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Caso clinico

Liguen escleroso extragenital.
Comunicacion de un caso

Myrna del Carmen Rodriguez-Acar,* Miriam Neri-Carmona,** Aurora Elizondo-Rodriguez,**
Maria Dolores Alvarez-Hernandez,*** Valeria Gonzélez Hidalgo***

RESUMEN

El liquen escleroso y atréfico es una enfermedad inflamatoria crénica de la piel de etiologia desconocida, con especial predi-
leccion por el area genital femenina. Presentamos el caso de una paciente de sexo femenino, de 36 afios de edad, que inicié su
padecimiento con la apariciéon de manchas hipopigmentadas que con el transcurso de los afos se modificaron hasta formar
placas escleroatréficas. Motiva la comunicacion de este caso extragenital la presentacion poco frecuente.

Palabras clave: Liquen escleroso y atrofico, liquen escleroatréfico extragenital.
ABSTRACT
Scleroatrophic lichen is a chronic inflammatory disease of the skin of unknown etiology, with a special predilection for the female

genital area. We report the case of a 36-year-old female patient who began her illness with the appearance of hypopigmented
macules that over the years converged to form scleroatrophic plaques. We communicate this case of extragenital scleroatrophic

lichen because of the low frequency of its presentation, due to the location of the lesions.

Key words: Scleroatrophic lichen, extragenital scleroatrophic lichen.

INTRODUCCION

El liquen escleroso y atrofico (LEA) es una dermatosis
de evolucién crénica que afecta preferentemente el
area genital, aunque puede presentarse en cualquier
otra parte de la superficie corporal. Su etiologia y pa-
togénesis son aun desconocidas. Se le ha relacionado
con diversos factores, como por ejemplo, infecciosos,
genéticos, inmunoldgicos, traumaticos y hormonales,
aunque su interrelacion con los mismos no estd aun
bien definida.’®

Fue descrito por primera vez en 1887 por Francois
Henri Hallopeau. En 1882, Darier publico los hallaz-
gos histopatoldgicos con el nombre de «liquen plano
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escleroso». Fue hasta 1927 que Kirle sugiri6 que se le
considerara como una entidad nosolégica aparte. En
1976, la Sociedad Internacional para los Estudios de la
Enfermedad Vulvovaginal propuso el nombre de «liquen
escleroso».!3

Entre los diversos sindnimos que se le han asignado
se encuentran «dermatitis liquenoide crénica atréfica»,
«craurosis vulvar», «liquen albus», «liquen plano escle-
roso», «balanitis xerotica obliterans», «esclerodermia
circunscrita», «vulvitis leucoplaquica» y «liquen plano
atrofico y ampolloso».'™

La prevalencia del liquen escleroso en la poblacion
general se calcula en 1 de cada 300-1,000 individuos.
Se presenta en ambos sexos y en todos los grupos
de edad; sin embargo, es mas comun en mujeres, en
una proporcién de 10 a 1. La edad de presentacion
mas frecuente es entre los 40 y los 60 afos de edad,
y en menor proporcion (del 2 al 15%), se desarrolla en
ninas y ninos entre 1y 13 afos de vida. La localizacion
extragenital se observa en un 15-20% de los sujetos, y
es rara en ninos (5-9% de los casos).'®

La etiopatogenia no esta aun bien definida; se plantea
un origen multifactorial que incluye factores genéticos,
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inmunologicos, infecciosos, traumaticos, hormonales
e idiopaticos:

1. Factor intrinseco. Aunque es controversial la participa-
cién de Borrelia burgdorferi, algunos autores senalan
su participacion en esta patologia y en la escleroder-
mia (E), proponiendo que la espiroqueta induce a los
macréfagos a producir interleucina 1, la cual estimula
la proliferacion de fibroblastos y favorece un incre-
mento en la secrecion de colagenasa y prostaglandina
E2, lo que provoca una estimulacion constante sobre
los fibroblastos, con lo cual se desarrolla la fibrosis
caracteristica observada en el LEAy enla E.®

2. Factores hormonales. Se considera que influyen en
el desarrollo del LEA. Friedrich detecté que existia
disminucioén en los niveles séricos de aldehido tes-
tosterona y androstenediona. Los receptores que
se unen a la testosterona y dehidrotestosterona se
degradan répidamente en la ausencia del ligando.
Se ha establecido que la unién a andrégenos re-
sulta en la estabilidad del receptor, y es especifica
para andrégenos. Se postula que la pérdida de los
receptores en el LEA es secundaria a su inactivacion
debida a disminucidn de andrégenos. A pesar de ello,
su uso en el tratamiento en estos pacientes no ha
demostrado un beneficio.5®

