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RESUMEN

El liquen plano penfigoide es una dermatosis autoinmune adquirida infrecuente, con caracteristicas de liquen
plano y de penfigoide ampolloso, que afecta principalmente a los jévenes. La teoria mas aceptada sobre su origen
es la propagacién de epitopos, en donde el proceso inflamatorio liquenoide dafia la membrana basal epidérmica
y expone autoantigenos. Clinicamente presenta lesiones liquenoides clasicas y ampollas tensas sobre la piel le-
sional, como la piel perilesional y la piel sana; en el estudio histopatolégico se encuentra una reaccion lique-
noide con formacién de ampolla subepidérmica y presencia de eosinéfilos; en la inmunofluorescencia directa
hay depésito de IgG o C3 en la membrana basal. Su tratamiento se orienta a controlar el liquen plano para frenar
la estimulacién antigénica que lleva a la formacioén de autoanticuerpos contra los componentes de la membrana
basal. Para esto se usan principalmente los esteroides topicos o sistémicos, segiin si las lesiones son localizadas
o generalizadas respectivamente.
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LICHEN PLANUS PEMPHIGOIDES: A RARE CLINICOPATHOLOGICAL

ENTITY

SUMMARY

Lichen planus pemphigoid is a rare acquired autoimmune dermatosis with characteristics of lichen planus and
bullous pemphigoid, which mainly affects young people. The most accepted theory about its origin is “epitope
spreading,” where the lichenoid inflammatory process damages the epidermal basement membrane, exposing au-
toantigens. Clinically, it presents classic lichenoid lesions and tense blisters on the lesional skin, as well as on the
perilesional skin and healthy skin. In the histopathological study, a lichenoid reaction is found with the formation
of a subepidermal blister and the presence of eosinophils. In the direct immunofluorescence there is a deposit of IgG
and C3 in the basement membrane. Its treatment is aimed at controlling lichen planus to stop the antigenic stimula-
tion that leads to the formation of autoantibodies against components of the basement membrane. For this, topical
or systemic steroids are mainly used, depending on whether the lesions are localized or generalized, respectively.

KEY WORDS: Autoimmune dermatosis; Bullous pemphigoid; Lichen planus pemphigoides; Lichen planus.

INTRODUCCION

El liquen plano penfigoide (LPP) es una dermatosis au-
toinmune adquirida poco comn, en la cual se presen-
tan caracteristicas clinicas, histolégicas e inmunopato-
l6gicas tanto del liquen plano (LP) como del penfigoide
ampolloso (PA) ®. Se desarrolla principalmente en ni-
fios y adultos jévenes y se caracteriza por la presencia
de lesiones liquenoides clasicas de distribucién predo-
minantemente acral y ampollas tensas tanto en la piel
lesional, como en la piel perilesional y en la piel sana @,
de tal manera que su principal diagnéstico diferencial
es el liquen plano ampolloso (LPA).

EPIDEMIOLOGIA

El LPP es una enfermedad autoinmune rara y de la
cual se desconoce su prevalencia exacta. Se estima
que tienen una incidencia entre 0,3 y 1 caso por cada
1.000.000 habitantes 4. Su edad media de aparicion es
de 46 afios, con un rango entre los 4 y 85 afios ?; sin em-
bargo, hay algunos casos reportados en nifilos con una
edad media de 12 afios ©. La proporcion hombre:mujer
muestra un ligero predominio femenino en los adultos,
de aproximadamente 0,8 hombres por cada mujer ?; no
obstante, en nifios y adolescentes esta se invierte, con

una proporcion de 2,25-3,3 hombres por cada mujer
5,6)

ETIOPATOGENIA

La patogénesis del LPP atin no se comprende plena-
mente © y se ha postulado que el LPP podria ser una
variante del PA o tratarse de una asociacién entre el LP
y el PA ©, Independientemente de esto, los mecanis-
mos patogénicos que finalmente resultan en la escision
subepidérmica pueden ser similares o compartidos
entre las diferentes dermatosis ampollosas autoinmu-
nes®,

