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Casos CLiNICOS

Pitiriasis liquenoide cronica en un adulto mayor: reporte de

umn caso

Andrea Anttnez-Lay', Marfa Jests Rojas-Lechuga?, Alvaro Abarzia

RESUMEN

La pitiriasis liquenoide crénica (PLC) es una enfermedad
benigna, que se caracteriza por tener un curso gradual, con
aparicion de maltiples papulas con escamas adherentes de pre-
dominio en tronco y extremidades proximales. Con el objeti-
vo de describir la presentacion clinica, discutir el diagnoéstico,
diagnosticos diferenciales, tratamiento y revisar la literatura se
presenta el caso de un hombre de 88 anos que presenté mul-
tiples lesiones papuloescamosas en extremidades inferiores. Se
realizo biopsia cutanea que confirmé el diagnéstico de PLC.
El paciente recibi6 tratamiento con emulsién hidratante, clo-
betasol tépico y claritromicina con resoluciéon completa de las
lesiones.

La pitiriasis liquenoide crénica es un trastorno inflamato-
rio poco frecuente, de etiologia desconocida que ocurre mas
comunmente en adultos jovenes y nifos. Si bien la clinica es
sugerente, se requiere biopsia cutdnea para su confirmacién
diagnéstica. Es un trastorno benigno, a menudo asintomati-
co y autolimitado, por lo que se debe valorar su tratamiento
paciente a paciente. Principalmente se utilizan corticoides to-
picos y antibidticos orales (tetraciclinas y eritromicina). Se ha
vinculado en escasas publicaciones con el desarrollo de linfo-
ma cutdneo y como sindromes paraneoplasicos, por lo que se
sugiere realizar seguimiento.

Palabras claves: Pitiriasis Liquenoide Cronica; Pitiriasis Li-
quenoide; Pitiriasis liquenoide varioliforme aguda; Enferme-
dad febril ulceronocrética Mucha-Habermann.

SUMMARY

Chronic lichenoid pityriasis (PLC) is a benign disorder, cha-
racterized by a gradual course with the appearance of mul-
tiple squamous papules with adherent scales predominating
in the trunk and proximal extremities. With the objective to
describe its clinical presentation, diagnosis, differential diag-
nosis, treatment and review literature, we present an 88-year-
old male with multiple lesions in the lower extremities of one
year of evolution, with papules and adherent scales. A skin
biopsy was performed that confirmed the diagnosis of PLC.
The patient received treatment with moisturizing emulsion,
clobetasol topical and clarithromycin with complete resolu-
tion of the lesions.

Chronic lichenoid pityriasis is a rare inflammatory disease
of unknown etiology that occurs most commonly in young
adults and children. Although the clinic is suggestive, a skin
biopsy is required for diagnostic confirmation. It is a benign
disorder, often asymptomatic and self-limiting, so its patient-
to-patient treatment should be assessed. Topical corticoste-
roids and oral antibiotics (tetracyclines and erythromycin) are
used. It has been linked in few publications with the develop-
ment of cutaneous lymphoma and as paraneoplastic syndro-
mes, 0 it is suggested to follow up.

Key words: Pityriasis Lichenoides Chronica; Pityriasis Li-
chenoides; Pityriasis lichenoide et varioliformis acuta; febrile
ulceronecrotic Mucha-Habermann disease.

Las Pitiriasis liquenoides son un grupo de trastornos
inflamatorios raros de la piel que incluyen: pitiriasis
liquenoide crénicas (PLC), pitiriasis liquenoide y vario-
liforme aguda (PLEVA) y una variante de PLEVA, la
enfermedad ulcero-necrética febril Mucha-Habermann
(FUMHD). Se plantea que estas tres entidades pueden
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representar un espectro clinico de una sola enfermedad
(Tabla 1).

La PLC es una condicién benigna, que se caracteriza
por tener un curso gradual, con la aparicién de multiples
péapulas escamosas, eritematosas-marrones con escamas
adherentes (en oblea). Estas lesiones tardan en cicatrizar



Tabla 1

Comparacion subtipos Pitiriasis Liquenoide

Clinica

Histologia

Inmunohistoquimica

Tratamiento

Pronéstico

PLC

Lesion inicial es una papula
eritematosa que desarrolla
una escama micdcea de
adherencia central que al
desprenderse en bloque
(“oblea”™) revela una
superficie rosada brillante.
Autolimitada. Puede dejar
hipo/hiperpigmentacién
postinflamatoria.

