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RESUMEN

El liquen escleroso (LE) es una enfermedad
inflamatoria, crénica y benigna. De etiologia
desconocida, se ha vinculado con diversos factores
autoinmunoldgicos, genéticos, hormonales,
infecciosos y traumaticos.

Hay dos variedades clinicas de esta enfermedad:
genital y extra-genital. La localizacidon mas frecuente
en ambos sexos es la genital.

Se presenta un caso clinico de LE extra-genital, con
lesiones cutdneas poco frecuentes, ampollares y
hemorrégicas, que coexistian con placas atroficas de
larga evolucién, no diagnosticadas previamente.
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SUMMARY

Lichen sclerosus is an inflammatory disease, benign,
chronic, of unknown aetiology. It has been linked
with many factors such as autoimmune, genetic,
hormonal and infectious diseases, as well as trauma.
There are two clinical types of this disease: genital
and extra-genital. The most frequent in both sexes is
the genital form.

We present a rare case of extra-genital localization
with bullous and haemorrhagic manifestations that
co-existed with late atrophic plaques, previously
undiagnosed.

KEY WORDS:

Extra genital lichen sclerosus; Bullous and
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INTRODUCCION

El liquen escleroso (LE) es una dermatosis cronica inflamatoria poco frecuente, de etiologia
desconocida, con un origen multifactorial. * En 1875, Weir publicé un trabajo con el titulo de "ictiosis
de la lengua y la vulva", en el que describié un caso tipico de LE. 2 Sin embargo, se le atribuye a
Hallopeau en 1887, la primera descripcion clinica de esta enfermedad. 3 Afios mas tarde, el LE genital
aparecio en la literatura bajo la terminologia de balanitis xerdtica obliterans en los hombres y
craurosis vulvar en las mujeres, hasta que, en el afio 1976, la Sociedad Internacional para el Estudio
de la Patologia Vulvovaginal adoptd el nombre de LE, para denominar dicha entidad en ambos sexos
y unificar asf la terminologfa. *

La mayor parte de los casos se presentan con lesiones en el drea genital y mas raramente son extra-
genitales. Las lesiones de aspecto ampollar y hemorragico suelen observarse sobre lesiones
tempranas.’

Presentamos una paciente con manifestaciones clinicas de LE extra-genital de larga evolucion, que
consultd por la subita aparicion de ampollas hemorragicas en tronco.

CASO CLINICO:

Paciente de sexo femenino de 77 afios de edad, sin antecedentes patoldgicos de importancia.
Consulto al Servicio de Dermatologia por presentar placas eritematoerosivas, con ampollas de
contenido serohematico y costras, algunas hematicas y otras melicéricas. Las lesiones eran
asintomaticas, de 15 dias de evolucién y se localizaban en la regién lumbosacra, las axilas y los
pliegues submamarios (Figs 1y 2). En las mismas placas y en la piel circundante se observaban
papulas agminadas marfilinas, blanquecinas vy brillantes, tipo "white spot disease" (Fig 3). En regién
submamaria derecha exhibia lesiones purpuricas (Fig 4).

Fig 1: pliegue submamario derecho. Ampolla de contenido seroso y maculas purpduricas.
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Fig 2: region lumbosacra. Placa eritematoerosiva con ampollas y costras melicéricas.

Fig 3: piel de mama izquierda. Placa hipocrémica y atrofica, con papulas agminadas marfilinas y
brillantes.
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Fig 4: piel de mama derecha. Placa hipocrémica y atrdéfica, con areas purpuricas.

En distintas areas del torax, el escote y los hombros, también presentaba placas de gran tamafio
hipocromicas, atroéficas, con bordes difusos, brillo y textura similar al papel de cigarrillo o celofan. Al
ser interrogada por estas lesiones, la paciente refirid que databan de al menos 10 afios de evolucién
y dado su caracter asintomatico, las habia asumido como asociadas a su edad, por lo que nunca
habia consultado previamente.

Al examen fisico de la boca y la zona genital no se observaron lesiones mucosas. Los examenes de
laboratorio de rutina no evidenciaron alteracion alguna.

