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Resumen:

La pitiriasis liquenoide es una enfermedad poco frecuente en nifios. Su etiologia es
desconocida. Se cree que estd asociada a procesos infecciosos, medicamentos,
inmunizaciones o trastornos inmunoproliferativos. Se presenta como un espectro de
manifestaciones clinicas que va desde papulas que evolucionan a vesiculas con posterior
necrosis central (PLEVA), hasta la presencia de papulas hiperpigmentadas con
descamacion o maculas y papulas que siguen un curso recurrente con largos periodos
de remisién (PLC). OBJETIVO: Determinar las caracteristicas clinicas epidemiolégicas de
los pacientes con diagndstico de pitiriasis liquenoide que acuden a la consulta de
dermatologia pediatrica. MATERIALES Y METODOS: Estudio retrospectivo-descriptivo en
pacientes con diagnodstico clinico e histopatoldgico de pitiriasis liquenoide, obtenidos
de la consulta de dermatologia pediatrica del Hospital Universitario de Caracas durante
los periodos 2006-2015, tomandose en cuenta, edad, sexo, fototipo, sintomatologia,
duracién de la enfermedad, las zonas afectadas, estudio histopatoldgico, tratamiento
recibido y respuesta al tratamiento. RESULTADOS: De 17 pacientes con diagnostico de
pitiriasis liquenoide, el 52,9% correspondio6 al sexo masculino con edad promedio de 8,8
afios y un rango entre 2-16 afos. La presentacion clinica més predominante fue la
pitiriasis liquenoide crénica en el 70,5%, seguido de la pitiriasis liquenoide variolifome
aguda en el 29,4%, con lesiones distribuidas en tronco y extremidades superiores e
inferiores. El tratamiento y seguimiento fue variable predominando el uso de
azitromicina y helioterapia con buena respuesta en el tiempo. CONCLUSION: La pitiriasis
liquenoide tiene un curso benigno y prolongado, sin embargo, se recomienda el

seguimiento a largo plazo.
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Study of 17 cases at the Pediatric dermatology unit. Hospital Univer-
sitario de Caracas

Summary:

Pityriasis lichenoides is a rare disease in childhood. Its etiology is unknown, but it is
believed to be associated with some infections, medications, immunizations or
immunoproliferative disorders. It encompasses a spectrum of clinical presentations,
ranging from papules to vesicles and central necrosis to hyperpigmented papules (PLEVA)
with desquamation or macules and recurrent papules with long periods of remission
(PLC). OBJECTIVE: To determine the epidemiological and clinical characteristics of patients
with pityriasis lichenoid attending the pediatric dermatology consultation. MATERIALS
AND METHODS: This is a retrospective-descriptive study in patients with clinical and
histopathological diagnosis of lichenoid pityriasis from the pediatric dermatology unit
at the Hospital Universitario de Caracas during 2006-2015. Demographic characteristics
evaluated include: age, sex, phototype, symptomatology, duration of disease, affected
areas, histopathological study, treatment received and treatment response. RESULTS: 17
patients with pityriasis lichenoid. 52.9% of males with a mean age of 8.8 years (range: 2-
16 years). Pityriasis lichenoid chronica was the most prevalent clinical presentation
(70.5%), followed by pityriasis lichenoides et varioliformis acuta (29.4%), with lesions
involving trunk, upper and lower limbs. Treatment and follow-up was variable;
azithromycin and sun exposure were predominantly used, with good response over time.
CONCLUSION: since pityriasis lichenoid has a benign and prolonged course, long-term

follow-up is recommended.

Key words: pityriasis lichenoid, PLEVA, PLC, papules and necrotic ulcers.