Sin repercusion sistémica

Paraqueratosis focal,
acantosis moderada,
espongiosis focal.
Edema ¢ infiltrado
inflamatorio perivascular
superficial.

Predominio de Linfocitos T
CD4+

HLA-DRI1 leve
Corticoides topicos
Antibioticos (Tetraciclinas)
Fototerapia

Autolimitada, cursa con
rebrotes. Reportes de

asociacion con desordenes
linfoproliferaticos

PLEVA

Maculas de 2-3mm de
didmetro que evolucionan
rapidamente a papulas con
escama micdcea, de
adherencia central.

Que posteriormente se
trasforma a vesiculopustula
y luego a necrosis
hemorrdgica con ulceracién
y costra serosanguinea. La
erupcion es polimorfa con
lesiones en distintos
estadios de evolucion.
Cicatriz varioliforme.
Asociada a
hipo/hiperpigmentacion
postinflamatoria.

Afecta principalmente
tronco y extremidades.

Paraqueratosis focal y
confluente, espongiosis,
disqueratosis, acantosis,
vacuolizacion de la capa
basal con queratinocitos
necroticos.Vesiculas
intraepidérmicas. Infiltrado
inflamatorio perivascular
denso. Con vasculitis y
leucocitoclasia

Predominio de Linfocitos T
CD8+

HLA-DRI intenso
Corticoides topicos
Antibioticos (Tetraciclinas)
Fototerapia

Autolimitada. Asociacion
con desordenes
linfoproliferativos.
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FMUHD

Lesiones
inicialmente
similares a las
encontradas en
PLEVA pero que
evolucionan
rdpidamente a
tlceras necréticas y
bulas hemorrdgicas.
Tienen mayor
extensién y son
dolorosas. Puede
afectar mucosas.
Cura con
hipopigmentacién y
cicatrices atréficas.
Tiene
manifestaciones
sistémicas: fiebre,
disfagia, diarrea,
dolor abdominal,
artritis, sepsis.

Alteraciones de
laboratorios: anemia,
leucocitosis,
elevacion de
parametros
inflamatorios (VHS,
PCR), elevacion de
LDH y enzimas
hepaticas.

Similar a PLEVA.
Mayor extensién de
necrosis.

Con vasculitis y
leucocitoclasia.

Predominio
Linfocitos T CD8+ y
CD30 -
Corticoides
sistémicos
Metrotexato/
Ciclosporina
Repercusion
sistémica.
Mortalidad hasta
25%.

PLC: pitiriasis liquenoide cronica; PLEVA: pitiriasis liquenoide et variliforme acuata; FUMHD: enfermedad febril
ulceronecrotica de Mucha-Habermann.
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varias semanas dejando maculas o parches hipo/hiper-
pigmentados. Pudiéndose observar lesiones en distintas
etapas de desarrollo de manera simultanea.! Su princi-
pal ubicacién son el tronco, gliteos y extremidades. Sin
embargo, otras areas cutaneas pueden verse afectadas.
Generalmente es asintomatica, pero pueden presentar
prurito.

La PLC se caracteriza por un curso recurrente y remi-
tente que dura meses o aflos.

Caso CLiNICO

Paciente de sexo masculino, 88 anos, con antecedentes
de cardiopatia coronaria, enfermedad de Alzheimer,
Hipertension arterial, Enfermedad Pulmonar Obstruc-
tiva Cronica (EPOC), enfermedad renal cronica, reflujo
gastroesofagico (ERGE) e hiperuricemia sintomatica, en
tratamiento con omeprazol, memantina, donepecilo, vi-
tamina D3, carvedilol, isosorbide, 4cido acetilsalicilico,
atorvastatina e inhalador de budenosina/formoterol.

Consulto por lesiones en piernas de un afio de evolucion,
al examen fisico se observan pequefias placas eritema-
tosas con escama adherente, con aspecto desecado en
ambas piernas (Figural), asintomaticas, sin tratamientos
previos. Al raspar la escama, esta se desprende en forma
completa, tipo oblea, revelando una superficie rosado
marrén brillante (Figura 2).

