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ESTUDIOS CLINICOS Y DE LABORATORIO

Liquen escleroso y atrofico extragenital en nifnos

Resumen.—Fundamento: el liquen escleroso y atréfico (LEA) es
una enfermedad crénica de la piel que por lo general afecta

a vulva y area perianal de mujeres adultas. Sin embargo, un
10-15% de todos los casos se produce en la infancia, y casi
siempre en regién anogenital de nifias prepuberas. Se dice
que un 6% de los pacientes pedidtricos con LEA presenta

afectacion extragenital.

Pacientes y métodos: revision de datos clinicos de cinco

nifias prepuberales con LEA extragenital, con diagndstico
confirmado histolégicamente, atendidas en un hospital infantil

de referencia.

Resultados: 1a edad de comienzo de las lesiones extragenitales
variaba entre los 3 ylos 8 afios. Las lesiones se situaron en
tronco (cuatro casos), cara o cuello (dos casos), miembros
inferiores (dos casos) y miembros superiores (un caso).

En dos pacientes se asociaban lesiones genitales de LEA. En
dos nifias se detectaron anticuerpos antinucleares, pero no se
demostraron anticuerpos anti-DNA, anti-Ro, anti-La, anti-Scl70
nianticentrémero en ninguna de ellas. La serologia frente a
Borrelia burgdorferi fue negativa en dos pacientes. Las lesiones
han persistido en todas las pacientes tras un periodo de
seguimiento de 4 a 8 afios a pesar de tratamiento tépico con

corticosteroides y calcipotriol.

Conclusiones: el LEA extragenital puede aparecer aisladamente
o asociado a lesiones genitales en las nifias preptberas. La
evolucion del LEA extragenital es torpida, con brotes
recurrentes de lesiones. El LEA extragenital puede asociarse a

la presencia de anticuerpos antinucleares.

Palabras clave: Liquen esclerosos y atréfico. Infancia.

INTRODUCCION

El liquen escleroso y atréfico (LEA) es una enfer-
medad cutdnea de curso crénico que se caracteriza
por la aparicién de méculas y pdpulas blanquecinas o
marfilefias que se agrupan formando placas hipopig-
mentadas. Este proceso es mds frecuente en mujeres
postmenopatsicas, y su localizacién predominante es
el drea anogenital. Entre un 10 yun 15% de los casos
tiene lugar en la infancia, afectando principalmente
aregion anogenital de nifias prepuberales (1). EILEA
esmenos comun en losnifios, en los que suele cursar
como fimosis (1). Aunque se ha seiialado que un 6%
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de las pacientes pedidtricas presenta afectacion extra-
genital por el LEA (2), este dato apenas se recoge en
ampliasrevisiones de LEA en la infancia. Nosotros pre-
sentamos los casos de cinco nifias prepiberas que
tenian lesiones de LEA de localizacién extragenital.

PACIENTES YMETODOS

Se revisaron las historias clinicas de cinco nifnas, de
edadesentre 3 y8 afios, que fueron atendidas por pre-
sentar lesiones en la piel diagnosticadas como liquen
escleroatrofico (LEA) en la consulta de Dermatologia
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TABLA I: RESUMEN DE LOS PACIENTES
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Paciente  £929 Localizacién Lesiones ANA Anti-DNA Ro,la Scl70 ACA ATA Serologia
inicio genitales Bb
1 4 afos  Cuello, tronco, EESS No +1/640 (moteado) — — — — —  HELISA)
2 4 anos Tronco Si — ND ND ND ND — ND
3 8 afos Tronco, EEIll No +1/260 (moteado) — — — — ND  —(1/128)
4 3 anos Cara, EEll No ND ND ND ND ND ND ND
5 5 afios Tronco Si ND ND ND ND ND ND ND

EEll: extremidades inferiores. EESS: extremidades superiores. ACA: anticuerpos anticentrémero. ATA: anticuerpos anti-
tiroideos. EIA: enzimoinmunoanalisis. Bb: Borrelia burgdorferi. ND: no determinado.