3. Factores inmunoldgicos. Por otra parte, la asociacion
con determinados tipos de HLA (DQ7, DQ8y Q9) y
otras enfermedades autoinmunes sugiere que se tra-
ta de un proceso autoinmune; se ha observado hasta
un 33% de asociacion con enfermedades tiroideas,
alopecia areata, vitiligo, anemia perniciosa, diabetes
tipo 1 y LES, asi como positividad para diversos
autoanticuerpos (antimicrosomales tiroideos, anticé-
lulas parietales gastricas, anticuerpos antinucleares,
anticortex adrenal, antimitocondriales, antiproteina 1
de la matriz extracelular ECM-1).°

La presencia a nivel histolégico de un denso
infiltrado inflamatorio constituido por linfocitos t su-
giere un efecto citotdxico que induce degeneracion
hidrépica de la capa basal. Esta evidencia sugiere
que el dafio histolégico es mediado por mecanismos
dependiente de los linfocitos t citotoxicos.

4. Factores traumaticos. Las lesiones del LEA sufren
fendmeno de Koebner y pueden desarrollarse
en sitios donde existe el antecedente de alguna
cirugia previa, herida, quemadura o aplicacion de
vacunas.®®

Se pueden considerar diferentes manifestaciones
clinicas en funcién de la localizacién, el género y el

momento evolutivo. Aunque las lesiones tienden a
localizarse en las areas genitales y perianales, pueden
aparecer en cualquier topografia.'?

Las lesiones extragenitales son poco frecuentes; por
lo general, se presentan en el tronco, la parte supe-
rior de la espalda, las axilas y la region periumbilical;
otras localizaciones son el cuello y la zona flexora
de las mufiecas. Se caracterizan clinicamente por la
presencia de pequefas papulas perladas, brillantes
o ligeramente eritematosas, redondas, anguladas,
que confluyen formando placas de tamano y forma
variable. En la superficie pueden apreciarse tapones
foliculares de queratina sobre los conductos pilose-
baceos o sudoriparos dilatados; en algunos casos,
la superficie puede ser escamosa y sobreelevada. La
pigmentacion varia dependiendo de la evolucién. Se
han descrito multiples variantes morfoldgicas del LEA,
incluyendo LEA buloso, ulcerativo, anular, vitiligoide,
verrugoso y oral &0

Las lesiones cutdneas suelen ser asintomaticas.
La afectacion genital en los niflos provoca la aparicion
de sintomas asociados como prurito, dolor, sangrado,
disuria o estrefiimiento. En los adultos se acompana
de ardor, disminucién de la sensibilidad, molestias al
orinar y discapacidad para las relaciones sexuales, con
dispareunia.®!

Dos tercios de los casos infantiles experimentan
mejoria o curacion al llegar la menarquia, mientras
que las formas del adulto tienden a la cronicidad, cur-
sando con exacerbaciones y remisiones. Los cambios
histoldgicos epidérmicos prominentes como la atrofia,
la hiperplasia y el taponamiento folicular se asocian a
un peor prondstico.™

Se calcula que en un 5% de los casos que compro-
meten el &rea genital (sobre todo los de larga evolucion)
se desarrolla un carcinoma espinocelular. Aunque
clasicamente esta complicacion ocurre mas en muje-
res, recientes trabajos han demostrado una incidencia
similar en hombres. Se encuentra en debate el papel
que puede desempenar como cofactor oncogénico el
virus del papiloma humano.'3

Los datos histologicos son diagnosticos y se ca-
racterizan por la presencia de hiperqueratosis con
taponamiento folicular (ausente en lesiones genitales),
atrofia de la capa de Malpighi, degeneracion hidrdpica
de la basal, homogeneizacion de la colagena en la
dermis superficial, asi como un infiltrado inflamatorio
linfocitario.® '3

El diagnédstico se sospecha por las caracteristicas
de topografia y morfologia y se confirma con el estudio
anatomopatoldgico. Algunas veces, el LEA inicial simu-
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la otras enfermedades como el liquen plano erosivo,
que puede producir placas blancas y cicatrices de for-
ma similar; vitiligo e hipopigmentacion postinflamatoria
(por ejempilo, tras herpes genital recidivante); formas
atréficas de liquen plano (en el que, a diferencia del
liquen escleroso, suele haber afectacion de vagina y
boca); cicatrices en las que la esclerosis histologica
se distribuye irregularmente; morfea o toxicodermias
esclerodermiformes en las que la esclerosis es mas
profunda, liquenificacién, atrofia postmenopausica,
penfigoide cicatrizal, vulvitis candidosica atrofica y
leucoplasia, con la que a menudo coexiste."-14

Una herramienta diagndstica complementaria es
la dermatoscopia. Se han descrito en el LEA genital
placas de color blanco a amarillo que se asocian con
telangiectasias lineales o vasos puntiformes. En su pre-
sentacion extragenital persisten las placas; sin embargo,
se encuentran con menor frecuencia las estructuras
vasculares y se exhiben aperturas queratésicas (simi-
lares a comedones) y crisalidas.®

El curso de la patologia es variable y no se relacio-
na con extensién y evolucion de las lesiones. Se han
reportado casos de involucion espontéanea.