Por sospecha de pitiriasis liquenoide cronica versus
enfermedad ampollar, se solicitd biopsia cutanea, que
mostré paraqueratosis, acantosis irregular, espongiosis,
microvesiculas espongidticas y exocitosis de linfocitos y
neutréfilos. Dermis con infiltrado perivascular superfi-
cial compuesto por linfocitos. Los hallazgos fueron com-
patibles con Pitiriasis liquenoide.

El paciente recibi6 tratamiento con emulsion hidratante,
clobetasol topico en pomada, 2 veces al dia por un mes
y claritromicina 500mg cada 12 horas por 14 dias con
resolucion completa de las lesiones.

DiscusiON

La PLC es un trastorno infrecuente, se desarrolla mas en
jovenes y nifios, sin embargo, puede ocurrir a cualquier
edad, como se ejemplifica en este caso. La existencia de
predilecciones sexuales, étnicas o raciales es incierta.'

Su epidemiologia ha sido poco estudiada en poblacién

Figura 1
Placa queratosica ovalada bien delimitada en pierna izquierda de
3 cms en su didmetro mayor, con escama adherente.

Figura 2
Escama tipo oblea desprendible.

adulta, Wahie et al. plantearon un estudio retrospectivo
comparativo entre PLC en nifios y adultos, observando
que el rango de edad media al diagnostico en nifios era
de 8 afios (2-18), y en adultos la mediana en 40, con
un rango entre 20-65 anos. Sin diferencia entre sexos, ni
historia familiar de PLC en ninguno de los casos. Junto
con lo anterior, mostraron que los ninos eran diagnos-
ticados de manera mas precoz, presentaban un mayor
compromiso y extension de lesiones, mayor prevalencia
de hipo-pigmentacién y peor respuesta a tratamientos
en comparacion con los adultos.’

La patogénesis de la PLC es poco conocida. Concordan-
te con la teoria que la PLC y PLEVA pueden ser trastor-
nos relacionados, se plantea que pudieran ser respuestas



de hipersensibilidad a infecciones o trastornos linfoproli-
ferativos primarios.'”

Se han vinculado con infecciones por virus Epstein-Barr,
parvovirus B19, Toxoplasma gondii, virus de inmunode-
ficiencia humana (VIH), estafilococos, estreptococos del
grupo A, entre otros."**

Asimismo, se ha planteado la teoria de que la PLC es
una enfermedad linfoproliferativa primaria basado en
estudios que demuestran poblaciones de células T CD4
+ clonales en muestras de tejido de pacientes con PLC
y de células T GD8+ en pacientes con PLEVA. Sin em-
bargo, la monoclonalidad no se detecta uniformemente
en PLC, y ésta no es suficiente para designar un trastor-
no como enfermedad linfoproliferativa primaria.” Oca-
sionalmente, se ha reportado PLC en asociacién con la
exposicion a farmacos como Infliximab, terapia hormo-
nal y agentes quimioterapéuticos.®”’

La presentacion clinica corresponde al desarrollo gra-
dual de numerosas papulas rojas marrones monomorfas
persistente y asintomaticas, con escama micacea cen-
tral, desprendible “escama en lacre” (oblea), que revela
superficie rosado marrén brillante. Principalmente en
tronco y extremidades. Resuelven con Hipo/hiperpig-
mentacion residual. Remiten espontaneamente en sema-
nas o incluso anos con periodos de exacerbacion.

Para el diagnostico se requiere confirmaciéon con biop-
sia cutanea. En su histologia, la PLC se caracteriza por
presentar paraqueratosis, espongiosis leve, exocitosis de
linfocitos, queratinocitos necréticos focales en la uniéon
dermoepidérmica, infiltrado liquenoide linfohistiociti-
co perivascular en la dermis superficial, ademas, puede
presentar eritrocitos extravasados en la dermis papilar®.
En PLC se ha observado infiltrado de células clonales
TCD4+ y TCD8+ en pequenos nimeros, siendo mayo-
res éstos ultimos en PLEVA, pudiendo resultar de una
respuesta variable de la inmunidad del huésped a facto-
res patogénicos.’