de un hospital infantil. El diagndstico se confirmo his-
tolégicamente en todas las pacientes. Se recogieron
los datos de la edad al inicio de las lesiones, la locali-
zacién de las mismas, la presencia o ausencia de lesio-
nes genitales de LEA y la evolucién del proceso. Se
practicé estudio analitico de autoinmunidad en tres
de las cinco pacientes, yen dos de ellas se investigo la
serologia frente a Borrelia burgdorferi. El diagnéstico de
laslesiones genitales de LEA se realizé desde el punto
de vista clinico, sin confirmacién histolégica.

RESULTADOS

Los datos de las pacientes se resumen en la tabla I.
La mediana de la edad de inicio de las lesiones fue de
4 afios. Estas se localizaron en el tronco (cuatro casos),
cara o cuello (dos casos), miembros inferiores (dos
casos) y miembros superiores (un caso). Dos pacien-
tes presentaban, ademds, afectacion de los genitales
por LEA. Las lesiones eran en su mayoria asintémati-
cas o se acompafaban de ligero prurito. Consistian en
papulas blanquecinas, brillantes, de aspecto atréfico,
que podian confluir en lesiones de mayor tamafio o
permanecer aisladas (Figs. 1,2 y3). En todaslasnifias,
el resto de la exploracién fisica fue normal. Se prac-
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FIG. 1.—Caso 3. Papulas blanquecinas y atréficas en el tronco.
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ticé estudio histolégico en todos los casos, que fue
diagnéstico de LSA (Fig. 4). Se observo hiperqueratosis
con taponamiento folicular, atrofia del estrato malpi-
giano, degeneraciéon hidrdpica de la basal, edema y
homogenizacion del coldgeno de la dermis superior
y un infiltrado inflamatorio en la dermis media.

La analitica bdésica, que incluye hemograma y bio-
quimica sérica, no mostr6 anomalias en ninguna
paciente. Se practicé estudio de autoinmunidad en tres
de los casos; dos de las nifias tenfan anticuerpos anti-
nucleares positivos, pero el posterior estudio de auto-
anticuerpos (anti-DNA, anti-Ro, antiLa, anti-Scl70 y anti-
centrémero) ofrecid resultados normales. La otra nifia
no mostraba anticuerpos antinucleares ni antitiroideos,
yno se prosiguié el estudio de autoanticuerpos. En dos
nifas se realizé serologia frente a Borrelia burgdorferi, que
resulté negativa mediante IFI y ELISA.

En todas las pacientes la evolucién de las lesiones
fue térpida, con aparicion de lesiones nuevas asociada
amejoria eventual de las antiguas. El tiempo de segui-

FIG. 2—Caso 3. Abundantes lesiones en extremidad inferior derecha.
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FIG. 3.—Caso 5. Papulas blanquecinas atréficas en el abdomen.

miento de las pacientes vari6 entre 4 y 8 afios, y a lo
largo de este tiempo laslesionesno han desaparecido.
Las lesiones genitales persisten sin cambios en las dos
pacientes afectas, si bien atin no se ha producido el desa-
rrollo puberal en ambas. Se pautaron diversos trata-
mientos tépicos en las lesiones extragenitales, princi-
palmente corticoides y calcipotriol, con escasa mejo-
ria. En una paciente se administré de forma sistémica
vitamina E sin éxito.

