TRABAJOS ORIGINALES

Pitiriasis liquenoide. Comunicacion de
50 pacientes pediatricos

Pityriasis lichenoides. Report of 50 pediatric patients

Mariela Gonzalez Salorio,' Carmen Cruz lturrieta,' Valeria Ferreyra,' Maria Eugenia Pais,”

Romina Plafnik,? Betina Pagotto,” Paula Luna,>* Maria Eugenia Abad>? y Margarita Larralde*?

RESUMEN

La pitiriasis liquenoide es una dermatosis papuloescamosa infrecuente y autolimitada, dividida  Palabras clave:
cldsicamente en pitiriasis liquenoide et varioliforme aguda (PLEVA) y npitiriasis liquenoide
crénica (PLC), polos de un espectro continuo, con formas intermedias y cuya division se basa en
las caracteristicas clinicas e histopatoldgicas y no en el tiempo de evolucién de la patologia. La
etiologia es desconocida y no existe un dnico tratamiento estandarizado. El objetivo de nuestro
trabajo es mostrar las caracteristicas clinicopatoldgicas, epidemioldgicas y evolutivas de 50
pacientes con diagndstico de pitiriasis liquenoide en la Seccion de Dermatologia Pedidtrica del
Hospital Ramos Mejia, evaluados en el periodo 1996-2011. En nuestro trabajo se observd un leve
predominio en el sexo femenino, mayor porcentaje de PLC sobre PLEVA, afectacion generalizada
y la presencia de prurito como tnico sintoma. Destacamos la evolucion de 2 pacientes a linfoma
cutdneo de células T y, en uno de ellos, la asociacion con un linfoma de Hodgkin ganglionar.
(Dermatol. Argent., 2013, 19(4): 267-271)

ABSTRACT

Pityriasis lichenoides is a rare and self-limited papuloescamous dermatosis, divided classically  Keywords:
into pityriasis lichenoides et varioliformis acuta (PLEVA) and chronic pitiriasis lichenoides (PLC),
poles of a continuum, with intermediate forms and whose division is based on the clinical and
hystopathological characteristics and not in the time of evolution of the disease. The etiology is
unknown and there is no single standardized treatment. The objective of our study is to show the
clinicopathologic characteristics, epidemiological and evolutionary features of 50 patients with
diagnosis of pityriasis lichenoides in the Pediatric Dermatology section of Ramos Mejia Hospital,
assessed in the period 1996-2011. In our work there was a slight predominance in the female sex,
a greater percentage of PLC on PLEVA, generalized disease, and the presence of pruritus as the only
symptom. We emphasize the evolution of 2 patients with cutaneous lymphoma of T cells and the
association with a ganglionar Hodgkin lymphoma. (Dermatol. Argent., 2013, 19(4): 267-271)
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GRAFICO 1. Distribucion por formas dlinicas.
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GRAFICO 2. Distribucion de las lesiones en los pacientes con PLC.
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Foto 1. Lesiones papuloescamosas eritematosas de PLEVA.

Introduccion

La pitiriasis liquenoide es una enfermedad papuloescamo-
sa infrecuente y autolimitada. Cldsicamente se la divide en
aguda (pitiriasis liquenoide et varioliforme aguda, PLEVA)
y crénica (pitiriasis liquenoide crénica, PLC). Ambas re-
presentan los polos de un espectro continuo, con formas
intermedias entre ellas. Evoluciona por brotes, y puede ser
asintomdtica o presentar leve prurito. La PLEVA se presenta
con pdpulas y vesiculas, observindose lesiones en todos los
estadios. La PLC cursa con pequefias pdpulas liquenoides,
rojo-amarronadas y polimorfas, con escama central adheren-
te y ficilmente despegable. En ambos casos pueden obser-
varse lesiones hiper o hipopigmentadas residuales. No existe
un Gnico tratamiento estandarizado. Los més utilizados son:
esteroides tépicos, macrdlidos, fototerapia e incluso la con-
ducta expectante. Sin embargo, la remisién espontdnea difi-
culta la evaluacién de la respuesta a la terapéutica efectuada.
El objetivo de nuestro trabajo es mostrar las caracteristicas
clinicopatolégicas, epidemiolégicas y evolutivas de 50 pa-
cientes con diagndstico de pitiriasis liquenoide que concu-
rrieron a la Seccién de Dermatologia Pedidtrica del Hospital
Ramos Mejia en el periodo 1996-2011.

Serie de casos

Se revisaron las historias clinicas de 50 pacientes con diag-
néstico clinico e histopatolégico de PL evaluados entre
1996-2011. Se recabaron datos sobre sexo, edad de inicio,
tiempo de evolucidn, caracteristicas clinicas, sintomatolo-
gfa, histopatologia y tratamiento.