No existe un tratamiento especifico; se han probado
un sin fin de medicamentos tépicos. Se considera de
primera linea el uso de corticosteroides (CE) tdpicos,
propionato de clobetasol 0.05%, una o dos veces al dia.
En la enfermedad limitada se pueden utilizar corticoste-
roides intralesionales. En pocos casos se emplean por
via sistémica debido a los efectos adversos; también
son Utiles si se trata de lesiones externas en donde la
aplicacion topica es poco practica, o en casos refracta-
rios a los CE topicos. 10131617
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Recientemente, se han publicado los beneficios
del tratamiento con inhibidores de calcineurina en
series de casos con afectacién a nivel genital, con
una buena respuesta; sin embargo, este medicamen-
to aun no estéa aprobado por la FDA para su uso, por
el riesgo potencial de incrementar la incidencia de
linfomas y cancer no melanoma cuando se utilizan
por via oral.'®

En la segunda linea de tratamiento, en individuos
en quienes no se logro el control con CE, se encuen-
tran el metotrexato y la fototerapia. Otras opciones
terapéuticas son la acitretina a dosis de 20-30 mg/dia,
la ciclosporina en casos recalcitrantes, escision de la
lesidn, testosterona tdpica, 5-fluorouracilo, etretinato
tépico, acido tricloroacético, acido salicilico, ungtien-
to con acido bdrico, crioterapia, laser con diéxido
de carbono, calcipotriol y, en forma mas agresiva,
radioterapia. La cirugia y el laser logran mejorar el
estado de las lesiones, aunque la recidiva alcanza el
85% de los casos, son utiles para tratar las cicatrices
y las disfunciones, como la fimosis inducida por el
liquen. 61920

CASO CLINICO

Paciente del sexo femenino, de 36 afios de edad,
originaria y residente de la Ciudad de México. Se
presenté en el Centro Dermatoldgico Pascua con
una dermatosis localizada al tronco, del que afectaba
la cara posterior del térax en el tercio superior, de
forma bilateral y asimétrica. Estaba constituida por
atrofia y esclerosis, dando un aspecto de «papel de
cigarro», formando seis placas, la mayor de 4 x 5

Figura 1. Placas escleroatrdficas en tercio superior de
torax.

Figura 2. Placa con esclerosis y atrofia, la cual semeja «papel
de cigarro».
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Figura 3.

H&E 4x. Hiper-
queratosis or-
toqueratdsica,
atrofia, degene-
racion de la ba-
sal, dermis con
homogeneizacion
de la colagena e
infiltrado linfoci-
tario inflamatorio.

cmy la menor de 0.5 x 1 cm, con bordes definidos,
de evolucidén crénica y, en ocasiones, pruriginosa
(Figuras 1y 2).

El padecimiento tenia un afio de evolucion; inicio
con una pequefia mancha blanca en la cara posterior
del térax, del lado derecho, que en ocasiones se acom-
pafiaba de prurito; ésta fue aumentando de tamafo y
se incrementd el nimero de lesiones hasta adquirir las
caracteristicas actuales.

Tratamiento anterior: aplicacion topica de hidrocor-
tisona crema al 1%.

Con los datos anteriores, se propuso el diagnéstico
de liquen escleroso y atrofico.

El estudio médico general no arrojé datos patolo-
gicos y los examenes de laboratorio (que incluyeron
biometria hematica, quimica sanguinea y examen
general de orina) se encontraron dentro de los limites
normales.

Se realiz6 una biopsia incisional; en el examen histo-
patoldgico se observo una epidermis con hiperqueratosis
ortoqueratdsica, con atrofia, degeneracion hidrépica de
la capa basal; la dermis superficial presentaba edema,
homogeneizacion de la colagena, y un infiltrado discreto
perivascular de predominio linfocitario, con lo que se
confirmo el diagndstico de liquen escleroso y atrofico
extragenital (Figuras 3 y 4).

Se inicio tratamiento con clobetasol crema, dia-
riamente por la mafiana, y acido retinoico al 0.50%
cada noche, aun sin modificaciones en la morfologia.

Figura 4.

H&E 10x. A ma-
yor aumento: En
la dermis super-
ficial, edema en-
tre las fibras de
coldagena y em-
pastamiento por
engrosamiento
de la coldgena.
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Fe de erratas

En el articulo Larva migrans ampollosa de la doctora Maria Guadalupe Olguin-Garcia
y colaborador, publicado en el Num. 3 del afo 2016, en la pagina 98, en el parrafo de
Epidemiologia, rengldn nimero nueve, debe decir lo siguiente: "En un estudio realizado en el
afno 2006, por Anne Jackson y colaboradores, en Feliz Deserto, Brasil..."




