivel histopatoldgico, su

ABSTRACT

In 1996, Saito et described the granulomatous variant of
pigmented purpuric dermatoses. Since then 22 cases have
been described, six out of them corresponding to lichen
aureus. On the other hand, one case of lichen aureus showing
a perianexial, dense and deep lymphocytic infiltrate simulating
a lichen striatus was described in 2014. We expose a 25-year-
old Caucasian woman presented with golden plaque with
purpuric spots in its center. Histopathollogically, there was a
superficial lichenoid infilatrate with extravasated erythrocytes and
abundant siderophages . In the deep dermis, a dense perianexial
lymphocytic infiltrate was evident. Small groups of histiocytes
forming small granulomas were present. The immunochemical
studies and special stains confirms the diagnosis. Thus, Perl’s
stain showed abundant siderophages and CD68 marked the
granulomas.

rasgo diferencial es un infiltrado liquenoide
denso con presencia de abundantes hemo-
sideréfagos.

CASO CLINICO

Una mujer de 25 anos sin antecedentes de
interés consulté por una lesion asintomatica
de un ano de evolucién localizada en cara
interna de muslo izquierdo. Era de tamano
estable, pero referfa cambios en la intensidad
de coloracién en relacién con la exposicion
solar. No mostraba signos de insuficiencia
venosa, y no habia sufrido ningln trauma-
tismo en la zona.

A la exploracion presentaba una maculopa-
pula redondeada y bien delimitada de 0.8 cm
de diametro, de color dorado con un pique-
teado purpdrico central que no blanqueaba a
la vitropresion (Figura 1).
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Caso cLiNIcO / TERAPEUTICO

Tabla 1. Diagnéstico diferencial de las distintas variantes de parpura pigmentaria crénica.

Entidad(afio de
descripcion)

Enfermedad de
Schamberg (1901)*

Dermatitis purpdrica
pigmentaria lique-
noide de Gougerot y
Blum (1925)*

Purpura anular
telangiectoide de
Majocchi (1896)*

Purpura eccematoide
de Doucas y Kapeta-
nakis (1953)*

Lichen aureus
(1958)*

Purpura pruriginosa
de Lowenthal (1954)

PPC cuadrantica
(1990)/PPC Unilate-
ral (1991)

PPC transitoria
(1960)

PPC familiar (1953)

PPC granulomatosa
(1996)

Sinénimos

Dermatosis
purpdrica
pigmentada
progresiva

Angiodermatitis
pruriginosa dise-
minada; parpura
pruriginosa

Lichen purpu-
ricus

PPC lineal

Caracteristicas clinicas distintivas

Placas marrones o anaranjadas
debido a la hemosiderina con un
piqueteado purpdrico en pimienta de
cayena localizado en extremidades
inferiores, de curso cronico y evolu-
cion a brotes

Pépulas purpdricas de aspecto
liquenoide, afecta a adultos entre 40
y 60 afios

Placas de aspecto anular con telan-
giectasias en la periferia

Lesiones descamativas y prurigi-
nosas

Lesiones solitarias o circunscritas,
color dorado, afecta a nifios o gente
joven

Intensamente pruriginoso, con lesio-
nes que se iniciaban en tobillo y se
extendian caudalmente hasta gliteos
y caderas en adultos jovenes

Las lesiones idénticas a la enferme-
dad de Schamberg afectan una sola
extremidad

Como la enfermedad de Schamberg,
pero puede extenderse por tronco, y
con frecuencia las lesiones son mas
pigmentadas que purpdricas

Presenta una clinica similar a la
enfermedad de Schamberg o a la
pUrpura anular telangiectoide de
Majocchi

Como la enfermedad de Schamberg,
o como lichen aureus

Caracteristicas patoldgicas
distintivas

Infiltrado linfocitario perivas-
cular superficial con hemosi-
derina y hematies extravasa-
dos. Sin vasculitis

Infiltrado liquenoide, zona
grenz

Telangiectasias ademas de los
hallazgos de la enfermedad de
Schamberg

Presencia de espongiosis,
ademas de los hallazgos de la
enfermedad de Schamberg

Infiltrado liquenoide con una
zona grenz, con abundantes
hemosiderdfagos, ademas de la
extravasacion hematica. Infil-
trado perivascular profundo*

