CASOS CLINICOS

Liquen plano con ampollas:
piense en liquen plano pentigoide

Lichen planus with blisters: consider lichen planus pemphigoides

Maria Clara de Diego,' Lena Eimer,? Lucila Suar,® Maria Laura Marchese' y Javier Anaya*

El liquen plano penfigoide es una dermatosis ampollar rara de etiologia desconocida, caracterizada  Palabras clave:
por la aparicién de ampollas en pacientes que presentan liquen plano. Estas se localizan sobre
lesiones de liquen plano o sobre piel sana. La histopatologia evidencia una ampolla subepidérmica,
y los estudios de inmunofluorescencia directa demuestran un depdsito lineal de IgG y/o (3 a lo
largo de la membrana basal. Presentamos a una paciente de 54 afios con un cuadro de liquen plano
penfigoide que no se asocid a la ingesta de ningtin medicamento o a otra enfermedad. La respuesta
al tratamiento con corticoides sistémicos fue efectiva (Dermatol. Argent., 2013, 19(4): 286-288).

Lichen planus pemphigoides is a rare blistering disease of unknown etiology, characterized by the Keywords:
presence of blisters in patients with lichen planus. These may develop on lichenoid lesions or normal skin.

liquen plano, penfigoide
ampollar, enfermedades
vesicoampollares.

lichen planus;
The histopathology shows a subepidermal blister, and direct immunofluorescence reveals linear deposits bu //ouf T
of lgGand/or 3 along the basement membrane zone. We present a case of lichen planus pemphigoides in vesicobullous skin '
a 54 year-old woman that was not associated with any drug intake or underlying disease. She responded diseases

well to systemic corticosteroid therapy (Dermatol. Argent., 2013, 19(4): 286-288).
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Caso clinico

Paciente de sexo femenino de 54 afos de edad que consultd por una erupcidn pruriginosa en extremida-
des de alrededor de 2 meses de evolucidn. Referia que las lesiones habian comenzado en el dorso de las
manos y en las piernas. Habia recibido tratamiento con antihistaminicos y corticoides tépicos sin respues-
ta. Posteriormente las lesiones progresaron hacia el resto de las extremidades y aparecieron ampollas en
las piernas. La paciente no referfa ningtin antecedente de importancia, habfa realizado recientemente los
controles de salud correspondientes a su edad (examen ginecolégico completo y una videocolonoscopia).
Al examen fisico presentaba una dermatosis generalizada, caracterizada por papulas planas poligonales erite-
matovioldceas y brillantes, localizadas en los miembros superiores, principalmente en el dorso de las manos,
en los antebrazos (foto 1) y en las piernas. Tenia una pequefia ampolla tensa de contenido serohemético
sobre piel sana en la cara anterior de la pierna derecha (foto 2) y otras dos pequefias ampollas adyacentes. No
presentaba lesiones mucosas y el signo de Nikolsky era negativo.
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La biopsia de una de las pdpulas evidencié hiperqueratosis,
hipergranulosis y un infiltrado linfocitario en banda en der-
mis, con presencia de cuerpos coloides que fue compatible
con un liquen plano (fotos 3ay 3b). La biopsia de la periferia
de una ampolla mostré una ampolla subepidérmica con eosi-
néfilos y linfocitos en su interior (foto 4). La inmunofluores-
cencia directa (IFD) de piel sana adyacente revel6 un depésito
lineal de IgG a lo largo de la membrana basal.

En funcién de estos hallazgos se arrib6 al diagnéstico de un li-
quen plano penfigoide (LPP). El laboratorio de rutina (que
incluyé un hepatograma) se encontré dentro de pardmetros
normales, y las serologfas para hepatitis B y C fueron negativas.
Inici6 tratamiento con meprednisona 0,5 mg/ke/dia durante un
mes con excelente respuesta y con posterior descenso progresivo
de la dosis durante 4 semanas. Luego de transcurridos 2 afios de
seguimiento, no se observé recurrencia de la dermatosis.

