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Mujer de 82 años de edad, intervenida de prótesis de
cadera derecha hace 2 años, con antecedentes de hiper-
tensión arterial y trombosis venosa profunda, que pre-
senta desde hace 4 o 5 años una placa bien delimitada,
hemorrágica, de localización lumbar izquierda (fig. 1),
así como un área atrófica blanquecina marfileña en el
muslo izquierdo (fig. 2). No había recibido tratamiento
ni había consultado por esas lesiones, que eran asinto-
máticas.

El hemograma y la bioquímica hemática fueron nor-
males. Las serologías de hepatitis B y C fueron negati-
vas, así como la serología de Borrelia. El resultado de
los estudios inmunológicos fue: ANA 1/160 patrón ho-
mogéneo; anti-ADN negativo; anti Scl-70 negativo; anti-
centrómero negativo.

La biopsia de ambas placas mostraba imágenes simila-
res (fig. 3): la epidermis con discreta hiperqueratosis or-
toqueratósica, un estrato espinoso adelgazado e imáge-
nes focales de degeneración vacuolar de la membrana
basal. La dermis papilar estaba ensanchada edematosa y
los vasos del plexo vascular superficial se hallaban ro-
deados de un moderado infiltrado inflamatorio consti-
tuido por linfocitos e histiocitos y numerosos hematíes.
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Figura 1. Placa en la región lumbar izquierda. Figura 2. Placa en el muslo izquierdo.

Figura 3. Imagen histológica.



DIAGNÓSTICO
Liquen escleroso y atrófico (LEA) hemorrágico extra-

genital.

COMENTARIO
Enfermedad descrita por primera vez en 1889 por Ha-

llopeau. La forma más frecuente de aparición es en pla-
cas atróficas de lenta evolución en la zona anogenital de
mujeres y varones, de edad media comprendida entre 43
y 50 años1. También se presenta en niños de 1 a 13 años
de edad.

La etiología es desconocida. En los últimos años se ha
implicado a Borrelia burgdorferi como agente patógeno
tanto en LEA como en morfea. Se ha comunicado que la
espiroqueta transmitida por las garrapatas, agente etio-
lógico de la enfermedad de Lyme, desempeña un papel
en la etiopatogenia de la morfea y del LEA en Europa y
en Japón, pero no en Norteamérica. Un estudio de mor-
fea y LEA, basado en la reacción en cadena de la poli-
merasa para la amplificaión específica de un genotipo
de todos los tipos conocidos de B. burgdorferi, se aso-
ció con señales positivas en todos los casos diagnostica-
dos en Alemania y Japón2. No se documentó positividad
en ninguno de los casos diagnosticados en Estados Uni-
dos. Existe un estudio3 que presenta la asociación entre
el LEA y los antígenos del sistema HLA, en 34 pacientes
y 357 controles, en el que se llega a la conclusión de que
la genética del paciente puede influir en la expresión de
la enfermedad, principalmente en el lugar y la extensión
de la misma.

Clínicamente, son máculas y a veces pápulas separa-
das, blanquecinas de color marfil o blanco porcelana,
delimitadas, que pueden confluir para formar placas. La
superficie de las lesiones puede estar más o menos so-
breelevada; las lesiones más antiguas suelen mostrar
atrofia. Pueden aparecer ampollas y erosiones que pro-
voquen cicatrices y sinequias, así como zonas hemorrá-
gicas que dificultan el diagnóstico4. Las lesiones pueden
llevar años de evolución y, por lo general, tanto en el
LEA genital como en el no genital, son asintomáticas.
En el caso de las anogenitales, pueden acompañarse de
escozor, prurito, dolor y disuria.

La localización más frecuente en la zona genital es:
vulva, regiones perianales, periné y línea inguinal en las
mujeres, y prepucio y glande en los varones. En la zona
no genital, como es nuestro caso, la localización más fre-
cuente es el tronco, en especial la parte superior de la es-
palda, la periumbilical, el cuello, las axilas, la superficie
de flexión de las muñecas y, raras veces, las palmas y las
plantas5. En la mucosa bucal puede presentarse en forma
de placas blancoazuladas, erosiones superficiales, o con
un aspecto reticulado que recuerda al liquen plano.

En el estudio anatomopatológico se puede apreciar
una epidermis con engrosamiento variable, hiperquera-
tosis ortoqueratósica, vacuolización de la capa de célu-
las basales y frecuentemente tapones córneos ortoque-
ratósicos de los orificios foliculares.

Suele aparecer una banda de homogeneización del co-
lágeno en la dermis papilar, sin estructura, edematosa,

acompañada de un infiltrado linfocitario más o menos li-
quenoide. En ocasiones se observan hemorragia y ero-
siones.

Las lesiones extragenitales en los adultos remiten con
mayor probabilidad que las de los genitales, que hay que
controlar durante años para descartar la aparición de un
carcinoma epidermoide. En los casos infantiles la invo-
lución de las lesiones es la norma.

