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CASOS CLINICOS

Sindrome de Graham-Little frente a liquen plano folicular

Resumen.—FE]l sindrome de Lassueur- Piccardi- Graham-Little
esuna rara entidad cuyas caracteristicas clinicas fundamentales
para el diagnéstico son alopecia cicatricial de cuero cabelludo
ylesiones de hiperqueratosis folicular. A éstas pueden sumarse
otras como alopecia no cicatricial de axilas y pubis y lesiones
clasicas de liquen plano.

Presentamos el caso de un varén de 41 afios de edad con
antecedentes de HTA que consultaba por lesiones de
hiperqueratosis folicular y placas de alopecia cicatricial en cuero
cabelludo, asi como pérdida llamativa de vello en axilas y pubis.
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INTRODUCCION

El sindrome de Lassueur-Piccardi-Graham-Little es
una entidad infrecuente descrita por Graham-Little en
1915, que se caracteriza por la presencia de hiper-
queratosis folicular y de una alopecia cicatricial de
cuero cabelludo. Ala descripcién original otros auto-
res han afiadido una alopecia no cicatricial de axilas
y pubis y lesiones cldsicas de liquen plano (1, 2).

Se ha descrito con mads frecuencia en mujeres entre
la cuarta y séptima décadas. Su etiopatogenia es desco-
nocida, aunque se han implicado factores hormonales,
estrés neuropsicoldgico, déficit de vitamina A (3), e inclu-
so se le ha acreditado un posible origen psoridsico (4).

Dentro del cuadro clinico, la alopecia cicatricial de
cuero cabelludo suele preceder en meses o afios al
resto de los sintomas, siendo la expresividad clinica de
éstos muy variable (1, 5).

DESCRIPCION DEL CASO

Varén de 41 afiosde edad con antecedentes de HTA
en tratamiento con cilazapril (inhibidor del enzima
convertidor de la angiotensina).

Consulté por la aparicién de lesiones hiperquera-
tésicas foliculares (Fig. 1) en tronco, abdomen ygran-
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des pliegues con caida del vello a la tracciéon en las
zonas citadas, asi como pequeifias placas de alopecia
pruriginosas en cuero cabelludo (Fig. 2). Estas placas
alopécicas tenfan una base eritematosa brillante, con
una fina descamacion superficial ytapones cérneos en
los mérgenes.

Distribuidas de forma difusa por tronco yabdomen,
presentaba numerosas pequefias pdpulas queratdsicas
foliculares como tapones cérneos, muchas de ellas
centradas por un pelo que se desprendia facilmente
a la traccién. En zonas mds pilosas, como cara ante-

il T

FIG. 1.—Papulas hiperqueratosicas foliculares en torax, algunas
centradas por un pelo de escasos milimetros.
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FIG. 2.—Placa de alopecia de bordes irregulares con base erite-

matosa brillante y fina descamacion superficial.

rior de tdrax, tenia dreas alopécicas de gran tamaifio.
Esta pérdida de vello era muy manifiesta a nivel de axi-
las ypubis, donde se observaban ademads lesiones pig-
mentadas residuales (Fig. 3).

No precisaba el tiempo de evolucién de las lesiones
ni la secuencia temporal de las mismas.

Presentaba ademas lesiones pustulosas aisladas en
abdomen y grandes pliegues, cuya resolucién daba
lugar a lesiones hiperpigmentadas de aspecto cicatri-
cial.

El resto de la exploracién fue normal, no obser-
vandose afectacion de mucosas ni de uias.

Se realizaron dos biopsias:

— En unade ellas, obtenida de una de las lesiones
de hiperqueratosis folicular, se observaba un fo-
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FIG. 3.—Pérdida manifiesta de vello en pubis con papulas hiper-
queratoésicas foliculares y lesiones pigmentadas residuales.

liculo dilatado relleno de queratina laminar
compacta con restos de tallo piloso en la porcién
distal ycon un discreto infiltrado linfocitario. En
uno de los cortes de la pieza no habia infiltrado
linfocitario, en dermis media habia un granu-
loma de cuerpo extraiio en torno a tallos pilo-
sos y junto a restos de musculo erector.

— La otra biopsia fue tomada de una de las placas de
alopecia de cuero cabelludo. Presentaba un infil-
trado linfohistiocitario perifolicular que afectaba a
los dos tercios superiores de los foliculos (Fig. 4 A),
destruyendo la capa basal de la vaina externa foli-
cular con formacién de cuerpos coloides (Fig. 4 B).

Losestudios bioquimicos cursaron dentro de la nor-
malidad; la serologia para hepatitis B, C y el estudio
de autoinmunidad fueron negativos.

FIG. 4 —A: Infiltrado linfohistiocitario

perifolicular que afecta a los dos tercios

superiores de los foliculos. B: Destruccién

de las capas periféricas de la vaina externa
B por el denso infiltrado linfocitario.
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DISCUSION

Pringle en 1895, tras describir un caso que cursaba
con lesiones tipicas de liquen plano y otras de hiper-
queratosis folicular, acufié el término de liquen plano
pilar (6, 7). Ailos mas tarde, en 1915, Graham-Little
describi6 el caso de un paciente que le habia remitido
su compafiero Lassueur y que afios antes habia sido
publicado por Piccardi, en cuya descripcion uso los tér-
minos de folliculitis decalvans et atrophicus 'y de lichen spi-
nulosus et folliculitis decalvans, que hacian referencia a
loscomponentes del cuadro. Tras observar casos simi-
lares con afectacién mucosa sugestiva de liquen plano
llegé a la conclusion de que se trataba de una variante
folicular de éste (6). Poco después Feldman corroboré
esta teorfa ydenomind a la misma entidad lichen pla-
nus acuminatus et atrophicus.

