LIQUEN ESCLEROSO Y ATROFICO Y SU ASOCIACION CON
PATOLOGIAS AUTOINMUNES.

“LICHEN SCLEROSUS AND ATROPHIC AND ITS ASSOCIATION WITH
AUTOIMMUNE PATHOLOGIES”.

Re Dominguez Maria Lorena?, Di Martino Ortiz Beatriz?, Rodriguez Masi Mirtha3, Knopfelmacher

Dominguez Qilda3, Bolla Argliello de Lezcano Lourdes®.

'Dermatdloga. 2Dermatopatdloga. Profesor asistente de dermatologia. *Profesor titular de dermatologia.
“Profesor titular de dermatologia. Jefe de Catedra.

Catedra de Dermatologia. Hospital de Clinicas. Facultad de Ciencias Médicas. Universidad Nacional de

Asuncion. Asuncién-Paraguay.




El perfil del paciente en este estudio, es el de un
paciente femenino de la 32 década, con placas

atréficas pruriginosas, en general en vulva.

PALABRAS CLAVE: liquen escleroso y atrofico,

patologias autoinmunes.
ABSTRACT

BACKGROUND: Lichen Sclerosus and Atro-
phic (LSA) chronic dermatosis, affects skin and
semi-mucous, is characterized by atrophic white
papules or plaques, mainly affects anogenital

region.

AIM: To determine the epidemiological, clinical
and histopathological characteristics of the LSA,
and its association with autoimmune patholo-
gies in the Department of Dermatology of the
Hospital of Clinics, Faculty of Medical Sciences,
National University of Asuncion (FCM-UNA).

METHODOLOGY: descriptive,
retrospective, cross-sectional study, with an

observational,

analytical component, from January 2004 to De-
cember 2016.

Results: We found 20 patients with LSA, being
0.016% of the 128,190 consultations of the pe-
riod. 75% (15/20) were women. Ages ranged be-
tween 7 and 77 years. Average age 36.9 years.

Age range most affected the 3rd decade with

Introduccion

El liquen escleroso y atrofico (LSA) es un trastorno
mucocutdneo, inflamatorio y crénico, que aparece
principalmente en regiéon ano genital, y en menor

frecuencia en tronco y extremidades. %3*

Es una enfermedad debilitante que causa picazdn,

dolor, disuria y restriccion de la miccidn,
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25% (5/20). 20% (4/20) were children, all fe-
male. Both extragenital and genitoperianal LSA
were present in 50% of the cases (9/18 cases).
The most frequent elemental lesion was atro-
phic plague with 45% (9/20 cases). Predominant
location was vulva with 33% (6/18). 50% (9/18)
had symptoms, among them, 44% (8/18) was
pruritus. Lymphocyte inflammatory infiltrate,
vacuolar degeneration of basal cells and homo-
genization of collagen occurred in 85% (17/20),
80% (16/20) and 75% (15/20) of cases. Most
frequent treatments were clobetasol 0.05%,
betamethasone 0.01% and tacrolimus 0.1%, all
in cream, with 44% (8/18), 33% (6/18) and 33%
(6/18) respectively. 22% (4/18 patients) had
another autoimmune pathology; there are pa-
tients with more than one at a time: morphea
in 16.67% (3/18), and Hashimoto’s thyroiditis
or alopecia areata or chronic cutaneous lupus
in 5.56% (1/18) of the cases each. 100% of the

concomitants were in women.

Conclusion: LSA presents low frequency. The
profile of the patient in this study is that of a
female patient of the 3rd decade, with pruritic

atrophic plaques, generally in the vulva.