Introduccion

La pitiriasis liquenoide es un trastorno inflamatorio
cutaneo descrito por primera vez por Jadassonh y Neisser en
el aflo 1894 '. Posee una incidencia estimada de 1 por cada
2000 habitantes, afectando hasta un 20% a la poblacién
pediatrica, con una incidencia maxima alrededor de los 5 - 10
afos de edad y un predominio en el sexo masculino 2 3. Su
etiopatogenia no estad bien definida; se cree que se debe a
una respuesta inmunoldgica atipica en individuos
genéticamente susceptibles, no obstante, algunos autores
proponen que sea consecuencia de un trastorno derivado de
la proliferacién linfocitaria monoclonal y otros que se deba
a una reaccion de hipersensibilidad provocada por
medicamentos, agentes infecciosos como toxoplasma gondlii,

virus de Epstein Barr, VIH, adenovirus, Staphylococcus,
Micoplasma, varicela zoster, citomegalovirus, parvovirus B19,
estreptococo y virus de hepatitis C, incluso posterior a
colocacién de ciertas vacunas como la del sarampién y virus
de la influenza 24> 67,

Se conocen 2 extremos de la enfermedad que representan
un espectro continuo, por lo que se pueden observar
lesiones agudas y crénicas en un mismo paciente, asi como
lesiones en etapas intermedias; siendo los términos
descriptivos agudo y cronico referidos a las caracteristicas de
las lesiones individuales y no al curso de la enfermedad 3.
Tradicionalmente, se describen dos formas clinicas: pitiriasis
liquenoide varioliforme aguda (PLEVA) y pitiriasis liquenoide
crénica (PLC). La PLEVA es una erupcion generalizada de

24

Dermatol Venez - Vol.55 = N°2 - 2017



ORIGINAL

inicio agudo con brotes recurrentes de papulas eritematosas,
que desarrollan costras y necrosis central, vesiculas, pustulas
o erosiones antes de su regresién espontanea en el término
de semanas dejando cicatriz; en contraste con la PLC que es
la forma mas comun y sutil, caracterizada por pequefas
maéaculas y papulas eritematosas, escamosas, brillantes
generalizadas, que no evolucionan a lesiones necréticas y
resuelven en el transcurso de meses a afios con hiper o
hipopigmentacién postinflamatoria en ausencia de cicatriz.
La PLEVA se puede presentar como una erupcion aguda
autolimitada o como una variante mas severa, denominada
enfermedad de Mucha-Habermann ulceronecrética febril
aguda, caracterizada por papulas y nédulos purpuricos con
Ulceras centrales generalizadas de comienzo brusco y

agresivo con afectacién de mucosas 2 & 2.

Histopatolégicamente la PLC se caracteriza por una

dermatitis de interfase vacuolar con paraqueratosis,

aislados queratinocitos necréticos, espongiosis con
formacion  de  vesiculas  epidérmicas, infiltrado
predominantemente linfocitico perivascular escaso,

correspondiente a linfocitos TCD4+ y escasos neutroéfilos.
La PLEVA presenta por su parte un infiltrado inflamatorio
dérmico difuso y denso en banda con degeneracion
vacuolar, compuesto principalmente por linfocitos TCD8+
e histiocitos, exocitosis de linfocitos, abundantes eritrocitos
necréticos, vesiculas

extravasados, queratinocitos

intraepidérmicas, ulceracion, paraqueratosis focal vy

escamocostras °

Por lo general los sintomas de la enfermedad pueden ser
intermitentes durante afos con una evolucion clinica
variable, siguiendo en su mayoria un curso benigno, sin
embargo, se han descrito casos de PL que han evolucionado
a linfomas cuténeos de células T, por lo que el seguimiento
en estos pacientes debe ser estrecho y aunque no existen
pautas de tratamiento establecidas, existen muchas opciones
terapéuticas descritas donde se incluyen corticosteroides
topicos e inmunomoduladores, fototerapia, antibidticos
orales e sistémicos.
antibidticos orales debido a su efecto inmunomodulador,
las tetraciclinas,
la poblacion

inmunosupresores Se prescriben

como los de la familia de siendo la

eritromicina la mayormente utilizada en
pediatrica. Estudios reportan buena respuesta a la luz solar

y a la luz ultravioleta, no obstante, los riesgos a largo plazo

asociado a la fototerapia en nifios no estan del todo claros y

el uso de inmunomoduladores como el metotrexate,
acitretina, dapsona o ciclosporina se reservan para la

enfermedad persistente o grave "3 112,

El objetivo general del presente estudio fue determinar
las caracteristicas clinicas y epidemioldgicas de los pacientes
con diagnoéstico de pitiriasis liquenoide que acudieron a la
consulta de pediatrica del Hospital
aflo 2006 y 2015,

describiendo el patrén histopatolégico mas frecuente, el

dermatologia
Universitario de Caracas entre el

tratamiento instaurado y la evolucién del paciente.