Hiperqueratosis con paraque-
ratosis ocasional, edema en
papilas dérmicas, ademas de
los cambios descritos en la
enfermedad de Schamberg

Igual que la enfermedad de
Schamberg

Igual que la enfermedad de
Schamberg, aunque la infla-
macion es escasa

Igual que la enfermedad de
Schamberg

Los hallazgos propios de la
enfermedad de Schamberg o el
lichen aureus, pero con presen-
cia de histiocitos agrupados a
modo de pequefios granulomas

Comentario

Se considera la entidad de re-
ferencia. El resto de entidades
se describen con base en las
diferencias con la enfermedad
de Schamberg

En la descripcion original,
el término liquenoide hacia
referencia sélo al aspecto
clinico de las lesiones. Con
los afios, algunos autores lo
han malinterpretado como
un hallazgo histopatolégico

Predomina en mujeres

Muchos autores consideran
la parpura de Lowenthal
equivalente a la parpura
eccematoide de Doucas-
Kapetanakis

El rasgo distintivo de esta
entidad es que dura entre tres
y 24 meses. En cambio, la
duracion de la enfermedad de
Schamberg suele ser de afios

No se ha asociado a ninguna
alteracion genética. Se
considera una herencia
autosémica dominante con
penetrancia variable

La evolucion y prondstico
no difieren de la enfermedad
de Schamberg o el lichen
aureus

* Variantes consideradas clasicas. * Se considera que el infiltrado en todas ptrpuras pigmentarias cronicas es superficial; sin embargo, en nuestra experiencia el infiltrado en el
lichen aureus es superficial y profundo (datos no publicados).
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El estudio histopatolégico mostré un denso infiltrado
linfocitario liquenoide respetando una zona grenz. Dicho
infiltrado se extendia en profundidad alrededor de los
anejos cutaneos, incluyendo musculo erector del pelo,
y algln nervio (Figura 2). Se observaba gran cantidad de

Figura 1. Aspecto clinico de la lesion. Maculopdpula redondeada de
color dorado con un piqueteado purpuirico central.

Figura 2. Infiltrado linfocitario denso liquenoide a nivel superficial y
nodular localizado alrededor de los anejos a nivel profundo (Hema-
toxilina & Eosina x20).

Caso cLiNIcO / TERAPEUTICO

hemosideréfagos, y en dermis papilar numerosos hematies
extravasados sin signos de vasculitis; entremezclados con
el infiltrado linfocitario, se apreciaban pequefos grupos
de histiocitos (Figuras 3 y 4). Se realiz6 una tincién Perls
que identificé una gran cantidad de hierro (Figura 5). Los
linfocitos marcaron mayoritariamente con CD3 y CD4,
mientras que CD68 marcé los granulomas (Figura 4).

Figura 3. Detalle del infiltrado superficial constituido mayoritaria-
mente por linfocitos, pero con la presencia de pequeiios granulomas
entremezclados. Asimismo, se observa una importante extravasacion
hematica (Hematoxilina & Eosina x200).

5

Figura 4. Detalle del infiltrado localizado alrededor de un ducto sudo-
riparo en el que resalta la presencia de grupos de histiocitos formando
pequeiios granulomas (CD68 x100).
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Figura 5. Presencia de hemosiderina abundante (azul) (tincion de
Perls x100).

Una tincién PAS y Ziehl-Neelsen no aporté ninguna in-
formacion.

Se realiz6 un analisis que incluyé hemograma, estudio
de coagulacién que fue rigurosamente normal, salvo por
una alanino aminotransferasa de 48 UI/L (normal < 41).
Debido a la presencia de granulomas, se solicitaron asi-
mismo niveles de enzima convertidor de angiotensina que
resultaron elevados, 65.4 Ul/L (normal 8-52). Una radio-
grafia de térax y una TAC de alta resolucién no mostraron
hallazgos significativos.

Tras dos afos de seguimiento persiste una leve lesion
residual sin cambios significativos.