KEY WORDS: lichen sclerosus and atrophic, au-

toimmune pathologies.

dispareunia y una importante disfuncién sexual en
mujeres y hombres. Muchos hallazgos obtenidos en
los ultimos afios apuntan cada vez mas hacia una
enfermedad autoinmune inducida en pacientes ge-
néticamente predispuestos. Las infecciones ante-
riores pueden jugar un papel provocativo. El papel

de Borrelia sigue siendo controvertido. El traumay
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un ambiente hiumedo oclusivo pueden actuar como

factores precipitantes.*

La prevalencia del liquen escleroso en la poblacién
general se estima en 1 de cada 300-1.000 indivi-
duos. Es mas frecuente en mujeres que en varones
en una proporcién 10/1. Aparece de forma prefe-
rente entre los 40y los 60 afios de edad, y en menor
proporcion (del 2 al 15 %) en nifias y nifios de entre
1y 13 afos de vida. No obstante, puede estar pre-
sente en todos los grupos de edad, y aparecer en
cualquier momento. La localizacién extragenital del
liguen escleroso se presenta en un 15-20 % de los
pacientes, pero es rara en nifios, alrededor del 5-9
% de los casos 3. Solo el 6% de LSA estd constituido

por lesiones extragenitales exclusivas.*

Los principales factores con los que se ha relaciona-
do son genéticos, inmunoldgicos, infecciosos, trau-

maticos y hormonales.’

Las lesiones son mas frecuentes en vulva, glande y
region perianal, pero pueden presentarse en otras
topografias, siendo los sitios extragenitales mas
afectados el tronco y las extremidades. Algunas
localizaciones inusuales han sido reportadas, inclu-

yendo palmas, plantas y piel cabelluda.’

Clinicamente se inicia con pdapulas poligonales, vio-
laceas y blanquecinas que coalescen hasta formar

placas (Figura 1).
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Mujer de 47 afios con LSA extra genital. Papulas de 3 a 8 mm
y placas de 1 a 1,5 cm blanco-nacaradas de bordes regulares
y limites netos en abdomen. Fuente: archivo iconografico de
la Catedra de Dermatologia. FCM-UNA.

En estadios iniciales puede existir un componente
vesicular y en etapas avanzadas la atrofia puede ser
importante. Es tipica la presencia de tapones cor-
neos que semejan comedones en la superficie de
las placas. Las lesiones genitales generalmente se
acompaian de prurito, mientras que las extrageni-

tales suelen ser asintomaticas.®

Los hallazgos histopatoldgicos conducen al diagnds-
tico. Estos incluyen hiperqueratosis con presencia
de tapones cérneos, atrofia de la capa espinosa y
degeneracion hidrépica de la capa basal, edema y
homogenizacién de la coldgena en dermis superior,

y un infiltrado inflamatorio en dermis media.>®

Tincibn con H & E: Acantosis,

hiperqueratosis con
taponamiento folicular, degeneracién vacuolar de capa
basal, homogeneizacién del coldgeno dérmico, e infiltrado
inflamatorio de linfocitos debajo de dicha zona. Fuente:
Cortesia Prof. Dra. Beatriz Di Martino.

Se han descrito casos de coexistencia de LSA con
Liqguen Plano, Morfea, y Atrofodermia de Pasini y
Pierini; conjuntos de alteraciones clinicas e histo-
l6gicamente inter relacionadas y denominados por
algunos autores como Sindrome de las Escleroatro-

fias Circunscriptas.®

En un estudio, realizado por Meyrick Thomas RH’,
en una poblacion de 350 mujeres con LSA reveld,

que el 21.5% tenia una o mas enfermedades rela-



cionadas con la autoinmunidad, el 21% tenia ante-
cedentes familiares de enfermedad autoinmune y
el 42% tenia anticuerpos autoinmunes *’. Las enfer-
medades autoinmunes mas comunes en este grupo
fueron tiroiditis autoinmune (12%), alopecia areata
(9%), vitiligo (6%) y anemia perniciosa (2%). Estos

trastornos deben considerarse en pacientes con LS

14

LSA se ha asociado clinica e inmunoldgicamente
con tiroiditis autoinmune, anemia perniciosa, viti-
ligo y alopecia areata. Estos trastornos deben con-
siderarse en la evaluacion de los pacientes con sos-
pecha de LSA y son utiles tanto clinicamente en el
diagndstico de LSA como en la deteccién de otras

condiciones autoinmunes subclinicas tempranas.!