La teoria mas aceptada sobre su origen es a través del
fenémeno de propagacion de epitopos, en donde el pro-
ceso inflamatorio primario que ocurre en el LP dafia la
membrana basal epidérmica, lo que produce la libera-
cioén y exposicién de antigenos de esta zona, especifica-
mente componentes del colageno tipo XVII (BP180) y el
BP230, entre otros, que son proteinas estructurales de
los hemidesmosomas en la unién dermoepidérmica®
57, Esto promueve una respuesta autoinmune secunda-
ria que lleva a la formacién de autoanticuerpos IgG con-
tra estas proteinas y, posteriormente, a la formacion de
ampollas debido a las funciones efectoras de la porcion
Fc @59, Lo anterior también se respalda sobre la evo-
lucién natural de las lesiones cutaneas, dado que las
liquenoides tipicamente preceden a las ampollosas®.
Ademas, el depésito de C3 en la unién dermoepidérmi-
ca encontrado en algunas biopsias de piel indica una
participacién del complemento en su patogénesis ©.

La mayoria de los casos de LPP son idiopaticos. Sin
embargo, esta entidad también se ha asociado con el
consumo de medicamentos como los inhibidores de la
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enzima convertidora de la angiotensina, la simvastati-
na, el pembrolizumab, entre otros; infecciones virales
(varicela y virus de la hepatitis B); fototerapia; y neo-
plasias malignas como el cancer de colon ),

MANIFESTACIONES CLINICAS

El LPP es una entidad clinica heterogénea que presenta
dos tipos de lesiones cutaneas fundamentales: las le-
siones liquenoides caracteristicas del LP y las ampollas
tensas tipicas del PA. También puede afectar mucosas,
con estrias blancas, erosiones y ampollas ©, y las ufias
con surcos longitudinales, atrofia, distrofia e incluso
onicomadesis @.

El brote cutaneo suele iniciar con las lesiones liquenoi-
des consistentes en papulas y placas poligonales, pur-
plricas y pruriginosas, que tienen superficie brillante
con estrias de Wickham y se localizan preferentemente
en las superficies extensoras de las extremidades; tam-
bién hay casos reportados en la literatura con presen-
taciones generalizadas y eritrodérmicas ®?. Semanas a
meses después, aunque pueden presentarse de forma
simultanea, inician las ampollas tensas de contenido
seroso, que al romperse dejan erosiones redondeadas,
que afectan tanto la piel con lesiones liquenoides como
la piel perilesional y la piel sana. Estas ampollas pue-
den presentarse en cualquier sitio de la superficie cuta-
nea y mucosa; sin embargo, tienen predominio por las
extremidades, especialmente las piernas. En los nifios
con frecuencia hay compromiso palmoplantar, en tanto
que en los adultos las palmas y las plantas suelen res-
petarse ©,

DIAGNOSTICO

La prueba de referencia para el diagnostico del LPP
requiere una adecuada correlacion clinica, histopato-
légica e inmunopatologia ?. Maggard y colaboradores
sugieren que deben cumplirse tres requisitos para con-
siderar su diagnostico: 1) Lesiones liquenoides clinica e
histolégicamente; 2) Tincion lineal a 1o largo de la mem-
brana basal de IgG o C3 en estudios de inmunofluores-
cencia o pruebas serologicas para autoanticuerpos
contra BP180 y BP230; y 3) Descartar otros diagnosticos
diferenciales @,

Histolégicamente se caracteriza por una combinacion
de LP y PA. La lesién ampollosa muestra la separacion
subepidérmica con multiples eosinoéfilos en el liquido
de la ampolla y la lesion liquenoide usualmente tiene
hiperqueratosis focal, hipergranulosis, infiltrado linfo-
citico en forma de banda subepidérmica y dermatitis de
interfase con cambio vacuolar en la unién dermoepi-
dérmica y queratinocitos apoptéticos (cuerpos de Civat-
te) @. En ciertos casos hay un infiltrado liquenoide en
los margenes de la ampolla ®. En la dermis se observa
un infiltrado perivascular leve de linfocitos con o sin
neutréfilos y eosinéfilos ®.

La inmunofluorescencia directa de las lesiones ampollo-
sas sera positiva para el dep6sito de IgG o C3 en la zona
de unién dermoepidérmica @. Por el contrario, las le-
siones liquenoides pueden mostrar una banda irregular
de fibrin6geno en la unién dermoepidérmica y cuerpos
coloides en la dermis papilar @.

