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Liquen escleroso extragenital:
presentacion de un caso

Gina P. Rios', Lucia Nicola?, Marisa Hernandez®, Carla Trila* y Alejandra Abeldafio®

El liquen escleroso es una enfermedad crénica inflamatoria de causa desconocida. En hombres su presentacion es infrecuente
y se observa mas comunmente en la cuarta década de la vida. Asimismo, las lesiones extragenitales son inusuales y asientan
mas comunmente en extremidades y tronco. A continuacién, presentamos un paciente de sexo masculino adolescente con
diagnéstico de liquen escleroso en dorso.
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ABSTRACT

Extragenital lichen sclerosus: case report

Lichen sclerosus is a chronic inflammatory disease of unknown etiology. Appearance in men is unusual and is most seen at fourth
decade of life. Also extragenital lesions are rare and most commonly settle in extremities and trunk. A case of a male adolescent

patient with lichen sclerosus in trunk is reported.
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» CASO CLINICO

Varén de 17 aflos que consulté por lesiones en dorso, de 3
meses de evolucién, asintomaticas.

Antecedentes personales: rinitis alérgica, hepatitis A en
la infancia.

Examen fisico: 3 placas redondeadas, violaceas con cen-
tro mas claro, ligera depresién central y plegamiento en
papel de cigarrillo de aproximadamente 2 cm de diametro
localizadas en cara posterior de cuello (Fig. 1). Resto de
examen fisico, sin particularidades

Estudio histopatoldgico: (biopsia cutanea centro de la

lesion) epidermis adelgazada con degeneracién vacuo-
lar de la capa basal y aislados cuerpos apoptéticos. Se
observan sectores con engrosamiento de la membrana
basal, focal. Dermis superior con infiltrado inflamatorio
linfohistiocitario en banda y perifolicular, con presencia
de melanéfagos. Ectasia vascular asociada: dermatitis de
interfase liquenoide compatible con fase inicial de liquen
escleroso (Fig. 2).

Se arribo al diagnostico de liquen escleroso extrageni-
tal. Se solicité laboratorio completo con perfil tiroideo, el
cual arroj6 valores normales. Se indicé clobetasol crema
0.05% una vez/dia, con mejoria parcial de las lesiones.
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Fig. 1: placas redondeadas, violaceas con centro mas claro, ligera
depresion central y plegamiento en papel de cigarrillo.

Fig. 2: epidermis adelgazada con degeneracién vacuolar de la
capa basal y aislados cuerpos apoptéticos. Sectores con engro-
samiento de la membrana basal, focal. Dermis superior con in-
filtrado inflamatorio linfohistiocitario en banda y perifolicular, con
presencia de melanéfagos.

» COMENTARIO

El liquen escleroso (LE) es una enfermedad crénica infla-
matoria de la piel genital y extragenital'. Afecta mas fre-
cuentemente a mujeres, puede aparecer a cualquier edad
pero es mas comun su presentacion entre la cuarta y quin-
ta década de la vida y en nifias prepuberes. Se propone
que esta distribucién bimodal®> se debe probablemente a
que éstas son etapas de la vida en las cuales hay meno-
res niveles de estrégeno?. Cuando aparece en hombres, es
mas frecuente observarlo en la cuarta década de la vida'.
La prevalencia no esta del todo establecida, bien sea
porque los pacientes afectados son asintomaticos o pre-
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sentan pocos sintomas, o porque es confundida con otras
entidades'?. Sin embargo, se estima que afecta entre
1:300 a 1:10002. Otros nombres que se han usado para
referirse a la misma entidad son: craurosis vulvar, distrofia
vulvar, enfermedad de manchas blancas, esclerodermia
guttata, entre otros'.

Su etiopatogenia no estd bien definida, aunque se
plantea un origen multifactorial: factores genéticos, in-
munoldégicos, infecciosos, traumaticos, hormonales, idio-
paticos. Se ha planteado la asociacion con determinados
tipos de HLA (DQ7, DQ8 y DQ9) y con ciertas enferme-
dades autoinmunes hasta en un 34%"'?: diabetes, lupus
eritematoso sistémico, vitiligo, anemia perniciosa, alo-
pecia areata, enfermedades tiroideas. En un estudio re-
trospectivo realizado por Kreuter et al se encontré que la
relacion LE-enfermedades autoinmunes era mucho mas
frecuente en mujeres que en hombres: 18,9% vs 5,1% (p
< 0,0001)". Por otra parte, se ha visto relacién entre nive-
les de anticuerpos IgG circulantes contra la Proteina 1 de
la Matriz extracelular (ECM1) y pacientes con LE (74% LE
vs 7% grupo control)'4. Esta relacion se observé mas en
individuos en quienes la enfermedad tenia mas de 1 afio
de evolucién y con mas afectacién corporal, lo cual sugiere
que podria estar involucrada en la progresién mas que en
el origen de la enfermedad'. La ECM1 tiene al parecer un
rol en la queratinizacién y a nivel de la dermis controla la
organizacion estructural de la membrana basal, estimula
la angiogénesis y la proliferacién de células endoteliales’.
Clifton et al® realizaron un estudio que evaluaba la relacién
entre la pérdida de receptores de andrégenos y la progre-
sién de la enfermedad en lesiones genitales y extragenita-
les en 31 pacientes. Mostr6 una disminucién de los recep-
tores de andrégenos en pacientes con LE en comparacion
con controles. Sin embargo, el tratamiento topico con
testosterona y progesterona ha mostrado ser inefectivo?.
En relacién a agentes infecciosos como causa de la enfer-
medad, hay controversia en cuanto a la asociaciéon de LE
y la infeccién por Borrelia como agente etiologico, ya que
esta teoria ha sido descartada en los estudios realizados
en Estados Unidos'.