Modalidades terapéuticas incluyen esteroides, tes-
tosterona y progesterona tépicos, etretinato, ciru-
gia, criocirugia y laser; todas ellas con resultados

variables.®

El tratamiento de primera linea son los corticoides
tépicos de alta potencia, aunque las lesiones extra

genitales no responden favorablemente.**®

Para pacientes que no toleran los corticoides o que
no responden bien, se llegd a resultados positivos
con inhibidores de la Calcineurina, Calcipotriol y Fo-
toterapia (PUVA, UVA-1, UVB).®

Materiales y Método

Se realizé un estudio descriptivo, observacional, re-
trospectivo, de corte transversal, con componente
analitico. La poblaciéon enfocada estuvo conforma-
da por pacientes atendidos en la Catedra de Der-
matologia del Hospital de Clinicas FCM-UNA, sea de
manera ambulatoria en consultorio o por medio de
una interconsulta, durante el periodo de de enero
de 2004 a diciembre de 2016. Se incluyeron pacien-
tes de ambos sexos y de cualquier edad con diag-
nostico clinico de LSA, y con confirmacidn anato-
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mopatoldgica.

El muestreo fue no probabilistico de casos consecu-
tivos, habiéndose obtenido 20 casos. Fue elaborada
una planilla con las variables a consignar. Mediante
revision de historias clinicas y de registros histopa-
toldgicos se obtuvo la informacidon de estas varia-
bles que comprenden: Sexo, edad, lesion dermato-
I6gica elemental, presencia o ausencia de sintomas
acompafantes, localizacién de las lesiones, presen-
cia de otras enfermedades autoinmunes, hallazgos

histopatoldgicos y tratamiento instaurado.

La gestion y analisis de datos se realizaron en
una planilla electrénica (Excel del programa Micro-
soft Office® 2013) y posteriormente se elaboraron
tablas y graficos con estadistica descriptiva. Se
aplicé el principio de respeto, beneficencia, y pri-
vacidad, para resguardar la identidad de todos los
pacientes cuyas fichas fueron analizadas.

RESULTADOS

De los 128.190 pacientes atendidos de enero de
2004 a diciembre 2016, 20 pacientes presentaban
diagndstico de LSA; lo que corresponde al 0,016%

de las consultas del periodo estudiado.

El 75% de los casos (15/20) eran del sexo femenino,
y el restante 25% (5/20)del masculino.

Las edades se encontraban entre 7 y 77 aios. Para
medir la distribucidn por edades, se dividieron en
grupos de 10 afios (décadas); siendo el rango etario
mas afectado el constituido por personas de 21 a
30 afos con el 25% (5/20) (Ver Figura N2 3). La edad
media 36,9 afios, la mediana 31. EI 20% (4/20) eran
ninos, todos del sexo femenino.
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Figura 3: LSA: distribucién por edades. N: 20

Figura 4: LSA: localizaciéon de las lesiones. N: 18

LSA: distribucion por edades. N: 20

LSA: localizacion de las lesiones. N: 18

Rango en aiios Cantidad Porcentaje
01- 10 2 10
11 -20 3 15
21-30 5 25
31-40 3 15
41 -50 1 5
51-60 2 10
61-70 2 10
71-80 2 10
Total 20 100

Re M.L. Liquen Escleroso y Atrofico: Epidemiologia, Clinica e
Histopatologia, en la Catedra de Dermatologia, FCM-UNA. Periodo
enero 2004 a diciembre 2016.

La lesion elemental mas frecuente fue la placa atro-
fica con el 45% (9/20 casos), seguida de macula 30%
(6/20casos).