De los 50 pacientes evaluados a lo largo de 15 anos, el 54%
(n=27) fueron mujeres y el 46% (n=23) varones. La edad
de consulta varié entre 11 meses y 17 afios, con una media
de 107 meses (8,9 anos). El tiempo de evolucién varié en-
tre una semana y 8 afios. La forma clinica de presentacién
correspondié el 74% a PLC (n=37), el 2% a PLEVA/PLC
(n=1) y el 24% a PLEVA (n=12) (gréfico 1). Histopatolégi-
camente se obtuvo en el 74% (n=37) el diagnéstico de PLC
y el resto PLEVA (26%, n=13). La edad de inicio promedio
para los PLC fue de 110,5 meses (9,2 afios) y de 92,2 meses
(7,7 anos) para PLEVA. La mayoria de los pacientes con
PLEVA (67%, n=8) manifesté compromiso generalizado
de la piel (foto 1); mientras que de las PLC, el 19% (n=7)
presentd sélo compromiso de los miembros, el 5,5% (n=2)
miembros y cara, el 13,5% (n=5) sdlo el tronco y el restante
62% (n=23) era generalizada (fotos 2, 3 y 4) (grifico 2), y
mostrd hipopigmentacién cutdnea en el 54% del grupo de
pacientes con PLC. El 58% (n=29) de los pacientes cursé la
enfermedad en forma asintomdtica, mientras que en el 42%
(n=21) el prurito era el tnico sintoma presente. Del total
de la muestra, sélo pudo recavarse informacién sobre sero-
logia para Mycoplasma en 23 pacientes, de los cuales el 18%



(n=4) posefa serologfa positiva (grafico 3). En cuanto a la
terapéutica, se mantuvo una conducta expectante en el 42%
(n=21) de los pacientes, el 30% (n=15) recibié tratamiento
con emolientes, el 22% (n=11) con macrdlidos y el restante
6% (n=3) con antihistaminicos (gréfico 4). Los 50 pacientes
incluidos en este trabajo presentaron una evolucién variable
con brotes y/o remisiones en meses o anos; resaltamos la
evolucién de dos de ellos hacia patologia tumoral: una nifia
de 8 afios con confirmacidn histolégica de micosis fungoide
y antecedente de diagnéstico clinico-patolégico de PLEVA
a los 3 afios de edad, y un varén con diagnéstico clinico-
patolégico de PLEVA a los 7 afios, que a los 12 afios evolu-
ciond a una micosis fungoide y a los 13 afios desarroll6 un
linfoma de Hodgkin ganglionar.

Comentarios

En 1894, Neisser y Jadassohn describieron por primera vez
casos de pitiriasis liquenoide. Juliusberg, en 1899, le otorgd
el nombre de PLC y recién en 1925, Habermann nombré a
la forma aguda como PLEVA.!” La pitiriasis liquenoide co-
rresponde a un grupo de desérdenes que incluye la pitiriasis
liquenoide et varioliformis aguda (PLEVA) y la pitiriasis
liquenoide crénica (PLC). PLEVA y PLC son consideradas
polos de un espectro de desérdenes, en los que existen for-
mas intermedias cuya divisidn se basa en las caracteristicas
clinicas e histolégicas y no en el tiempo de evolucién de
la patologia."**® Gelmetti ez dl. propusieron una clasifica-
cién de las pitiriasis liquenoides segtin la distribucién de
las lesiones en tres grupos: difusa, central y periférica.®>”
Presenta predominio en el sexo masculino con picos etarios
entre los 5 y los 10 afios. Aunque su etiologia es descono-
cida, se han planteado 3 teorfas: 1) secundaria a una vascu-
litis mediada por inmunocomplejos, 2) debida a un agente
infeccioso como Toxoplasma gondii, virus de Epstein Barr,
Mycoplasma pneumoniae, HIV, CMV, y 3) causada por una
alteracién de los linfocitos T,'*” donde existe una clonali-
dad de las células T, lo que sugiere un proceso linfoproli-
ferativo benigno en el cual la respuesta inmune vigorosa
impide el desarrollo de un linfoma. Existen antigenos vira-
les que gatillarian una respuesta linfocitaria anémala. Estos
resultados son consistentes con algunos raros casos repor-
tados de linfoma cutdneo de células T en pacientes con
PLEVA o PLC o con antecedentes de éstas.">'* En nuestra
serie de pacientes pudimos observar un leve predominio en
el sexo femenino (54%), en contraposicién a la literatura
mencionada; la edad de los pacientes, entre los 7 y los 9
afios, con extremos desde los 11 meses hasta los 17 afos, se
cotrespondié con las publicaciones existentes.> La mayo-
rfa de los pacientes presenté PLC (74%). Cabe destacar la
evolucién de 2 pacientes a linfoma cutdneo de células T y
en uno de ellos la asociacién con un linfoma de Hodgkin

Pitiriasis liquenoide. Comunicacion de 50 pacientes pediatricos

Foto 2. Lesiones hipo e hiperpigmentadas en tronco y miembros superiores
en PLC.

