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Casos CLiNICOS

Sindrome Graham-Little-Piccardi-Lasseur: A propoésito de

un caso y revision de la literatura

Isabel Ogueta', Xavier Bordas®.

RESUMEN

El Sindrome Graham-Little-Piccardi-Lasseur (GLPLS) corres-
ponde a una variante clinica del llamado Liquen plano pilar y
se caracteriza por presentar alopecia cicatrizal progresiva de
cuero cabelludo con las caracteristicas del Liquen plano pilar,
alopecia no cicatrizal que compromete axilas y pubis, y erup-
ci6n folicular liquenoide en tronco, extremidades, cara y/o
cejas. Presentamos el caso de una paciente de 19 anos que ha
sido diagnosticada con GLPLS y cuyo curso ha sido de dificil
manejo.
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SUMMARY
The Graham-Little-Piccardi-Lasseur Syndrome (GLPLS)

corresponds to a clinical variant of Lichen planopilaris and
is characterized by progressive scarring scalp alopecia with
features of flat lichen, non-scarring alopecia localized in
the armpits and pubis, and lichenoid follicular eruption in
trunk, extremities, face and / or eyebrows. We present the
case of a 19-year-old female patient who has been diag-
nosed with GLPLS and whose course has been difficult to
manage.

key words: cicatricial alopecia; folicular; dermatosis.

1 Sindrome Graham-Little-Piccardi-Lasseur (GL-

PLS) corresponde a una variante clinica del lla-

mado Liquen plano pilar'. Fue descrito por pri-
mera vez en 1913 por Piccardi, quien describe un caso
de alopecia cicatrizal de cuero cabelludo progresiva,
alopecia no cicatrizal en pubis y axilas, y la presencia de
papulas espinulosas foliculares en tronco y en extremi-
dades, acunando el nombre de “queratosis espinulosa™?.
Luego, en 1915, Graham-Little reporta un caso similar
en una paciente mujer de 55 afios.

REPORTE DEL CASO

Presentamos el caso de una paciente mujer de 19 anos,
que desde la nifiez ha presentado eritema y diminutas
lesiones de queratosis pilar, afectando cejas, mejillas, axi-
las, nalgas y pubis, asociado a descamacion difusa de
todo el cuero cabelludo. Al examen fisico se evidencia
una placa de alopecia cicatrizal de 6 x 4,5 cm de diame-
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tro, entremezclada con formaciones hiperqueratosicas
foliculares y descamacion difusa en el resto del cuero ca-
belludo (Figura 1). Cejas y mejillas con queratosis pilar y
eritema evidente (Figura 2), sin lesiones orales. Foliculitis
en nalgas y pubis con areas alopécicas no cicatrizales,
ademas de un componente pustuloso, ocasionalmente
supurativo. Examenes de laboratorio normales. En la
histologia de la placa alopécica de cuero cabelludo des-
taca infiltrado linfocitario periinfundibular, fibrosis pe-
rifolicular y queratinocitos necréticos, con disminucién
considerable de foliculos pilosos. Dado que las lesiones
faciales y de cejas son muy sugestivas de GLPLS, ade-
mas del compromiso de axilas y pubis, es diagnosticada
como tal.

Recibe numerosos tratamientos, entre los cuales desta-
can Isotretinoina oral, preparados topicos de Eritromici-
na e Indometacina, queratoliticos, corticoides de diversa
potencia, cursos de Doxiciclina oral en dos oportunida-
des, y Ciclosporina. Examenes de laboratorio siempre
en rangos de normalidad. Si bien se logra el control del
componente pustuloso y supurativo intermitente, la que-
ratosis pilar y la alopecia se mantienen, en concordancia
con el curso progresivo e irreversible de la enfermedad.
El 4ltimo tratamiento recibido corresponde a Ciclospo-
rina en dosis de 200 mg/dia, con la cual se logra cierto
control de la queratosis pilar, con menor descamacion y
areas de piel mas lisas al tacto, aunque persiste la pérdi-
da de cabello. Por solicitud de la paciente, dado que no



Figura 1

Sindrome Graham-Lattle-Piccardi-Lasseur. Placa alopécica cicatrizal en zona

occipital del cuero cabelludo de 6 x 4.5 cm, con eritema e hiperqueratosiss

Jolicular:

nota mejoria importante con el uso del medicamento, se
decide suspension de éste y evaluacion clinica seriada. A
los 9 meses de seguimiento, la paciente se mantiene en
observacion, sin tratamientos sistémicos actuales.

