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| Liquen Escleroso (LE) es una dermatosis in-
flamatoria créonica de piel y semimucosas, de
naturaleza inflamatoria, etiologia desconocida'
y filiacién inmunoldgica con importancia por su reper-
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Liquen escleroso genital y extragenital en la
infancia: a proposito de un caso clinico
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RESUMEN

El liquen escleroso es una dermatosis inflamatoria
cronica de piel y semimucosas que afecta princi-
palmente vulva y region perianal, la localizacion
extragenital vista so6lo en 15 a 20% de los casos es
rara en la infancia. La presentaciéon mas frecuente
es la anogenital con papulo-placas blanco marfil,
atrofia, erosiones, purpura y esclerosis. En mujeres
afecta simétricamente zona interna de vulva, pe-
rianal y periné adquiriendo forma tipica en ocho,
sin afectar vagina o himen. El liquen escleroso ex-
tragenital se localiza principalmente en el dorso,
cuello, periumbilical, munecas y axilas con lesiones
similares a las descriptas.

Presentamos el caso clinico de una escolar de 11
anos, sin patologias previas, que consulta por der-
matosis situada en piel y mucosas topografiada en
tronco y genitales. En piel, zona escapular bilate-
ral, se observan placas blanco-nacaradas de cen-
tro atréfico, sin esclerosis palpable. En mucosas,
afectaba labios mayores, menores y zona perianal
en forma de ocho, con atrofia y coloraciéon blanco-
brillosa. Refiere un ano de evolucién, con prurito
vulvar y constipacion. Se realiza diagnostico de li-
quen escleroso genital y extragenital y tratamiento
con buena evolucion.

La importancia de conocer su diagnostico radica
en que es una patologia que afecta la calidad de
vida de los pacientes, por su sintomatologia, su po-
sible repercusion sexual y urinaria, y su potencial
riesgo de carcinoma espinocelular. Es importante
tener un alto indice de sospecha, ya que, debido a
su baja frecuencia en la edad pediatrica, muchas
veces el diagnostico es tardio.

Palabras claves: Liquen escleroso; Liquen escle-
roso extragenital; liquen escleroso en infancia

cusion sexual y urinaria, y su potencial riesgo de carci-
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SUMMARY

Lichen sclerosus is a chronic inflammatory der-
matosis of skin and semi-mucosae, important for
its sexual and urinary repercussion, and its poten-
tial risk of squamous cell carcinoma.

Mainly affects vulva and perianal region, extrage-
nital localization seen only in 15 to 20% of cases
1s rare in childhood. The most frequent presenta-
tion 1s anogenital with white ivory papule-plates,
atrophy, erosions, purpura and sclerosis. In wo-
men it affects the inner area of the vulva, peria-
nal and perineum, acquiring a typical shape in
eight, without affecting the vagina or hymen. The
extragenital sclerosus lichen is located mainly on
the back, neck, pertumbilical, wrists and armpits
with lesions similar to those described.

We present the case of a schoolgirl of 11 years,
without previous pathologies, who consulted for
dermatosis located on the skin and mucous mem-
branes on the trunk and genitals. In skin, bilateral
scapular area, white-nacreous plates of atrophic
center are observed, without palpable sclerosis.
In mucous membranes, it affected the labia mi-
nora, majora and perianal zone in eight form,
with atrophy and white-shiny coloration. She re-
ferred a year of evolution, with vulvar pruritus
and constipation. Genital and extragenital lichen
sclerosus diagnosis was made and had a good
evolution with treatment.

Key words: Lichen sclerosus; Extragenital li-
chen slcerosus; Lichen sclerosus in childhood.

noma espinocelular (5%)* Fue descripta por primera
vez por Francois Hallopeau en 1887° y cinco anos mas
tarde Darier publico los hallazgos histopatologicos de-
nominandolo Liquen Plano Escleroso®.



