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RESUMEN

Hacemos una revisién del liquen escleroso y atréfico,
enfermedad poco frecuente que puede afectar cual-
quier area de la piel y se presenta en ambos sexos. Sien-
do mas frecuente en la mujer y en la zona vulvar,
aparece rara vez en nifios, en quienes se produce remi-
sién espontdnea durante la pubertad y en los cuales la
posibilidad de malignidad es supremamente rara.

Reportamos una nifia de dos afios de edad que present6
una mancha leucomelanodérmica en forma de 8 en in-
troito vaginal, labios mayores y en regién perianal, le-
sién cuya apariencia clinica era la de un vitiligo, pero,
que al estudio de patologia es tipica de liquen escleroso
y atréfico.

(Palabras clave: Liquen escleroso y atréfico, vitiligo
morfea, craurosis, balanitis xerética).

Ha surgido controversia sobre la historia natural, el pronéstico
y la naturaleza premaligna del Liquen Escleroso y Atréfico
(LEA), ast como sobre la terminologia utilizada para describir
las lesiones blancas de la vulva’. Se han utilizado los términos:
Leucoplasia, Vulvitis Leucoplasica, Liquen Escleroso, Craurosis
y Atrofia Primaria, para describir un grupo heterogéneo de
enfermedades vulvares que tienen el color blanco como una
de las caracteristicas morfolégicas.

Existe confusién sobre el significado de estos términos; por
ejemplo, “craurosis” refiriéndose a piel atréfica, significa que-
bradizo. Como fuere descrito originalmente, (en 1885 por
Breisky) representa atrofia, con defecto de los pliegues genitales
y arrugamiento extenso de la vulva, con piel blanquecina, seca
y brillante. Novak, Jones en su libro de ginecologia, nos des-
criben la craurosis como un término que significa retraccion.

“Leucoplasia” engendra considerables controversias. El térmi-
no se emple para indicar cualquier lesién blanca de la piel
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o de las mucosas. Por la posible asociacién de algunas lesiones
blancas con neoplasias malignas, se produjo una tendencia a
considerar una lesién blanca vulvar como posiblemente ma-
ligna. Tal vez sea preferible abandonar estas palabras y utilizar
términos diagnoésticos especificos de entidad.

El LEA*3456 es una enfermedad cuténea relativamente rara
que puede afectar todas las areas de la piel. Sin embargo,
tiene particular predileccién por los genitales femeninos. Aun-
que la paciente tipica es una mujer de edad madura, también
puede observarse esta afeccién en jovenes preptberes y en
ocasiones en ninos. Se presenta en cualquier raza y sexo,
pero es mas comun en blancas y ha sido informada como de
escasa aparicién en negras y orientales. La contrapartida mas-
culina es la balanitis xerética obliterans que es mucho menos
comun.

En los casos reportados, el 70% pertenece a una edad promedio
de 70 afos, el 13% en pacientes de 13 afios, pero también
han sido reportados casos en niftos de pocas semanas, la
mayoria de estos ultimos en ninas.

La lesion tipica es una papula poligonal plana, de color marfil
o ligeramente rosada, deprimida, con un grado variable de
hiperqueratosis. Estas lesiones con frecuencia son confluentes,
produciendo placas arrugadas deprimidas. A medida que evo-
luciona la enfermedad se desarrolla atrofia, con plegamiento
en papel de cigarrillo y las papulas individuales pueden ser
menos evidentes. En ocasiones se desarrollan purpura y te-
langiectasias. En algunas pacientes se observa hiperqueratosis
marcada y descamacién difusa. El engrosamiento y la indura-
cién pueden deberse a edema local. A medida que la atrofia
continua, son comunes las erosiones, y el edema puede oca-
sionar el desarrollo de ampollas.