DiscusioN

GLPLS se caracteriza por presentar alopecia cicatrizal
progresiva de cuero cabelludo con las caracteristicas del
Liquen plano pilar, alopecia no cicatrizal que compro-
mete axilas y pubis, y erupcién folicular liquenoide en
tronco, extremidades, cara o cejas’. En general, la alo-
pecia cicatrizal tiende a preceder a las otras manifesta-
ciones, en meses o incluso afos. El curso de GLPLS es
variable, terminando en alopecia cicatrizal permanente
e irreversible, asociado a lesiones foliculares distribuidas
indistintamente en todo el cuerpo, causando asi gran es-
trés emocional a los pacientes. El prurito es ocasional,
pero puede ser severo. Tiende a presentarse con mayor
frecuencia en mujeres de edad media (30-60 anos) y
postmenopausicas®, y dentro de los diagnésticos diferen-
ciales destacan: Lupus eritematoso sistémico, Mucinosis
folicular, Sarcoidosis, Liquen plano pilar, Foliculitis pus-
tulosa decalvante, entre otras. Por otra parte, patologias
descritas con distintos nombres pudiesen, segiin nuestra
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Figura 2
Sindrome Graham-Little-Piccardi-Lassewr. Vision lateral de cara que eviden-
cia queratosts pilar y eritema en cgjas y mejillas, con alopecia en cola de cejas.

experiencia, corresponder a la misma entidad (foliculitis
espinulosa decalvante, queratosis folicular atrofica, etc.).

St bien la etiopatogenia no esta del todo dilucidada y se
han planteado desde casos esporadicos hasta la existen-
cia de cierta predisposiciéon genética, reportes recientes
sugieren que las manifestaciones clinicas pudiesen co-
rresponder a una respuesta inmune mediada por linfo-
citos 'T. Se han documentado casos aislados de pacientes
con patrén familiar asociado al halotipo HLADRI1", el
cual también se ha visto presente en casos familiares de
liquen plano®. Por otro lado, se ha visto asociaciéon a la
vacuna de Hepatitis B” y se ha reportado el caso de un
paciente con insensibilidad androgénica y alopecia ci-
catrizal’. En vista de lo anterior, al tratarse de reportes
de casos aislados y tnicos, la etiologia continda siendo
desconocida, manteniendo un nicho de interés para la
investigacion médica.

En cuanto a la histopatologia, las lesiones del Liquen
plano pilar muestran infiltrado linfocitario perifolicular,
a nivel del istmo ¢ infundibulo, provocando cambios a
nivel de la vaina radicular externa y necrosis de los que-
ratinocitos’. Por otra parte, se ha descrito fibrosis perifo-
licular y atrofia epitelial, y los casos mas severos presen-
tan alopecia con fibras elasticas orientadas verticalmente
que sustituyen a los foliculos pilosos destruidos.
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La alopecia de cuero cabelludo del GLPLS vy otras for-
mas afines al Liquen plano pilar son dificiles de tratar.
No existe un tratamiento estandar para el manejo de la
alopecia cicatrizal ni de la queratosis folicular, y en ge-
neral los tratamientos para GLPLS son poco efectivos,
dado que una vez que ocurre la cicatrizacion, el creci-
miento del pelo es teéricamente imposible. Es por esto,
que los objetivos del tratamiento apuntan a detener la
progresion de la enfermedad, evitar mayor alopecia y
manejo sintomatico. Se han probado diversas modalida-
des de tratamiento, entre las cuales se describe el uso de
corticoides intralesionales, topicos y sistémicos, ciclospo-
rina, PUVA, retinoides, antimalaricos y talidomida'®. En
términos generales, el curso de la enfermedad es cronico
y progresivo, con poco potencial para la regeneracion
del cabello una vez que ya ha ocurrido la inflamacion y
destruccion folicular.

C ONCLUSIONES

GLPLS es una entidad poco frecuente, de ctiopatoge-
nia desconocida y dificil manejo. Presentamos el caso de
una paciente que ha sido tratada con diversos principios
activos sin una respuesta satisfactoria, pero que en la
actualidad se mantiene en observacion, sin tratamien-
tos sistémicos cronicos y con foliculitis leve intermitente,
asociado a una alopecia cicatrizal irreversible en cuero
cabelludo.
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