La incidencia real del LE es desconocida y proba-
blemente subestimada debido al subdiagnoéstico. La
prevalencia estimada en mujeres adultas llega al 3%
y 0,07% en hombres, con una relaciéon 10:1°. Se des-
criben dos picos etarios de incidencia de 1 a 13 y de 40
a 60 afios, en la mujer se presenta con mas frecuencia
en la etapa prepuberal y en la postmenopausia y en el
hombre su inicio ocurre a edades mas tempranas (39
a 49 afios).5"8

Entre un 10 y un 15% de los casos de los casos de LE
ocurren en infancia, afectando principalmente la re-
gién anogenital de ninas prepuberales.’

La localizacién extragenital es menos frecuente, es-
timandose que Gnicamente un 6 % de los pacientes
pediatricos la presentaran'’. En estos casos suele haber
un retraso diagnostico de 1 a 2 afos.

CAso cLiNICO

Presentamos el caso de una escolar de 11 afos sin an-
tecedentes personales a destacar. Consulta por derma-
tosis diseminada situada en piel y mucosas topografia-
da en tronco y genitales. En piel, en la zona escapular
bilateral, presenta placas blanco-nacaradas de centro
atréfico, sin esclerosis palpable con aspecto arrugado
como el de un papel de cigarrillo (Figura 1). En mu-
cosas, a nivel de los labios mayores, menores y zona
perianal presenta placas blanco marfil con atrofia y
esclerosis leve de coloracion blanco-brillante en for-
ma de ocho. Dermatosis de zona escapular de un ano
de evolucion asintomaética, desconoce evolucion de le-
siones vulvares que se presentaban con prurito leve y
constipacion.

Con planteo de LE y mas alejado dermatosis esclero-
dermiforme y vitiligo, se tomo biopsia de piel de placa
dorsal para estudio histopatolégico, que evidenci6 hia-
linizaciéon de dermis papilar e infiltrado inflamatorio
linfocitario moderado en dermis reticular; compati-
bles con liquen escleroso. (Figura 2)

Por lo tanto, se diagnostico liquen escleroso con com-
ponente genital y extragenital. Se traté con emoliencia
y propionato de clobetasol 0,05% ungtiento 1 vez al
dia por 1 mes con muy buena evolucién. Al mes de
tratamiento resolucién ad integrum de lesiones geni-
tales con mejoria de la sintomatologia, a nivel cutaneo
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Figura 1

A. Topografico de lesiones escapulares donde se aprecian placas
blanco-marfil.

B. Mayor aumento donde se aprecia el aspecto arrugado como
papel de cigarrillo, con atrofia central.

Figura 2

Gentileza Dra. Pilar Beltramo: Biopsia de piel con Hematoxilina-
Eosina 10X que evidencia epidermis esfacelada hialinizacién de
dermis papilar e infiltrado inflamatorio linfocitario moderado en
dermis reticular.
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la paciente no agregd nuevas lesiones con mejoria del
aspecto atréfico persistiendo con dispigmentacion re-
sidual. (Figura 3)

DI1ScUSION

Se pueden considerar diferentes patrones de LE en
funcién de la localizacion, el sexo y el momento evo-
lutivo. Aunque las lesiones tienden a localizarse en las
areas genitales y perianales, pueden aparecer en cual-
quier zona cutanea. La presentacién mas frecuente es
la anogenital con papulo-placas blanco marfil, atrofia,
erosiones, purpura y esclerosis, como en nuestra pa-
ciente. En la mujer las lesiones suelen ser simétricas,
afectando principalmente la zona interna de vulva,
perianal y periné adquiriendo forma tipica en ocho,
sin afectar la vagina o el himen en nifios forman ban-
das engrosadas a nivel del prepucio''. Es frecuente en-
contrar areas purpuricas, telangiectasias y erosiones'?
lo que puede llevar a sospechar abuso sexual.