COMENTARIOS

En 1996, Saito et al.” describieron dos pacientes con una
clinica de PPC, pero que a nivel histopatolégico mostra-
ban un infiltrado granulomatoso en dermis superficial con
presencia de histiocitos, células gigantes multinucleadas
y linfocitos. Desde entonces, se han registrado 22 casos,
incluyendo el nuestro.”"* Aunque se ha considerado un
predominio de esta variante de PPC en asiéticos,*'? pro-
bablemente no sea asi, pues a pesar de que las primeras
series se describieron en asidticos, en los Gltimos cinco
anos se han reportado seis pacientes caucasicos™'''* por
uno asiatico.”® A nuestro juicio tampoco tiene mucha
consistencia su asociaciéon con hiperlipidemia (11/22),
como han sugerido algunos autores.>” Al parecer, hay
un claro predominio de mujeres (16/22).” Este infiltrado
granulomatoso no afecta el prondstico ni la evolucién.

Caso cLiNIcO / TERAPEUTICO

Seis de los casos podrian considerarse un lichen
aureus al manifestarse como lesiones circunscritas uni-
laterales que se localizaban en muslos (4),""'? mufieca
(1)* y drea lumbar (1)."* Como ocurre en las PPC no
granulomatosas, estos casos afectan a los pacientes mds
jovenes. Cuatro de los cinco eran caucasicos, aunque
el escaso nimero de pacientes no permite extraer
conclusiones.

En cuanto a los hallazgos histopatolégicos, el lichen
aureus granulomatoso muestra un infiltrado denso profun-
do, ademas de liquenoide, con la presencia de pequefos
granulomas que se pueden localizar a nivel superficial ®
profundo''* o en ambos." Aunque el infiltrado en las PPC
se considera superficial, tras revisar nuestra casufstica de
lichen aureus, detectamos que todos ellos evidenciaban
un infiltrado inflamatorio profundo en mayor o menor
medida, por lo que opinamos que en el lichen aureus, a
diferencia del resto de PPC, es frecuente hallar un infiltra-
do superficial y profundo (datos no publicados). Nuestro
caso, ademas, tenfa la particularidad de que el infiltrado
profundo se distribuia predominantemente alrededor de
los anejos. Hallazgos similares, pero sin granulomas ya
han sido reportados por Aung et al.," pero no tenemos
conocimiento de que ambos patrones hayan sido descritos
en el mismo caso.

Histopatolégicamente deberemos establecer diagnés-
tico diferencial con un lichen striatus. La presencia de
una zona grenz, ademas de un gran ndmero de hematies
extravasados y hemosideréfagos, apoyara el diagndstico de
lichen aureus granulomatoso. La ausencia de vacuolizacién
de la basal, la falta de mucina en dermis reticular y una
basal de grosor normal nos permitiran distinguirlo de un
lupus. La erupcién medicamentosa granulomatosa suele
asociar eosindfilos y células plasmaticas en el infiltrado,
disqueratosis de queratinocitos, ademds de carecer de
hematies extravasados y hemosideréfagos. En las vas-
culitis granulomatosas, ademds de una clinica sistémica,
se detectaron verdaderas vasculitis a nivel histolégico.
Tanto en la sarcoidosis como en la enfermedad de Crohn
metastdsica, los granulomas presentan escasos linfocitos.
Merece la pena mencionar un caso de sarcoidosis que
asoci6 extravasacion hemdtica." En las infecciones por
micobacterias suelen existir una hiperplasia epidérmica
y abscesos asociados. Finalmente, la distinciéon con una
micosis fungoide inicial puede ser dificil, pero en ésta
debemos exigir la presencia de epidermotropismo de
linfocitos atipicos.

En conclusién, para llegar a un correcto diagnéstico en
las enfermedades inflamatorias de piel es fundamental es-
tablecer una correcta correlacién clinico-patoldgica. En el
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caso de las PPC, y el lichen aureus en particular, debemos
contemplar la posibilidad de un infiltrado con granulomas
y un infiltrado inflamatorio superficial y profundo, que
pueden localizarse alrededor de vasos y anejos, lo que
nos permitird un correcto diagnéstico y evitar estudios
innecesarios.

Caso cLiNIcO / TERAPEUTICO
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