A mediados del siglo pasado, Silver ycols. (6) rea-
lizaron un estudio retrospectivo de 105 pacientes
intentando unificar la nomenclatura existente hasta
entonces, planteando que los distintos términos no
eran mds que una descripcion sindrémica que habian
establecido los distintos autores y concluyeron deno-
minando a esta entidad liquen plano folicular, eti-
quetdndola de variante folicular de liquen. Tras esta
unificacién de terminologia algunos autores (7) dis-
tinguen una forma clinica aguda, caracterizada por
presentar lesiones de liquen plano en piel o mucosas,
lesiones espinulosas foliculares, yun curso corto, yuna
forma crénica, que presentaria lesiones de liquen
plano en piel o mucosas, lesiones foliculares quera-
tosicas en el cuerpo y cuero cabelludo, atrofia clinica
de anejos yun curso prolongado. En esta forma cré-
nica cualquiera de las lesiones descritas puede ser la
primera en aparecer y puede ser la inica manifesta-
ciéon durante meses o afios. Nuestro paciente podria
incluirse en este ultimo grupo a pesar de no haber pre-
sentado lesiones cldsicas de liquen, manifestaciéon que
podria retrasarse afios.

En la actualidad seguimos encontrando una termi-
nologia variada y confusa, yaunque existe una opinién
mayoritaria que engloba al sindrome de Graham-Little
dentro del grupo del liquen plano folicular, algunos con-
sideran que el liquen plano jugaria un papel importante
pero no estrictamente necesario (8). Hemos tomado
como ejemplo un texto de referencia como es el Fitz-
patrick, donde Daoud y Pittelkow (9) distinguen den-
tro del apartado de liquen plano una variante folicu-
lar del mismo y a la vez dentro de ésta otras variantes
como la pseudopelada de Brocq, el liquen plano fo-
licular tumido, el liquen planoporitis, la alopecia fibro-
sante frontotemporal de mujeres postmenopdausicasy
el sindrome de Graham-Little. Para corroborar la rela-
cién entre los dos procesos la mayoria de los autores
se apoyan en los datos clinicos, ya que muchos de estos
pacientes acaban desarrollando lesiones cldsicas de
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liquen, asi como en los estudios de histopatologia e
inmunofluorescencia directa, que recuerdan a los
observados en esta entidad.

Ciertos hallazgos etiopatogénicos parecen apoyar
mds aun esta relacién, como es la descripciéon de un
sindrome de Graham-Little tras vacunacién para el
virus de la hepatitis B (10) en un paciente que tras la
primera dosis de vacuna desarroll6 lesiones cldsicas de
liquen en piel yque en la tercera dosis desarroll6 pla-
cas de alopecia en cuero cabelludo.

No menos interesante resulta establecer el diag-
noéstico diferencial, que debe plantearse con tres enti-
dades: a) Lupus eritematoso discoide. Se deben buscar
otros datos clinicos que parecen estar presentesen un
30% de los casos (11).b) Pseudopelada de Brocg. Se con-
sidera el estadio final de una fibrosis folicular en la que
el diagnéstico de la enfermedad primaria puede no
llegar a realizarse debido a que la afectacion inicial del
foliculo puede ser subclinica. El diagndstico diferen-
cial se establece a través de una serie de criterios cli-
nicos, histolégicos y de inmunofluorescencia directa
propuestos por Braun Falco (11-13). ¢) Keratosis pila-
ris decalvans. Herencia dominante ligada a X. Inicio
en la infancia. Asociacién con otras patologias como
atopia, hiperqueratosis palmoplantar, distrofia corneal
y fotofobia (9, 14).

CONCLUSION

Presentamosun caso de sindrome de Graham-Little
que no presentd lesiones cldsicas de liquen, aunque el
estudio histopatolégico puede considerarse superpo-
nible al encontrado en esta entidad con afectacion limi-
tada al foliculo.

Consideramos que el sindrome de Graham-Little
esuna variante de liquen plano. La aparicion de lesio-
nes de liquen en los casos de sindrome de Graham-
Little descritos en la literatura no es un hecho casual
que se superpone al sindrome, sino que como
variante de liquen esuna mds de sus manifestaciones.

Abstract.—Lassueur-Piccardi-Graham-Little
syndrome is a rare condition whose main clinical
characteristics are cicatricial alopecia of the scalp
and follicular hiperkeratotic lesions. Aditional
features are non-cicatricial alopecia of the axillae
and pubic area and classic lesions of lichen planus.
We report the case of a 41-year-old man with a
background of arterial hypertension who consulted
for follicular hiperkeratotic lesions and plaques

of cicatricial alopecia on his scalp together with a
striking loss of hair on his axillae and pubic area.
The histopathological picture was typical of
follicular lichen planus.
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A discussion is made on whether the Graham-Little
syndrome is a true clinical entity or merely a clinical
manifestation of lichen planus.
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