Esta descripcién se aplica mas a los labios mayores y a otras
superficies corporales. En la superficie mucosa de la vulva y
los labios menores los hallazgos son mucho menos distintivos.
La éreas tipicas de compromiso son de piel perianal, la cara
interna de los labios mayores, los labios menores y el clitoris,
en la denominada configuracién en 8. Se observa compromiso
frecuente de los pliegues inguinales. Puede producirse pérdida
del aspecto normal y constriccién gradual del introito vaginal.
La hipopigmentacién es muy variable. La caracteristica mas
sorprendente en casos moderadamente avanzados es la atrofia
con aspecto palido blanquecino o amarillento. El rascado se-
cundario puede ocasionar liquenificacién marcada y/o erosion.
El sintoma mas comin de presentacién es el prurito vulvar
intratable; en los casos mas avanzados puede producirse dolor
vulvar o vaginal con dispareunia o sin ella. En estos casos los
sintomas de presentacién pueden ser la incontinencia y otros
sintomas urinarios.
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El fenémeno de Koebner esta bien documentado en casos de
LEA en nifos; se observa también en sitios de trauma de
vacunacion y en areas quirtrgicas. Ocasionalmente ocurre en
asociacion con morfea. En los ninos se ve en el dorso del
glande que es la llamada balanitis xerética obliterans. En
ninas el diagnostico diferencial incluye: Vitiligo, morfea, liquen
plano y en las lesiones anogenitales se ve en asociacién con
infeccién por monilias o vulvo vaginitis bacteriana.

Pronéstico: En los adultos hay progresion gradual. La
liquenificacion, erosion superficial, fisuracién e infeccion se-
cundaria exacerban la afeccién. La dermatitis de contacto por
medicamentos de aplicacion topica puede exacerbar en forma
similar la enfermedad. En la mayoria de los casos que comien-
zan antes de la pubertad, se produce remision espontanea
durante la menarquia o inmediatamente antes de ella. Hay
controversia sobre la asociacion del LEA con neoplasias ma-
lignas. En la serie de Wallace, 12 de 290 pacientes que fueron
controlados durante 12.5 anos, desarrollaron carcinomas espi-
nocelulares en clitoris y los labios menores, que fueron los
més afectados histologicamente.

Son importantes el seguimiento clinico cuidadoso y la eviden-
cia de lesiones sospechosas. No obstante, el mayor riesgo de
malignidad no es tan grande como para indicar la vulvectomia
profilactica. La posibilidad de malignidad en ninos es extre-
madamente rara; las lesiones involucionan antes de la pubertad;
en algunas ninas persisten dejando atrofia de clitoris y de los
labios menores, con reduccién del conducto vaginal. Se ha
observado reactivacién con el trauma de los partos y con la
administracién de anovulatorios.

Histologia: El cuadro histologico”® del LEA muestra: atrofia
del estrato de Malpighi, con degeneraciéon hidropica de la
basal y en casos avanzados, desaparicion de las crestas inter-
papilares; hiperqueratosis y aparicion de tapones corneos por
atrofia de foliculos pilosos y glandulas sudoriparas (esto puede
no verse en las mucosas); edema o linfedema con homogeni-
zacion de la dermis superior, que en ocasiones puede llevar
a la formacion de bulas subepidérmicas; vasos sanguineos y
linfaticos dilatados, a veces con focos de hemorragia; algunos
melandfagos en dermis papilar y un infiltrado inflamatorio
linfohistiocitario en dermis, en banda, que cuando la lesion
es joven se localiza més alto, pero luego desciende a la dermis
media, por debajo de la zona de edema, enmarcandola y en
lesiones avanzadas desaparece.

Las coloraciones para é4cido hialurénico son positivas y la
elastica estd ausente o disminuida en lesiones viejas en la
zona de linfedema. El diagndstico diferencial debe hacerse: en
lesiones jovenes con liquen plano por el tipo de infiltrado alto
en banda. Y en lesiones viejas con morfea, diferenciandose
también por la degeneracion hidropica, el edema y los tapones
corneos. Sin embargo, hay casos donde para algunos autores,
estas dos entidades coexisten y se ven cambios de liquen
escleroso ya descrito y de morfea como la extension del in-
filtrado inflamatorio y aparicion de colageno en la hipodermis.