Respecto a la localizacion de las lesiones elementa-
les presentes al momento de la biopsia cutdnea, la
mas frecuente fue vulva con 33,33% (6/18 casos),
seguido de térax con 16,67% (3/18 casos), de los 18
pacientes considerados para esta variable, puesto
gue en 2 casos no se habia establecido la localiza-
cion. Algunos pacientes presentaron mas de una re-

gién afectada(Figura 4).

Tanto LSA extragenital como LSA genitoperianal se
presentaron en el 50% de los casos cada uno (9/18

casos considerados para esta variable).

Localizacién Cantidad Porcentaje
Vulva 6 33,33%
Pene 2 11,11%
Perianal 2 11,11%
Cuero cabelludo 1 5,56%
Rostro 2 11,11%
Toérax 3 16,67%
Abdomen 1 5,56%
Muslo 2 11,11%
Mano 1 5,56%

Re M.L. Liquen Escleroso y Atrofico: Epidemiologia, Clinica e
Histopatologia, en la Catedra de Dermatologia, FCM-UNA. Periodo
enero 2004 a diciembre 2016.

El 50% (9/18) de los casos presentaba sintomas,
de entre éstos, el 44,44% (8/18) referia prurito y el
5,56 (1/18) % dispareunia; sobre los 18 casos consi-

derados para esta variable.

Entre los hallazgos histoldgicos mas frecuentes des-
tacan el infiltrado inflamatorio linfocitario, la dege-
neracion vacuolar de las células basales y la homo-
geneizacién del colageno con el 85% (17/20), 80%
(16/20) y 75% (15/20) de los casos respectivamente
(Figura 5).



Figura 5: LSA: Hallazgos Histopatoldgicos. N: 20
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Figura 6: LSA: Tratamiento Instaurado. N: 18

Re M.L. Liquen Escleroso y Atrofico: Epidemiologia, Clinica e
Histopatologia, en la Catedra de Dermatologia, FCM-UNA. Periodo
enero 2004 a diciembre 2016

Los tratamientos mas frecuentemente empleados han
sido el clobetasol al 0,05% en crema, la betametasona
al 0,01% en crema y el tacrolimus al 0,1% en crema, con
el 44,44% (8/18), 33,33% (6/18) y 33,33% (6/18) de los
casos respectivamente; para los 18 casos considerados
para esta variable (Ver Figura N2 6). Cabe destacar que
hubo pacientes que recibieron mas de una droga como

tratamiento.

Hallazgo Cantidad Porcentaje Farmaco Cantidad Porcentaje
Infiltrado inflamatorio
linfocitario 17 85% Clobetasol 0,05% 8 44,44%
Degeneracion hidrépica
vacguolar s bas':Ies/ 16 80% Betametasona 0,1% 6 33,33%
Homogeneizacion del colageno
dermifsuperior & 15 75% Tacrolimus 0,1% 6 33,33%
Edema 11 55% Metotrexate 2 11,11%
Atrofia estrato Malpighio 10 50% Triamcinolona 6mg/ml 1 5,56%
. Metil Prednisolona
Melandéfagos 7 35% 1 5,56%
parenteral
Hiperqueratosis 7 35% Ciclofosfamida parenteral | 1 5,56%
Re M.L. Liquen Escleroso y Atrdfico: Epidemiologia, Clinica e
Taponamiento folicular 4 20% Histopatologia, en la Catedra de Dermatologia, FCM-UNA. Periodo
enero 2004 a diciembre 2016
Acantosis 3 15%
Despegamiento El 22,22% de los casos (4/18 pacientes considerados
s 2 10% . .
dermoepidérmico para esta variable) presentaba concomitantemente
Infiltrado con histiocitos 1 5% otra patologia autoinmune. Hay pacientes con mas de
una patologia a la vez; y aparece la morfea en el 16,67%
icio A i 0, . . oy . . .
Desaparicién de apéndices - e (3/18), y la tiroiditis de Hashimoto o la alopecia areata o

el lupus cutdneo crénico en 5,56% (1/18) de los casos.
(Ver Figura N2 7).