Se efectuaron biopsias en placa atréfica y en drea ampollar, las que fueron examinadas con técnica
tradicional e inmunofluorescencia. Encontramos hiperqueratosis, dermatitis de interfase con
importante degeneracion vacuolar de la capa basal, presencia de coldgeno hialino subepidérmico,
infiltrado linfocitario en banda a nivel de dermis superficial y vasodilatacién, acompafiado por
despegamiento ampollar dermoepidérmico. La inmunofluorescencia directa fue negativa (Figs 5y 6)
. Estas alteraciones se interpretaron como compatibles con liguen escleroso ampollar y purpdrico.
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Fig 5: desprendimiento ampollar subepidérmico de contenido serohematico. (100 x)

Fig 6: atrofia epidérmica a expensas del estrato malpighiano. Vacuolopatia basal y material eosindfilo
homogéneo subepidérmico, con leve infiltrado linfocitario. (200 x)

Tratamiento: se indicé clobetasol 0,05% en forma tépica dos veces al dia y emolientes locales.
Control evolutivo: respuesta favorable de las lesiones luego de cuatro semanas de tratamiento.

COMENTARIOS

El LE es mds frecuente en mujeres, con una relacién de 10:1 a favor del sexo femenino.! Puede
afectar cualquier grupo etario, pero su prevalencia real es dificil de estimar debido a que los
pacientes suelen consultar a diferentes especialistas (dermatélogos, ginecdlogos, urélogos y
pediatras. . > Es mas frecuente en mujeres, en la quinta o sexta décadas de la vida coincidentemente
con la perimenopausia y la posmenopausia y en la tercera o cuarta décadas en los hombres. © Un 10
a 15% de los casos aparecen en la infancia con presentacion genital en la mayor parte de los casos,
de aspecto traumatico, lo que da lugar al diagndstico diferencial con abuso sexual. ’

La etiologia permanece sin determinar, pero son varios los factores que se han relacionado con la
aparicion del LE. Entre ellos se encuentran: autoinmunidad, factores genéticos, factores hormonales,
infecciosos y traumaticos.

Se han publicado casos asociados a alopecia areata, vitiligo, tiroideopatias, anemia perniciosa,
diabetes mellitus y penfigoide cicatrizal, como asi también con autoanticuerpos y antecedentes
familiares de enfermedades autoinmunitarias. *° Todos estos datos avalarian la teoria de la relacién
entre esta entidad y mecanismos autoinmunes. 1011

Se demostrd asociacion con antigenos de clase Il del HLA, especialmente DQ7. Un estudio realizado
sobre una gran poblacion de pacientes con LE, mostrd evidencia de un incremento del riesgo de los
miembros de la familia de desarrollar LE, indicando un componente genético en la etiologia de la
enfermedad. "3

Se le atribuyd un papel importante en el desarrollo del LE a los estrogenos y la testosterona, a pesar

56



http://www.scielo.org.ar/scielo.php?script=sci_arttext&pid=S1851-300X2010000200005&lng=es&nrm=iso&tlng=es#ref
http://www.scielo.org.ar/scielo.php?script=sci_arttext&pid=S1851-300X2010000200005&lng=es&nrm=iso&tlng=es#ref
http://www.scielo.org.ar/scielo.php?script=sci_arttext&pid=S1851-300X2010000200005&lng=es&nrm=iso&tlng=es#ref
http://www.scielo.org.ar/scielo.php?script=sci_arttext&pid=S1851-300X2010000200005&lng=es&nrm=iso&tlng=es#ref
http://www.scielo.org.ar/scielo.php?script=sci_arttext&pid=S1851-300X2010000200005&lng=es&nrm=iso&tlng=es#ref
http://www.scielo.org.ar/scielo.php?script=sci_arttext&pid=S1851-300X2010000200005&lng=es&nrm=iso&tlng=es#ref
http://www.scielo.org.ar/scielo.php?script=sci_arttext&pid=S1851-300X2010000200005&lng=es&nrm=iso&tlng=es#ref

Liquen escleroso extragenital ampollar y hemorragico. A propdsito de un caso. JM Lépez Bertran y Cols.

que el tratamiento con los mismos no ha demostrado un radical beneficio para los pacientes.