Materiales y métodos

Se realizd un estudio retrospectivo observacional vy
descriptivo donde se evalto el perfil clinico, epidemioldgico
e histopatoldgico de los pacientes con diagndstico clinico e
histopatologico de pitiriasis liquenoide que acudieron a la
consulta de Hospital

dermatologia pediatrica del

Universitario de Caracas durante el periodo 2006 - 2015.

Se procedié a la revision de historias clinicas y se

recolectaron los datos correspondientes mediante un
formato de recoleccién de datos, donde se incluyeron las
siguientes variables: edad, sexo, fototipo, duracion de la
enfermedad, clinica, localizacion de las lesiones, estudio
histopatolégico,

tratamiento y evolucién del paciente.

tratamiento recibido, respuesta al

Se elaboro una base de datos utilizando el programa Excel
2011, version para Windows 7 en espafol. Los resultados
fueron presentados en tablas y graficos. Las variables
categoricas se expresaron en medidas porcentuales, mientras
que las variables continuas se representaron con media
aritmética, desviacién estandar y rango.

Resultados

Un total de 17 pacientes con diagndstico clinico de
pitiriasis liquenoide fueron incluidos en el estudio. El 52,9%
correspondié al sexo masculino y 47% al sexo femenino
(Grafico 1), con una edad promedio de 8,8 afios, con un
rango comprendido entre 2 y 16 afilos y una desviacion
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estandar de 4,15 afos. El fototipo IV fue el mas prevalente
en 10 pacientes representando el 58,8%, seguido del fototipo
Il en 6 (35,2%) y 1 paciente (5,8%) con fototipo I

Grafico 1.
Distribucion segiin sexo de la pitiriasis liquenoide en pacientes
pediatricos de la consulta de dermatologia pediatrica. Hospital
Universitario de Caracas. Periodo 2006-2015.

Femenino
47%

Masculino
53%

Fuente: Consulta de Dermatologia Pediatrica, HUC.

Con respecto a las formas de presentaciéon ( Grafico 2), la
PLEVA se observo en 5 pacientes (29,4%), caracterizandose
por multiples y profusas papulas eritematosas con costra
hematica central, de tamafio variable y descamacion
furfuracea, predominio de
extremidades en la totalidad de los casos y 1 paciente (5,8%)

localizadas a tronco vy
presentd afectacion de region facial y gluteos. 12 pacientes
presentaron el diagnostico de PLC (70,5%) representando la
mayoria de los casos y caracterizdndose clinicamente en su
totalidad por la presencia de multiples papulas eritematosas
y violaceas, asi como maculas hipopigmentadas de bordes
difusos de aspecto residual, localizadas en extremidades
superiores e inferiores; un 41% (7 pacientes) en tronco,
17,6% en regién facial y una minoria de 2 pacientes (11,7%)
con lesiones localizadas en region glutea (Grafico 3).

Se corrobor6 el diagndstico de PLEVA y PLC en todos los
paciente mediante estudio histopatoldgico; sin embargo de
los 12 pacientes con diagnostico de PLC, 2 reportaron
micosis fungoide hipopigmentada, en los cuales se realizaron
los estudios inmunohistoquimicos pertinentes, los cuales
fueron negativos.

Grafico 2.
Formas de presentacion de la pitiriasis liquenoide en pacientes
pediatricos de la consulta de dermatologia pediatrica. Hospital
Universitario de Caracas. Periodo 2006-2015.

HPLEVA mPLC

71%

29%

PLEVA PLC

Fuente: Consulta de Dermatologjia Pediatrica, HUC.

Grafico 3.
Presentacion de las lesiones de la pitiriasis liquenoide en pacientes
pediatricos de la consulta de dermatologia pediatrica. Hospital
Universitario de Caracas. Periodo 2006-2015.