Aparece mas frecuentemente en genitales, pero tam-
bién se observa en sitios extragenitales (se ha estimado
entre 15-20% de todos los pacientes con LE, y es menos
frecuente en hombres que en mujeres?). En este caso las
lesiones asientan generalmente en tronco, cuello y extre-
midades®®.

El LE extragenital tiene como localizacion mas frecuen-
te el tronco, extremidades proximales, zona flexora de
mufiecas y cadera. En general respeta cuero cabelludo,
palmas y plantas. Al examen fisico se observan pequefias
papulas blanco marfilinas que se agrupan formando una
placa brillante de aspecto atréfico. A medida que evolu-
ciona aparecen tapones foliculares (que le dan el aspec-
to tipico cribiforme) y telangiectasias. Luego se observa
atrofia y aspecto en papel de cigarrillo. En general tiene
un curso asintomatico o puede presentar prurito, dolor o
tension local'. Existen diferentes tipos de LE extragenital:
anular, ampollar’, queratésico, blaschkoide®.



En cuanto a la relacion entre LE y malignidad, las dife-
rentes series de casos mostraron que el riesgo de carci-
noma escamo celular (CEC) de vulva es de 4-5%; existen
comunicaciones aisladas de CEC asociados a LE en pene.
Por otro lado, las lesiones de LE extragenital al parecer no
presentan riesgo de desarrollar malignidad?.

En estadios tempranos de la enfermedad, el diagnos-
tico puede ser dificil. Dentro de los diagnésticos diferen-
ciales se encuentran: liquen plano, liquen simple crénico,
vitiligo, neoplasias genitales, etc'.

En la dermatoscopia se observan areas blanco-ama-
rillentas sugerentes de atrofia y un patréon vascular mucho
mas frecuente en los casos de LE genital que extragenital
(85,7% vs 33.3%). Los tapones corneos se observan con
mas frecuencia en lesiones relativamente nuevas, al con-
trario de lesiones crénicas en las que se observa superficie
atrofica y lisa®.

La biopsia de este tipo de lesiones es importante ya
que es valioso en el caso de sospechar cambios de ma-
lignidad, y en el diagndstico inicial para diferenciarla de
entidades como liquen simple, morfea, liquen plano erosi-
vo, etc®. La histopatologia varia segun el estado evolutivo.
Inicialmente en epidermis se observa hiperqueratosis con
ortoqueratosis, taponamiento folicular y degeneracién hi-
dropica de la capa basal. En dermis papilar hay edema,
homogeneizacion del colageno e infiltrado linfocitario. Los
vasos sanguineos y linfaticos estan dilatados y hay pérdi-
da de fibras elasticas (lo cual no se observa en la morfea).
En lesiones tardias aparece hialinizacion y esclerosis de la
dermis, ademas de infiltrado linfocitario en dermis reticu-
lar®.

En cuanto al tratamiento, segun las Guias para el
manejo del Liquen Escleroso®, en LE genital de reciente
diagnéstico se recomienda como primera linea corticoi-
des tépicos de muy alta potencia como el propionato de
clobetasol al 0.05%. La mayoria de los pacientes requieren
entre 30-60 gramos de propionato de clobetasol al afo, sin
evidencia de apariciéon de lesiones malignas como CEC o
de afectacion secundaria al uso de corticoides®. La ciru-
gia u otros métodos destructivos locales como crioterapia
deberian ser considerados solamente en casos de malig-
nidad asociada o de secuelas postinflamatorias.

Con respecto al LE extragenital existen estudios sola-
mente relacionados con el uso de clobetasol, el cual pue-
de usarse una vez al dia de ser necesario. Cabe aclarar
que este tipo de lesiones tienen menor respuesta que las
lesiones genitales. Se ha usado laser CO2 con buenos re-
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sultados, fototerapia con UVB de banda angosta, PUVA,
y UVA1; este ultimo ha demostrado mayor eficacia en la
disminucion de esclerosis y de sintomass®.

Los inhibidores de calcineurina como tacrolimus y pi-
mecrolimus han mostrado eficacia en algunos estudios;
sin embargo, no se ha demostrado su perfil de seguridad
a largo plazo, por lo tanto no son medicacién de primera
linea. Kreuter et al realizaron un estudio de corticoides en
pulsos mas metotrexato el cual mostré mejoria del grupo
tratado a los 6 meses'®.

En conclusion, es importante realizar un diagndstico y
tratamiento tempranos debido al curso insidioso de esta
enfermedad, sin olvidar que la variante extragenital no
suele asociarse a trasformacién maligna. Recordar que, si
bien es mas frecuente en mujeres, también puede afectar
a pacientes de sexo masculino en la cuarta década de la
vida. Cabe destacar también que la localizacion extrageni-
tal es inusual (15 al 20% de los casos) y que, a diferencia
de la presentacién anogenital, no suele asociarse a trans-
formacion maligna.
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