El 100% (4 casos) de los casos de asociaciéon con una o

mas patologias autoinmunes, se presentd en mujeres.

H
o
@
£

3

=z

o

b=,
c
@
£

=2
)

2
c

he]
(5}
c
]
7]

<

S
5]
E
@

kel
3]
]
V]



Figura 7: LSA: Asociacién Con Otras Patologias Inmuno- dermatologia, sino que son tratados en ginecologia

I6gicas. N: 18 o urologia. Ademas, al ser una patologia en

T . cierto porcentaje asintomatica, en muchos casos,
LSA: Asociacion Con Otras Patologias

Inmunoldgicas. N: 18 probablemente los pacientes no acuden a la
. . . consulta médica.
Patologia Cantidad Porcentaje
Hemos hallado concordancia con las
Morfea 3 16,67% publicaciones internacionales, respecto a que
la placa atréfica es la lesion elemental mas
Tiroiditis de Hashimoto 1 5,56% . . .,
frecuente; y a que la vulva constituye la localizacién
Alopecia Areata 1 5,56% predominante. 24
En la literatura se refiere asociacién con una
LECC 1 5,56%

o0 mas enfermedades autoinmunes, en el 21,5% al
Re M.L. Liquen Escleroso y Atrdfico: Epidemiologia, Clinica e 147
Histopatologia, en la Catedra de Dermatologia, FCM-UNA. Periodo 28% de los casos de LSA.**, lo cual va acorde con

enero 2004 a diciembre 2016. nuestros haIIazgos.

L Sibien los hallazgos histolégicos pueden variar
Discusion .
respecto a la etapa evolutiva en que se encuentra

Se ha realizado un trabajo de investigacién que L
la enfermedad, nuestros hallazgos coinciden con lo

abarca un periodo de 13 afios en la Catedra de . e . i

J ] descrito como caracteristico de las histopatologias
Dermatologia, segun el cual se ha encontrado que el
LSA representa el 0,0156% de los 128.190 pacientes

atendidos; lo que concuerda con las publicaciones

del liquen escleroso.'®
El tratamiento mds utilizado en nuestra

) poblacion estudiada fue el clobetasol tépico al
de que el LSA es una patologia de baja prevalencia.

e 0,05%, lo cual concuerda con la literatura que lo
describe como el tratamiento de primera linea

Hemos hallado una mayor afectacién en el . )
en ambos sexos, a cualquier edad y en cualquier

sexo femenino lo cual va acorde con la literatura 14910
localizacion.***

internacional. ** o .
Se plantearon multiples variables, y se han

La edad media en nuestro estudio fue de 36,9 . .
obtenido datos importantes de cada una de ellas,

anos, lo que resulta ligeramente inferior a lo que . .
’ no obstante no todas las variables se han podido

refieren los estudios de que es una patologia que
g P gla q recopilar de la totalidad de los casos, puesto que en

se presenta con mayor frecuencia entre los 40 y 60 .
muchos de ellos, y sobre todo en los del comienzo

afios 34, Esta diferencia podria deberse a factores i . i .,
del periodo estudiado, no se hacia mencién de

epidemioldgicos locales, ya que nuestro hospital . . .
’ ellas. Al ser un trabajo original en su contenido

se encuentra en el departamento central (area i L . i
no sélo en nuestro servicio sino a nivel pais, la

urbana) y a que la poblacién urbana del Paraguay . . . . .,
) o o . informacion resultante es un reflejo de la situacion

esta constituida mayoritariamente por mujeres en

edad fértil. &

La distribucion equitativa entre casos de LSA

de esta patologia en nuestra realidad, y servird de
base para futuras investigaciones.

genital y extra genital podria deberse a que muchos
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de estos pacientes no llegan al consultorio de
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