Foto 3. Lesiones hipo e hiperpigmentadas en miembro superior derecho del
mismo paciente.

ganglionar. Ambos posefan antecedentes de pitiriasis lique-
noide (PLEVA), que podria encuadrarse dentro de una de
las tres teorias propuestas respecto de su etiologfa.

Clinicamente, la PLEVA se presenta de forma aguda con
maculopdpulas rojo-amarronadas de 2 a 3 mm, polimorfas,
asintomdticas o levemente pruriginosas que evolucionan
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GRAFICO 3. Se muestra la existencia de serologia positiva para

Mycoplasma neumonie en 4 casos de un total de 23 pacientes. LI, L S G I E B S
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por brotes; puede presentar cambios ulcerativos, necréticos
y hemorrdgicos, con la posibilidad de secuelas cicatrizales
varioliformes e hipo o hiperpigmentacién cutdnea. Las le-
siones se localizan con mayor frecuencia en tronco, extremi-
dades y dreas de flexién, aunque también pueden ser difusas
y generalizadas. Su curso varfa desde unas pocas semanas a
meses. Existe una rara forma de presentacién de PLEVA: la
enfermedad de Mucha-Habermann, febril, ulceronecrética
potencialmente mortal."#”# La PLC puede iniciar de novo
o evolucionar desde la forma aguda, con brotes recurrentes
de pdpulas rojo-amarronadas y polimorfas, con una escama
central micdcea, adherente y ficilmente despegable (escama
en oblea), e hipo o hiperpigmentacién. Se presentan con ma-
yor frecuencia en tronco y regién proximal de extremidades.
Su curso es mds indolente, desde los 6 meses a varios afnos.™
En nuestro trabajo, la distribucién de las lesiones fue ge-
neralizada en un alto niimero de pacientes (el 67% de los
pacientes con PLEVA y el 62% con PLC), el 54% de los
pacientes con PLC presenté méculas hipopigmentadas en
su evolucién clinica y posefa prurito como tnico sintoma.
Los pacientes no presentaron sensacién de ardor ni fiebre,
no tuvimos pacientes con enfermedad de Mucha-Haber-
mann donde pudiésemos observar sintomas como diarrea,
alteraciones del sistema nervioso central, dolor abdominal,
sepsis, neumonitis intersticial, artritis, esplenomegalia o ane-
mia megalobldstica.'**

En la histologfa se observé una superposicién considerable;
los hallazgos dependen de la morfologia de la lesién de la
cual se realizé la biopsia. Caracteristicamente presentan un
infilerado dérmico linfohistiocitico en forma de cufia que
rodea a los plexos vasculares superficial y profundo, que se
extiende profundamente en la dermis reticular y produce
un oscurecimiento de la unién dermoepidérmica en forma
difusa en PLEVA, mientras que éste s6lo se presenta en la
unién dermoepidérmica en la PLC. Predominan las células

Foto 4. Escamas en oblea, caracteristica de PL.

Foto 5. Denso infiltrado mononuclear difuso dérmico y perivascular,
extravasacion eritrocitaria en PLEVA (Hy E, 100x).




T CD8 + en PLEVA y células T CD4 + en PLC. Existe
ademds dilatacién de los vasos superficiales o de la dermis
superficial con extravasacion eritrocitaria (foto 5).1%°

El principal diagnéstico diferencial debe hacerse con la papulo-
sis linfomatoide, luego podemos pensar en prurigo por picadu-
ra de insectos, varicela, sindrome de Gianotti Crosti, pitiriasis
rosada, psoriasis guttata, vasculitis y sifilis secundaria.*’

En cuanto a la terapéutica, se han utilizado distintas mo-
dalidades como corticoides t6picos, inmunomoduladores
locales (tacrolimus 0,03% - 0,1%), macrélidos como eri-
tromicina o claritromicina, PUVA, UVB, exposicién solar e
incluso la conducta expectante, aunque ningin tratamien-
to estd estandarizado."? En nuestro casos, en el 42% de los
pacientes se mantuvo conducta expectante, en el 22% se
indicé macrolidos, en el 6% antihistaminicos y en el 30%
sélo humectacién.

Conclusion

En nuestra serie de pacientes observamos un leve predominio
en el sexo femenino, mayor porcentaje de PLC sobre PLEVA,
con afectacién generalizada en ambas formas clinicas, bajo
porcentaje de serologia positiva para Mycoplasma, asi como
la presencia de prurito como tnico sintoma. Cabe destacar la
evolucién de 2 pacientes a patologia tumoral, como la micosis
fungoide, y en uno de ellos la asociacién con un linfoma de
Hodgkin ganglionar, por lo que creemos importante el segui-
miento a largo plazo de los pacientes con PL.137
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