Gliteos NN 11,70%
Extremidades NG 70,58%
Tronco NN 111%

Cara [N 17,60%

Extremidades | 0 40%
Tronco N0, 40%

Cara [M5.80%

Fuente: Consulta de Dermatologia Pediatrica, HUC.

Todos los pacientes recibieron azitromicina a una dosis
ponderal de 10mg/kg/dia con mejoria en los brotes vy
repeticion de la dosis al reaparecer los sintomas; asociado al
uso de esteroides topicos en un 59% y emolientes. Al 100%
de los pacientes se le indico helioterapia, sin embargo, sélo
un 11,7% (2 pacientes) con diagndstico PLC lo cumplieron a

26

Dermatol Venez - Vol.55 = N°2 - 2017



ORIGINAL

cabalidad y 2 pacientes recibieron fototerapia con UVB de
banda estrecha con mejoria significativa de los sintomas.

El tiempo de resolucién de la clinica fue variable, en los
pacientes con PLEVA se observé una mejoria total entre los
2 meses hasta el afilo de su diagndstico, mientras que los
pacientes con PLC 7 (41%) tuvieron resolucion al afio, 2 (11%) a los
2 afhos, 1(5,8%) alos 3 afiosy 2 (11%) entre los 5y 6 afios (Tabla
1). Con respecto al tiempo de evolucion de la enfermedad,
los pacientes con PLEVA presentaron remision completa
alrededor de los 6 meses, mientras que los pacientes con
diagndstico de PLC tuvieron una remisién completa entre 1
y 3 afios con frecuentes recaidas.

Tabla 1.
Tratamiento y seguimiento de la pitiriasis liquenoide en pacientes
pediatricos de la consulta de dermatologia pediatrica. Hospital
Universitario de Caracas. Periodo 2006-2015.

No = Diagnéstico Sexo Duracién de la Tratamiento

enfermedad
1 ano

1 PLC F Azitromicina /

helioterapia.
[¢} Azitromicina
0s Azitromicina /

furoato de

mometasona

Azitromicina /
furoato de
mometasona

Azitromicina
Azitromicina
Azitromicina

2 PLC
3 PLC

—<

1 an
2 an

IN

PLEVA M 1 ano
PLC
PLC
PLC

PLEVA

1 ano
1 ano
1 ano

0 ~N O o
LI

1 ano Azitromicina /
furoato de

mometasona

Azitromicina /
furoato de
mometasona
fototerapia 2
sesiones

Azitromicina /
furoato de
mometasona
/fototerapia 30
sesiones
Azitromicina /
furoato de
mometasona /
helioterapia
Azitromicina /
furoato de
mometasona
Azitromicina /
furoato de
mometasona

Azitromicina

9 PLC M 2 anos

10 PLC M 6 anos

11 PLC F 6 anos

12 PLEVA M 3 meses

13 PLEVA F 2 meses

14 PLC M
15 PLC F
16 PLEVA M

1 ano

1 ano Azitromicina

1 ano Azitromicina /
furoato de
mometasona

Azitromicina /
furoato de
mometasona

Fuente: Consulta de Dermatologia Pediatrica, HUC.

17 PLC F 3 anos

Discusion

La PL afecta tanto a pacientes en la edad pediatrica como
a adultos y a pesar de que la verdadera incidencia y
prevalencia en la infancia no esta del todo clara, se ha
reportado un aproximado del 20% de los casos en nifios, con
una incidencia pico entre los 5y 10 afios de edad, siendo
excepcional en el primer afo de vida, con una edad promedio
de inicio a los 6,5 afios. En nuestro estudio se obtuvo una
casuistica de 17 casos en 9 afos, representando una
prevalencia menor del 1% en nuestra consulta; con una edad
media de presentacion a los 8,8 afios y un predominio en el
sexo masculino (52,9%), siendo acorde a lo reportado por
algunos autores que han demostrado un ligero predominio
en pacientes masculinos, mientras que otros no han descrito
predileccién por sexo. No se ha demostrado ninguna
predileccién racial o étnica, sin embargo en nuestro caso los
pacientes fototipo IV fueron los mas afectados
representando el 58,8%, seguido del fototipo III (35,2%) y en
una menor proporcion (5,8%) el fototipo II 81214,