DISCUSION

El liquen escleroso y atréfico (LEA), descrito por
primera vez por Hallopeau en 1887 (3), esuna enfer-

FIG. 4.—Caso 3. Imagen histolégica que muestra atrofia epidérmica,
edema, homogeneizacion del colageno de la dermis superior y escle-
rosis de la dermis media, dilatacion vascular superficial e infiltrado
dérmico perivascular linfohistiocitario. (Hematoxilina-eosina, 40x.)
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medad crénica de la piel que afecta principalmente
a vulva y drea perianal de mujeres postmenopdausicas.
Sin embargo, hasta un 10-15% de todos los casos se
producen en lainfancia. Las nifias se afectan con maés
frecuencia que los nifios, en una proporcién de 10:1.
Su etiologia es desconocida, aunque se han involu-
crado factores genéticos, enzimédticos, hormonales,
infecciosos, traumaticos e inmunolégicos (4). E1 LEA
se ha relacionado con varios subtipos de HLA (A29,
B21, B40, B44 y Aw31) (4) al mismo tiempo que se
han observado varios casos familiares (4). Se ha aso-
ciado también con deficiencias enzimadticas (protea-
sas del tipo elastasas, S-o-reductasa) (4), con infec-
ciones viricas (VPH) (5) y bacterianas (Borrelia burg-
dorferi, Mycobacterium fortuitum) (6, 7), con procesos
traumaticos (se ha descrito fénomeno isomérfico de
Koebner en cicatrices ydespués de traumatismos fisi-
cos por friccién o tras quemaduras solares) (8), ypor
ultimo con enfermedades autoinmunes como tiroi-
ditis, anemia perniciosa, diabetes mellitus tipo I, alo-
pecia areata y vitiligo (7). Asimismo, un 3040% de los
pacientes con LEA presentan autoanticuerpos de
varios tipos. Los mds frecuentes son los anticuerpos anti-
tiroideos, antimicrosomales, anticélulas parietales y anti-
nucleares. Los anticuerpos antiadrenales y antimitocon-
driales se detectan en una proporcién menor (7). En
nuestra serie dos de los tres casos donde se practicé estu-
dio de autoinmunidad tenian anticuerpos antinucleares
positivos, aunque el estudio posterior de autoanticuerpos
(anti-DNA, anti-Ro, antila, anti-Scl70 y anti-centrémero)
ofreci6 resultados normales. La otra nifia no mostré anti-
cuerpos antinucleares ni antitiroideos, por lo que no se
prosiguié el estudio de autoanticuerpos.

Los sintomas asociados al LEA suelen comenzar
entre los 3 y 7 aflos de vida (9), y consisten en pru-
rito, dolor, sangrado, disuria o estrefiimiento. E1 LEA
se manifiesta clinicamente como pédpulas brillantes y
atréficas que confluyen en placas hipopigmentadas,
que en lasnifias adoptan un patrén en 8§ alrededor de
la vulva yel ano, yen los nifios forman bandas engro-
sadas a nivel del prepucio. Es frecuente encontrar
dreas purpuricas, telangiectasias yerosiones (1), lo que
puede llevar a sospechar abuso sexual. En esos casos
serd necesario realizar una exploracién ginecolédgica
en las nifias para observar el estado del himen, que
en el LEA estard intacto (4). El LEA puede afectar tam-
bién de forma ocasional a zonas extragenitales; Wa-
llace en 1971 habla de una incidencia de hasta un 6%
de todos los casos pedidtricos (2). Estos datos con-
cuerdan con los obtenidos por otros autores en publi-
caciones recientes (1) a pesar de encontrar una pro-
porcion algo mayor, aproximadamente del 9%. El LEA
extragenital es mds frecuente en el cuello y los hom-
bros, y generalmente es asintomético en ambos sexos.
Otros lugares menos comunes de afectacion son el
tronco, la cara, el cuero cabelludo, las palmas y plan-
tas, la region periumbilical yla mucosa oral (9-11). En
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nuestros casos el LEA se localizaba en en el tronco
(cuatro casos), cara o cuello (dos casos), miembros
inferiores (dos casos) ymiembros superiores (un caso).