Tratamiento: A menudo, los preparados tdpicos y los corti-
coides suaves controlan adecuadamente los sintomas. Deben
utilizarse los corticoides menos potentes para reducir el riesgo
de atrofia. Se ha reportado el uso de cremas con estrogenos
pero otros no las creen de utilidad. En un estudio doble ciego
resultd de utilidad el propionato de testosterona al 2%.
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Fig N? 1. liquen escleroso y atrdfico (LEA) vulvar. Aspecto vitligoide.

Fig N2 2. LEA, biopsia tomada con sacabocados N® 2. Se aprecian epidermis
adelgazada, degereracién hidropica de la capa basal, homogenizacién de la
dermis alta y presencia de un infiltrado inflamatorio en la dermis media. H
&E)
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LEA; presencia de tapones corneos. (PAS).

Fig N° 4. LEA; Atrofia de la epidermis, con ausencia de crestas interpapilares,
dilatacién vascular, homogenizacién dérmica, vacuolizacién de la basal (H &
E).

Caso Clinico Clinica Infantil Colsubsidio

Paciente de 2 anos de edad quien consulté el 11-Oct-89 por
moniliasis glttea, la cual desapareci6 con tratarniento. En 29-
Jul-91 flujo amarillo con prurito, mancha blanca de 20 dias de
evolucion; al examen secrecion blanquecina en vulva, mancha
hipopigmentada. Se hace diagnéstico de vulvovaginitis y se
remite a dermatologia. Es vista alli el 30-Ago-91; la madre
refiere que desde el ario de edad noté mancha en la vagina,
pequerta, que fue progresando sin prurito. Al examen se en-
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Fig N® 5. LEA; Coloracién para fibras elasticas, las cuales estan ausentes en
la dermis reticular. Es muy evidente la vasodilatacién y la vacuolizacion de la
capa basal.

Fig N® 6. La vacuolizacidn de la capa de células basales y la presencia de la
membrana basal son muv evidentes en esta coloracién de PAS.

cuentra macula acrémica simétrica en forma de 8 en introito
vaginal, labios mayores y region perianal. Con diagnéstico de
vitiligo y LEA se toma biopsia (ver Fig N? 1).

Hallazgos de Patologia:

Biopsia por sacabocado N? 2 sin cambios macroscopicos lla-
mativos.
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Al microscopio se observd piel con epidermis aplanada,
adelgazada, hiperqueratosica, con degeneracion hidropica focal
de la basal. Llamaba la atencién la homogenizacién de la
dermis alta, debajo de la cual habia infiltrado linfohistiocitario
importante enmarcandola, con vasos dilatados. Se realizaron
coloraciones de PAS y para tejido elastico y melanina. En el
PAS se verifica la vacuolizaciéon de la basal y hacia un extremo
se visualiza un tapon cérneo; se nota ausencia de fibras elas-
ticas en dermis reticular y en la de melanina se ve disminucién
del pigmento en la basal. Se hizo diagnoéstico diferencial con
vitiligo por los cambios epidérmicos y dérmicos ya anotados
y con morfea por no encontrarse cambios en hipodermis.

Conclusién:

Presentamos este caso por las siguientes razones:
a. La edad de la paciente.

b. La apariencia de la lesién, la cual clinicamente es la de un
vitiligo pero histolégicamente nos muestra un liquen escleroso
y atrofico.

c. La anterior razén nos muestra como debemos estudiar toda
lesiéon de aspecto vitiligoide en esta region que es la zona
mas frecuente de liquen escleroso y atréfico.

d. Llama la atencién que la lesion era practicamente asinto-
mética ya que la mayorfa de las ocasiones el liquen escleroso
y atréfico de esta zona se caracteriza por prurito, atrofia,
dispareunia y algunos sintomas urinarios.
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SUMMARY

In this paper we review lichen sclerosus et atrophicus. This
is an infrequent pathologic entity which can be seen in any
place of the skin and which may affect male or female. It is
more frequent in females and in vulva. It is infrequent in
children and usually it resolves spontaneously during puberty.
The possibility of appearence of malignancy at this age is
practically inexistent.

We describe a two year old girl who has a leukomelanodermic
"eight shaped" macule which covered vaginal introitus, labia
majora, and anal region. Clinically it looked like a vitiligo but
histopathologically it had the findings of a typical lichen scle-
rosus et atroficus.
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