La mayoria de los pacientes presentaron manifestaciones
clinicas tipicas de la PLEVA y PLC, sobre todo descritas en la
poblacion pediatrica®'. Se sabe que en la pitiriasis
liguenoide existe una forma aguda (PLEVA) y una forma
cronica (PLC), algunos autores argumentan que estos son
trastornos clinicos distintos y otros sostienen que son
variantes de la misma condicién en un espectro clinico
continuo. En una revisiéon sistematica de pitiriasis liquenoide
en la poblacién pediatrica se demostrd una incidencia casi
igual de las formas agudas y crénicas de este trastorno,
apoyando ademéas la idea de que estan en un espectro
continuo con superposicién en la presentacion, datos que
contrastan con nuestros resultados donde la PLC fue la forma
mas frecuente sin evidencia de superposicion clinica ' 0.

En relacion a la distribucion de las lesiones, estas se
localizaron con mayor frecuencia en tronco y extremidades.
La mayoria de los estudios indican una distribucién difusa y
generalizada con un 70% de los casos en areas no
fotoexpuestas, pudiendo haber compromiso de mucosa oral
u ocular sobre todo en las formas agudas, con menor
afectacién de region facial, palmas o plantas’ & % areas no
comprometidas en nuestros pacientes. En cuanto a los
sintomas asociados, en la literatura se reporta prurito
intenso, fiebre, linfadenopatias y algunos autores indican la
presencia de artralgias, siendo estos hallazgos mas
frecuentes en pacientes con PLEVA que en PLC. En nuestro
estudio la mayoria de los pacientes se encontraron
asintomaticos; sélo 2 casos con diagndstico de PLEVA
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presentaron fiebre, no obstante, en general los sintomas
sistémicos son infrecuentes y sélo se observan en la variante
maés rara y mas grave como la enfermedad Ulcero necrotica
febril aguda de Mucha-Habermann ™14,

El desarrollo de micosis fungoides y la rara ocurrencia de
otros tipos de linfomas en los pacientes con PLC introduce la
interrogante de si existe una relacion entre estas entidades,
ya que la PL se considera una respuesta citotdxica a un clon
tumoral de células Ty la progresion a un linfoma cutaneo de
células T podria explicarse por el desarrollo de mutaciones
en dicho clon a lo largo del tiempo'. Dos de nuestros
pacientes con diagnoéstico clinico de PLC reportaron en el
estudio histopatoldgico micosis fungoides hipopigmentada,
sin embargo, al realizar la inmunohistoquimica esta fue
negativa, estos pacientes se mantienen en seguimiento sobre
todo porque se ha reportado una larga latencia (1,5 a 31
meses de remisién) entre la presentacién inicial de PL y la
transformacion a linfoma cutédneo tipo micosis fungoide,
donde la forma hipopigmentada ha representado el 11% de
estos pacientes y aunque la micosis fungoides no es una
entidad frecuentemente diagndsticada en la infancia, la
variante hipopigmentada es comparativamente mayormente
diagnosticada en esta poblacion'. Por otro lado la PL
pertenece al grupo de dermatosis inflamatorias que resuelve
con hipopigmentacion postinflamatoria; en una serie de 124
ninos con PL, el 91% mostré6 cambios pigmentarios
postinflamatorios; el 54% de los pacientes con PLEVA y el
56% con PLC, a diferencia del 33% con PLEVA y el 21% con
PLC que cursaron con hiperpigmentacién. Las maculas
hipopigmentadas pueden incluso ser el signo previo de PL si
los pacientes son examinados en estados avanzados de la
enfermedad, no obstante, la micosis fungoides
hipopigmentada puede imitar dermatosis benignas en la
infancia, siendo probable que se subestime dicho signo,
pudiendo pasar desapercibido, por lo que se resalta la
importancia de corroborar el diagnéstico mediante el estudio
histopatolégico y mantener un seguimiento estrecho en
estos pacientes 617,