Se asocio a esta entidad con el agente Borrelia, pero los estudios para determinar su prevalencia son
contradictorios. ***

También se puede presentar como fendmeno de Koebner sobre areas cicatrizales, traumaticas, en
sitios de roce y luego de exposiciones solares. 116

Existen dos formas de presentacion clinica: genital y extra-genital. La mas frecuente es la forma
genital pura, pero entre un 15y 20% de estos pacientes poseen afeccion extra-

genital concomitante. °

De todas formas, se refiere que la prevalencia de esta Ultima presentacién clinica puede ser mas
frecuente que lo expuesto, dado que al ser asintomatica en la mayor parte de los casos, estaria
subdiagnosticada. > Nuestra paciente presentaba lesiones de larga data y no habia consultado con
anterioridad, debido a que las consideraba como consecuentes a su edad y no le generaban sintoma
alguno.

El LE se caracteriza clinicamente por papulas blancas, poligonales, que se agminan formando grandes
placas de piel atrofica, nacaradas. Se pueden observar taponamientos foliculares que le dan un
aspecto cribiforme. *’

La forma clinica extra-genital se manifiesta preferentemente en hombros y cuello. Otras revisiones
mencionan como frecuentes dreas de presentacion extra-genital, las zonas submamarias, cara
interna de los muslos y los antebrazos. Se pueden observar

lesiones en localizaciones menos frecuentes como palmas y plantas, mucosa oral, areas
infraorbitarias y escroto. Lo617,18

Se han descrito formas generalizadas, ampollares y siguiendo las lineas de Blaschko.
Las formas ampollares suelen acompafarse de hemorragia intralesional, presentandose en

etapas tempranas producto de la intensa degeneracién vacuolar de las células basales de |a
epidermis, ademds de una alteracion de la membrana basal, preferentemente a nivel de la lamina
densa y sublamina densa. "*%%

Se han publicado varios casos de morfea coexistiendo con LE extra-genital. Algunos autores
consideran a la morfea y al LE como espectros de una misma entidad. Por otro lado, otros
consideran que hay suficientes diferencias histolégicas y clinicas como para considerarlas distintas
entidades y que la coexistencia de ambas lesiones en el mismo pacientes es mera

coincidencia. * En 1967, Borda, Abulafia y Jaimovich lo ubicaron dentro de lo que denominan
"sindrome de las escleroatrofias circunscriptas"”, junto con la morfea, la atrofia brillante de Gougerot,
la esclerodermia lildcea vy la atrofodermia idiopatica de Pasini-Pierini. **

En la histopatologia se puede observar a nivel epidémico, en la capa basal, una dermatitis de
interfase, con la tipica degeneracién hidropica que, cuando es de gran magnitud, produce el
despegamiento ampollar subepidérmico mencionado, originando la forma ampollar del LE. Ademas,
se puede encontrar un infiltrado linfocitario en banda (patrén liquenoide).

En etapas avanzadas, encontramos atrofia epidérmica a predominio del estrato de Malpighi con
hiperqueratosis y a nivel dérmico una banda de colageno hialino, homogéneo subepidérmico
ubicado en la dermis alta, con vasodilatacidon, exocitosis de eritrocitos e incontinencia de pigmento;
ademas un infiltrado linfocitario difuso compuesto por CD4- CD8, macrdéfagos y mastocitos, lo que
explicaria el prurito. %>

En el tratamiento del LE se han empleado numerosos farmacos, actualmente se indica el uso de
clobetasol 0,05% dos veces por dia durante doce semanas, con reduccién gradual segun respuesta

19,20,21
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clinica, manteniendo la remisién clinica con la aplicacidn ocasional del corticoide. *° Como farmaco
de segunda linea esta el tacrolimus 0,1%, utilizado con un regimen similar al del clobetasol. 27,28

La fototerapia también es una opcion para aquellos casos de LE, extra-genital extendido y genital,
mediante la que se consigue una mejoria de la sintomatologia, aunque son necesarias muchas
sesiones de tratamiento. % Por otro lado, hay trabajos que mencionan al acitetrin como seguroy
efectivo, en el manejo del liquen escleroso de larga data. 3% También se refiere el uso de
metotrexato, combinado con pulsos de corticoides a altas dosis, en casos de liquen escleroso extra-
genital generalizado, con buena respuesta terapéutica. 19

Presentamos un caso poco frecuente de liguen escleroso extra-genital, con manifestaciones
ampollares y hemorragicas de reciente aparicion, que coexisten con otras de larga data no
diagnosticadas previamente.
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