Cuando la enfermedad es poco intensa o asinto-
matica no requiere tratamiento. Los casos de LEA
genital que cursan con ligero prurito pueden benefi-
ciarse de la aplicacién de cremas emolientes. Los cor-
ticoides de mediana potencia en asociacién con anti-
bidticos y antifingicos tépicos pueden ser utiles para
acelerar la resoluciéon de los brotes y para tratar
sobreinfecciones por bacteriasu hongos (13). La lac-
tulosa y otros laxantes mds potentes pueden introdu-
cirse en aquellos pacientes con estrefiimiento ydolor
a la defecacién. En casos muy severos se ha indicado
el uso de potentes cremas de corticoesteroides como
propionato de clobetasol al 0,05% (14, 15). Otras
alternativas terapéuticas son la progesterona al 2%, los
estrogenos y la testosterona tépica al 2%, si bien la
terapia hormonal no estd indicada en nifios pequefios
por los posibles efectos secundarios derivados de su
absorcién sistémica. Ademds, la testosterona tdpica
puede producir signos de virilizacién como hipertro-
fia del clitoris, incremento de la libido, acné, viriliza-
cién e irregularidades menstruales (14). La proges-
terona en aceite o estrégenos se han empleado de
forma segura yeficazen nifias prepuberales (13). Los
retionoides tépicos estdan desaconsejados en los nifios
por su efecto irritante en la zona genital, y los reti-
noides sistémicos, a veces utiles en adultos, deben ser
manejados con precaucion en losnifios. La terapia del
LEA extragenital en nifios no estd tipificada; en nues-
tra experiencia la utilizacién de corticosterides topi-
cos y calcipotriol no fue eficaz.

El curso de la enfermedad es variable, con remi-
siones espontdneas o con persistencia de los sintomas
en la edad adulta. El prondstico del LEA en los nifios
no es del todo conocido, pero parece ser mejor que
en los adultos. Se sabe que dos tercios de las nifias
experimentard mejoria o desaparicion de las lesiones
genitales antes o durante la menarquia, que son atri-
buidas a los cambios hormonales que tienen lugar en
dicho periodo (7). Los cambios epidérmicos promi-
nentes en la histologia como la atrofia, la hiperplasia
y el taponamiento folicular se asocian a un peor pro-
néstico (8), y algunos autores consideran que la pre-
sencia de lesiones extragenitales es un factor de buen
prondstico (12). Sin embargo, un 18% de losnifios desa-
rrollard secuelas a lo largo del tiempo como cicatrices,
adherencias y atrofia en los genitales (15). El riesgo de
cancer en lesiones de LEA en nifios es practicamente
inexistente, pero alcanza un 5% en mujeres adultas (1).

Abstract.—Background.: lichen sclerosus et
atrophicus (LSA) is a chronic skin disorder of
unknown cause. It is characterized by white macules
and papules that coalesce to form homogeneous
hypopigmented plaques. The condition affects the
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vulvar and perianal areas of adult women. However,
10-15% of cases arise during childhood, and almost
always affects the anogenital region of prepuberal
girls. Only 6% of pediatric patients with LSA have
extragenital involvement.

Methods: we review the clinical data of 5 prepuberal
girls with extragenital LSA, with a biopsy
confirming the diagnosis. All girls were seen

in a pediatric hospital.

Results: the age at onset of extragenital lesions was
from 3 to 8 years. The skin areas most commonly
affected were: trunk (four cases), face or neck (two
cases), legs (two cases) and forearms (one case).
Two patients presented genital involvement. In two
girls, we detected antinuclear antibodies, but we
didn’t found anti-DNA, anti-Ro, anti-La, anti-Scl 70,
anti-<centromero antibodies. Borrelia burgdorferi
antibodies determination was negative in two
patients. The disease has been present in all patients
despite treatmente with topical corticosteroids and
calcipotriol after 4 to 8 years of follow-up.

Conclusions: extragenital LSA may be associated or
not with genital involvement in prepuberal girls.
The prognosis is uncertain, with several relapses.
Extragenital LSA may be associated with the
presence antinuclear antibodies.

Moreno M, Torrelo A, G. Mediero 1. Zambrano A. Extragenital
lichen sclerosus et atrophicus in children. Actas Dermosifiliogr
2000,91:385-389.

Key words: Lichen sclerosus et atrophicus.
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