El diagnoéstico diferencial incluye otros trastornos que
pueden presentarse con papulas o pequeias placas ex-
tendidas. Una biopsia cutdnea a menudo es util para
distinguir PLC de otras enfermedades. Entre sus prin-
cipales diagnosticos diferenciales se encuentra, PLEVA
que se caracteriza por el inicio agudo de papulas hemo-
rragicas y con costra. Ademas, los hallazgos histologicos
muestran un denso infiltrado linfohistiocitico en forma
de cufa en la dermis, necrosis, vesiculacion y hemorra-
gia dérmica. Junto con este, se debe considerar pitiriasis
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rosada de Gibert la cual tiene un curso mas breve, re-
solviéndose dentro de cuatro a seis semanas; psoriasis
guttata, la cual suele ser precedida por una infeccién
estreptococica; liquen plano con sus lesiones caracteris-
ticas donde el prurito suele ser predominante; la Sifilis
secundaria, cuando afecta palmas y las plantas de los
pies es una caracteristica que sugiere este diagnostico, se
puede descartar mediante estudios serologicos. Entre las
neoplasias se debe considerar la papulosis linfomatoide
y la micosis fungoide.'

La PLC es una condicién benigna que a menudo es asin-
tomatica y autolimitada, por lo que no siempre requiere
ser tratada. Respecto a las alternativas de tratamiento
no existe gran evidencia debido a la baja frecuencia.

Se debe favorecer tratamientos efectivos con un buen
perfil de seguridad. Dentro de la primera linea de tra-
tamiento se encuentran los corticosteroides topicos y
antibiéticos orales con propiedades antiinflamatorias
como las tetraciclinas y eritromicina (en ninos y emba-
razadas)."” Si no hay respuesta dentro de tres meses, se
puede plantear la fototerapia como tratamiento adicio-
nal (UVB de banda estrecha, UVB de banda ancha y
PUVA)."? En los casos de enfermedad grave y refracta-
ria, se pueden considerar el metotrexato y otras terapias
inmunomoduladoras sistémicas.’

Se ha reportado desarrollo de micosis fungoide en ni-
nos y adultos con PLC,” ademas de asociarse como fe-
némeno paraneoplasico de oncocitoma renal y linfoma
extranodal.'” Dada la aparente rareza de las asociacio-
nes entre PLC y malignidad, la PLC se considera una
enfermedad benigna. Sin embargo, como precaucion,
se sugiere realizar seguimiento anual de los pacientes y
estar atentos a la aparicion de lesiones cutaneas atipicas.

Sibbald et al. mostraron en su revisién sistematica, 37
casos de pacientes con diagnostico de PLC (no en to-
dos los casos confirmado con biopsia), que desarrollaron
linfomas cutaneos de células T (en su mayoria micosis
fungoide). Se vio que en un 86% de los casos hubo cam-
bio en la morfologia o distribucién de las lesiones, en un
22% se vio un aumento de grosor de las placas o desa-
rrollo de nédulos, en un 16% se evidencié nuevas areas
comprometidas y en un 8% nuevas areas atroficas. !

La asociacion entre PLC y sindrome linfo-proliferativo
es ain controversial, y se requieren mayores estudios
para confirmar su asociacion, sin embargo, se plantea
que este fendmeno podria tener relacion con el desarro-
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llo de una mutacién en el tiempo."!

En el contexto de nuestros pacientes con PLC, sugeri-
mos el seguimiento anual aun cuando las lesiones han
entrado en remision. Ademas, sugerimos considerar re-
biopsiar en caso de PLC de duracién prolongada (mas
de 5 anos), cambios en la morfologia de las lesiones (que
se agreguen nodulos, hipopigmentacién, aumento de
grosor de placas) o localizacion en zonas no fotoexpues-
tas, o frente a la sospecha del especialista.

C ONCLUSIONES

La PLC es un trastorno inflamatorio poco frecuente, de
etiologia desconocida que ocurre mas cominmente en
adultos jovenes y nifios, sin embargo, se puede presentar
a cualquier edad. Mostramos este caso por lo inusual de
la edad de diagnostico en el caso de nuestro paciente,
ademas de lo ilustrativo de su caso ¢ imagenes para su
diagndstico.

La PLC se considera un trastorno benigno, a menudo
asintomatico y autolimitado, por lo que requiere trata-
miento solo en casos sintomaticos, principalmente con
corticoides topicos y antibidticos orales (tetraciclinas y
eritromicina). Se ha vinculado en escasas publicaciones
con el desarrollo de linfoma cutaneo y como sindromes
paraneoplasicos, por lo que se suglere realizar segui-
miento anual de los pacientes, estar atentos a la apari-
ciéon de lesiones cutaneas atipicas, y re-biopsiar de ma-
nera precoz ante la sospecha por parte del dermatologo.
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