Comentario

El liquen plano penfigoide (LPP) es una dermatosis infla-
matoria rara de etiologfa desconocida, descripta por primera
vez por Moritz Kaposi en 1892.! Se caracteriza por la coexis-
tencia de lesiones de liquen plano (LP) y de ampollas ten-
sas que aparecen sobre pdpulas de LP o sobre piel sana. La
dermatosis presenta un ligero predominio femenino (1:0,8)
en los adultos, y una incidencia pico en la quinta y sexta dé-
cadas de vida,? tal como en nuestra paciente. La dermatosis
asienta habitualmente en los miembros.*

La histologia de las lesiones ampollares revela una ampolla
subepidérmica, que puede presentar un infiltrado de eosi-
néfilos en su interior. La IFD evidencia la presencia de un
depésito lineal de IgG y/o C3 en la membrana basal. El
estudio de inmunofluorescencia indirecta (IFI) puede detec-
tar anticuerpos circulantes dirigidos contra componentes de
la membrana basal en mds del 50% de los pacientes.”

Esta entidad debe ser diferenciada del liquen plano ampo-
llar, en el cual las ampollas asientan sobre piel afectada por
LP, y no se evidencia depésito de anticuerpos ni de comple-
mento. Las ampollas se generan por la degeneracién de las
células basales por la inflamacién a ese nivel.

Existen controversias en cuanto a la clasificacién del LPP; no
estd claro si representa una entidad propia o si se debe a la
coexistencia de dos enfermedades: el LP y el penfigoide am-
pollar (PA). La fisiopatogenia podria ser explicada por el pro-
ceso de expansién de epitopes: se desencadena una respuesta
inmune hacia epitopes por la exposicién de los mismos tras
el dafio tisular.’ Se ha propuesto que el dafio que sufren los
queratinocitos basales en el liquen plano desenmascara deter-
minantes antigénicos ocultos a nivel de la membrana basal, lo
que genera una reaccién autoinmune contra estos antigenos,
con la consecuente formacién de anticuerpos, activacién de
la via cldsica del complemento y, finalmente, la separacién a
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nivel de la unién dermoepidérmica.® Esto explicarfa el hecho
de que en los casos comunicados, las lesiones de liquen pre-
ceden a las ampollas, tal cual se constat6 en nuestra paciente.
Mediante el uso de estudios de inmunoblot y ELISA se ha
identificado reactividad contra las proteinas de 180 kDa y 230
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kDa,” en forma similar al PA. Sin embargo, se han descripto
casos con reactividad contra una proteina de 200 kDa.'
Zillikens er 4l."' identificaron en pacientes con LPP la
presencia de autoanticuerpos dirigidos contra el epitope
MCW-4 del dominio C-terminal NC16A4 de la proteina
de 180 kDa del PA. Por lo tanto, se puede distinguir in-
munoldgicamente el LLP del PA, en el que se detectaron
anticuerpos contra los epitopes MCW-0 a MCW-3.

El LPP es generalmente idiopdtico, aunque se han descrip-
to casos asociados a drogas, tales como captopril, ramipril,
simvastatina, drogas antituberculosas, cinarizina y también

con PUVA.*¢ Existen incluso algunos casos comunicados
en los que se ha encontrado una asociacién con neoplasias
malignas, tales como adenocarcinoma de colon.>®

El tratamiento de eleccién del LPP son los glucocorticoides,
que se administran en forma tépica en casos leves y en for-
ma sistémica en los mds extensos. Se ha publicado ademds la
utilizacién de isotretinoina, dapsona, tetraciclinas, ciclospo-
rina y metotrexato como tratamientos alternativos.*'?

El liquen plano penfigoide probablemente sea una entidad
propia, representada por un cuadro clinico, histopatolégico
¢ inmunoldgico distintivo entre las dermatosis ampollares.
La incertidumbre, sin embargo, radica en que dada la mayor
prevalencia de liquen plano, es excepcional el desarrollo de
su variante penfigoide. Por lo tanto, todavia falta dilucidar
con mayor profundidad la patogenia de esta dermatosis.
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