Con respecto al tratamiento, no existen pautas establecidas y
varias opciones terapéuticas se han descrito '. En la mayoria
de nuestros pacientes fue posible establecer un seguimiento
una vez instaurado el tratamiento. Se observo una buena
respuesta con el uso de azitromicina, la cual posee un efecto
antiinflamatorio e inmunoldgico. La respuesta con el uso de
los macrélidos ha sido inconsistente con la dosis y duracion
del tratamiento. Se cree que su mecanismo de accién se deba
a la inhibicion de la sintesis y liberacion de citoquinas
proinflamatorios como la IL- 1, 6 y 8, inhiben la proliferacion

de linfocitos T e inducen su apoptosis. Se han reportado
varios estudios en nifios que indican una remisién completa
a los 2 meses (66%), con periodos libres de enfermedad entre
6 semanas hasta 3 afos después de suspendido el
tratamiento y al compararse con la respuesta en adultos, la
poblacion pediatrica presenta mejoria significativa & 12 1819,
El uso de corticoesteroides topico no logra mejoria clinica de
las lesiones, ni cambia el curso de la enfermedad, algunos de
nuestros pacientes recibieron esteroides tépicos asociados a
emolientes como terapia coayuvante “.

Los efectos beneficiosos de la fototerapia en condiciones
inflamatorias de la piel se deben en gran medida a sus
efectos antiinflamatorios e inmunomoduladores sobre los
linfocitos T, citocinas proinflamatorias y células presentadoras
antigenos, a través de mecanismos fotobiolégicos que
producen agotamiento de células T por su efecto
citotoxico %20, Pacientes con PLC tratados con UVB de banda
estrecha han demostrado mejoria con
piel,
numero de sesiones entre 22 a 30 sesiones y una dosis media
de 33 J/cm2, obteniéndose como efecto secundario el

eritema grave en 1 paciente 2°. Dos de nuestros pacientes con

significativa

aclaramiento casi total de la variando en el

diagnostico de PLC requirieron el uso de fototerapia,
recibiendo un promedio de 30 sesiones con mejoria
significativa de los sintomas, sin evidencia de efectos
secundarios. Otros estudios informan excelentes respuesta
con fototerapia de banda ancha y helioterapia * 2'. A todos
nuestros pacientes se les indica helioterapia, sin embargo, se
pudo constatar que tan sélo 2 pacientes lo cumplieron a
cabalidad, con mejoria significativa de los sintomas.

La mayoria de los casos de PL en los nifios sigue un curso
benigno autolimitado, pero las recaidas son comunes y los
sintomas pueden ser intermitentes durante varios meses a
afios. En general la PLC ha reportado un curso mas
prolongado que la PLEVA, y se ha observado que este curso
suele ser mas largo en la poblacion pediatrica que en los
adultos’. El tiempo de resolucion de la clinica en nuestros
pacientes fue variable, en los pacientes con PLEVA se observé
una mejoria total entre los 2 meses hasta el afio de su
diagnoéstico, mientras que en los pacientes con PLC la
mayoria tuvo resolucion al afio y un 11% entre los 5y 6 afios.
Con respecto al tiempo de evolucion de la enfermedad, los
pacientes con PLEVA presentaron remision completa
alrededor de los 6 meses y los pacientes con diagndstico de
PLC tuvieron una remisién entre 1y 3 afios con frecuentes
recaidas.
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Conclusion

En conclusién, la pitiriasis liguenoide es una enfermedad
infrecuente en la edad pediatrica y su etiologia sigue siendo
desconocida. Se cree que estd asociada a procesos
infecciosos, asi como medicamentos, inmunizaciones o
trastornos inmunoproliferativos. Se evidencia con mayor
frecuencia en el sexo masculino y el espectro clinico mas
predominante es la pitiriasis liquenoide cronica. El
tratamiento y seguimiento depende de la evolucién del
paciente, donde el uso de macrélidos como
inmunomoduladores, la fototerapia y la exposicion solar
demuestran buena respuesta a lo largo del tiempo, no
obstante, se resalta la importancia de mantener un
seguimiento estrecho y prolongado, considerando el riesgo
de pasar desapercibido el desarrollo de micosis fungoide
hipopigmentada@
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