Con el tiempo, la piel lesional de las placas se atrofia
pudiendo presentar hemorragias que producen equi-
mosis intralesionales, purpura o incluso ulceraciones.
Cuando el cuadro es muy intenso y prolongado, pue-
den aparecer modificaciones anatéomicas (atrofia la-
bios y clitoris, estrechez vaginal, sinequias; en varones
fimosis y estenosis ureteral) y funcionales (urinarias,
sexuales, estrenimiento). Se estima que el 18% de los
nifos desarrollara secuelas a lo largo del tiempo como
cicatrices, adherencias y atrofia en los genitales'. En el
caso clinico presentado, la paciente no presento secue-
las ni anatémicas ni funcionales.

Figura 3

A. Vista macroscopica le-
siones residuales post-tra-
tamiento con corticoides
topicos de alta potencia
donde se evidencia mejo-
ria del aspecto atréfico.

B. Mayor aumento de las
lesiones donde se valora la
dispigmentacion residual.

Los sintomas asociados al LE genital en ninos suelen
comenzar entre los 3 y 7 anos de vida y consisten en
prurito, dolor, sangrado, disuria o estrefiimiento'*.

Entre 15 y 20% de los pacientes adultos pueden pre-
sentar lesiones extragenitales (liquen escleroso extra-
genital), generalmente localizadas en la zona supe-
rior del tronco, el cuello, regién periumbilical, axilas
y zona flexoras de munecas™™'*!"". Las lesiones estan
constituidas por papulas o maculas blanquecinas atré6-
ficas, que se agrupan en placas redondeadas, bien de-
limitadas, con aspecto arrugado como el de un papel
de cigarrillo, como en el caso de la paciente presenta-
da. Puede haber formacion de tapones foliculares de
queratina sobre los orificios de los conductos pilose-
baceos o sudoriparos dilatados. La superficie es lisa,
aunque en algunos casos puede ser hiperqueratosica
y sobreelevada. Excepcionalmente se pueden ver le-
siones ampollosas y hemorragicas®’. Algunos autores
consideran que la presencia de lesiones extragenitales
es un factor de buen pronostico'®.

Entre los principales diagnosticos diferenciales se en-
cuentra: la morfea, que se caracteriza clinicamente
también por atrofia pero la presencia de telangectasisa,
asi como la asociacién con compromiso genital en este
caso aleja el diagnoéstico; en ocasiones es la biospia la
que determina el diagnostico definitivo entre estas en-
tidades: histolégicamente la morfea se diferencia por
presentar fibrosis con afectacion de la dermis profun-
da y tejido subcutanco. El vitiligo, que se presenta cli-
nicamente como maculas acréomicas que pueden com-
prometer el area genital, pero sin elementos atroficos o
esclerosis y ademas es asintomatico; la enfermedad de



injerto contra huésped, que se presenta en pacientes
con antecedente de haber recibido transplante'”.

Las opciones terapéuticas de primera y segunda linea
son los corticoides topicos'*?! de muy alta potencia
e inhibidores topicos de calcineurina respectivamen-
te®*??  En ninos no existen ensayos clinicos controla-
dos randomizados para establecer recomendaciones.
En series de casos los corticoides topicos demostra-
ron ser efectivos y seguros. La paciente presentd una
buena evoluciéon con tratamiento con corticoterapia
topica. Otras opciones terapéuticas son corticoides in-
tralesionales, estrogenos, testosterona o progesterona
topicas, fototerapia UVAL, ciclosporina>*.

CONCLUSIONES

El LE es una enfermedad inflamatoria crénica que
puede afectar a cualquier grupo de edad y sexo. Pre-
sentamos un caso de liquen escleroso genital y extra-
genital en una escolar, patologia que raramente se
presenta con componente extragenital en ninos. Es
necesario el seguimiento del paciente para controlar la
respuesta al tratamiento, confirmar el buen control de
la enfermedad y monitorear posibles complicaciones,
asi como la educacién del paciente en cuanto al mane-
jo de la enfermedad.

Conocer esta patologia es importante ya que el diag-
noéstico y tratamiento precoz puede prevenir secuelas
estéticas y funcionales.
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