LPP LPA
Edad Nifios y jovenes Adultos
En nifios predomina en hombres; en . .
Sexo Predomina en mujeres

adultos predomina en mujeres

Etiopatogenia
Clinica
Histopatologia

IDF
basal

Anticuerpos contra componentes de la
membrana basal
Ampollas tensas en la piel lesional,
perilesional y sana

Presencia de eosinofilos

Deposito de IgG y C3 en la membrana

Dano intenso de la membrana basal
Ampollas tensas solo en las lesiones
liquenoides
cuerpos coloides

Negativa

Tabla 1. Principales caracteristicas del liquen plano penfigoide y el liquen plano ampolloso
IFD: inmunofluorescencia directa; LPA: liquen plano ampolloso; LPP: liquen plano penfigoide.
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Diagnésticos diferenciales

El principal diagndstico diferencial es el LPA (Tabla 1),
el cual comiinmente se diagnostica errdbneamente como
LPP ©. Dentro de sus diferencias tenemos que el LPP
ocurre en pacientes mas jovenes y que las ampollas
aparecen en la piel normal que no alberga lesiones de
LP; por otro lado, en el LPA las ampollas se desarrollan
solo en las papulas liquenoides, probablemente como
resultado de un dafio basal inusualmente grave y el
edema dérmico acompafiante ® 9. Ademas, la afecta-
cioén ungueal y las lesiones en las mucosas presentes en
el LPA también ayudaran a hacer la distincién &9, En
cuanto a la histopatologia, los cuerpos de Civatte y los
coloides son mas prominentes en el LPA, el infiltrado
inflamatorio tendra un predominio de eosinéfilos en el
LPP y la inmunofluorescencia para el LPA sera negati-
va®9,

Dentro del PA, otro diagndstico que debe tenerse en
cuenta, no habra lesiones de LP y pese a que los antige-
nos del PA y del LPP son los mismos, los epitopos objeti-
vos son diferentes para cada entidad “”. Ademas del PA
y el LPA, otras dermatosis forman parte del diagnostico
diferencial; por ejemplo, el lupus eritematoso cutaneo
subagudo atipico puede presentarse con caracteristicas
clinicas similares al LPP, lo que subraya la importancia
de un estudio inmunoldgico completo para demostrar
la presencia de autoanticuerpos ©.
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TRATAMIENTO

Por tratarse de una entidad poco frecuente, no hay evi-
dencia cientifica basada en ensayos clinicos controla-
dos. La mayoria de los autores sugieren enfocar el ma-
nejo en el tratamiento del LP con el objetivo de suprimir
el estimulo antigénico producto del dafo inflamatorio
en la membrana basal @.

En la enfermedad localizada se aconseja como primera
linea el uso de esteroides topicos y en la enfermedad ge-
neralizada, el tratamiento con esteroides sistémicos, de
los cuales el mas usado es la prednisona en una dosis de
0,5 a 1 mg/kg/dia. En la enfermedad refractaria se reco-
mienda asociar al tratamiento dapsona o isotretinoina
por su mejor perfil de seguridad; sin embargo, otros au-
tores prefieren el uso de la ciclosporina > 9, También
se ha descrito el tratamiento con tetraciclinas, nicotina-
mida, hidroxicloroquina y otros medicamentos inmu-
nosupresores como la azatioprina, el micofenolato de
mofetilo y el metotrexato @.

CONCLUSIONES

El LPP es una dermatosis autoinmune adquirida rara
con caracteristicas del LP y el PA, que debe sospecharse
especialmente en nifios y adultos jévenes con lesiones
liquenoides y ampollas tensas. El diagndstico se esta-
blece con la correlacién entre los hallazgos clinicos,
histolégicos y la inmunofluorescencia directa y su tra-
tamiento debe encaminarse a controlar el liquen plano,
principalmente con esteroides topicos o sistémicos.

Puntos clave

e El LPP es una dermatitis autoinmune adquirida que afecta princi-
palmente a jovenes y que presenta caracteristicas tanto de LP como

de PA.

e Los pacientes presentan lesiones liquenoides clasicas y ampollas
tensas que se forman sobre la piel lesional, perilesional y sana.

e El tratamiento del LPP busca controlar el LP y frenar la estimulacién
antigénica que lleva a la formacién de anticuerpos contra compo-

nentes de la membrana basal.
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