Se suele tratar con corticoterapia tópica de alta poten-
cia, con resultados variables6. En un estudio alemán se
comprobó que el tratamiento con esteroides potentes,
como el clobetasol, era mucho más efectivo, con un 75%
de mejoría clínica, y sin atrofia importante como efecto
secundario. La testosterona tópica ha sido la terapia de
elección, con mejoría de los síntomas en el 67-100% de
los pacientes. Existen varios estudios7 con resultados si-
milares. Sin embargo, esta sustancia se emplea cada vez
menos porque produce virilización y los resultados son
muy variables. En los adultos, los retinoides orales pue-
den ser un tratamiento adyuvante.

Otra posibilidad terapéutica es la fototerapia con UVA
a bajas dosis. Existe un estudio8 en el que una niña de 9
años con LEA extragenital, resistente a tratamiento con-
vencional, fue tratada con 40 sesiones de bajas dosis
con resolución completa.

En otro caso9, una mujer de 50 años con LEA genital,
sintomático, que no respondía a corticoides tópicos ni
estrógenos, fue tratada con láser de CO2, mostrando me-
joría de las lesiones cutáneas y una casi completa reso-
lución de sus síntomas.

Diagnóstico diferencial
El diagnóstico diferencial clínico debe plantearse fun-

damentalmente con los siguientes procesos:

Morfea. La morfea localizada se caracteriza por la pre-
sencia de placas escleróticas circunscritas con un cen-
tro color marfil y, en los pacientes con una enfermedad
activa, un borde violáceo. La lesión inicial a menudo
consiste en un área eritematosa o de color lila que pue-
de estar asociada con un cierto grado de edema sin fó-
vea. El centro de la lesión se torna blanco o amarillento
de forma gradual. Puede observarse una disminución de
la sudación y la ausencia de vello en el área afectada.
Las placas, sobreelevadas o deprimidas, están induradas
pero no se fijan a las estructuras adyacentes. Estas le-
siones miden entre 1 y 30 cm, suelen ser con mayor fre-
cuencia solitarias o escasas, pero pueden ser múltiples.

Se han descrito casos de coexistencia de LEA y mor-
fea10-14. Todos estos artículos han discutido la relación
entre las formas maculares de morfea y LEA, y sugieren
que estos procesos representaban el final de procesos
distintos o que ocurrían como la propia enfermedad.

Liquen simple crónico. El liquen simple crónico es
una placa de eccema circunscrita, con prurito intenso,
resultado de la fricción repetida de la piel, o secundario
a una dermatosis previa habitualmente eccematosa. La
liquenificación es característica. El trastorno es excep-
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cional en los niños, y es más frecuente en los adultos ma-
yores de 60 años. Suelen ser lesiones únicas. Los sitios
de elección incluyen la región occipital, los labios mayo-
res, el periné, el escroto, el área pretibial y la cervical.

Lupus eritematoso cutáneo crónico. Esta dermopatía
se caracteriza por la aparición de pápulas de color rojo
brillante, que se convierten en placas muy bien delimita-
das y con escamas adherentes difíciles de despegar, y
presentan tapones foliculares en su superficie inferior.
Estas placas son ovaladas, anulares o policíclicas, y se
extienden periféricamente al tiempo que dejan un área
atrófica central. Los tapones foliculares (muy cerca
unos de otros, a veces incluso en grupos) y los folículos
dilatados pueden persistir incluso en las lesiones atrófi-
cas y cicatrizadas, pero al final desaparecen dejando ci-
catrices lisas y blanquecinas, parcialmente rodeadas por
un borde inflamatorio y sobreelevado. Las lesiones acti-
vas son de color rojo brillante, pero las resueltas pueden
aparecer como máculas y cicatrices tanto hipopigmenta-
das como hiperpigmentadas.

Liquen plano11. La lesión elemental del LP es una pá-
pula aplanada, poligonal, rosada, de pequeño tamaño,
no mayor de 6-8 mm, que brilla con los cambios de luz.
En su evolución tiende a hiperpigmentarse, adoptando
una coloración cenicienta para desaparecer. Con fre-
cuencia confluye formando placas deprimidas en la
zona central. En ellas es característica la presencia de
un perfil blanquecino, brillante, de aspecto reticulado
denominado «estrías de Wickham», producidas por la
presencia de una hipergranulosis discontinua. Cuando
afecta a la mucosa genital, provoca erosiones y un color
blanquecino, lo que obliga a la biopsia para su diferen-
ciación. Histológicamente, presenta una dermis papilar
distendida por un importante infiltrado linfohistiocita-
rio, que en zonas desestructura la unión dermoepidérmi-
ca y la da un aspecto cupuliforme. En la epidermis hay un
importante engrosamiento irregular de la granulosa; las
células de la capa basal presentan zonas de generación
hidrópica; con cierta frecuencia se aprecian pequeñas
masas eosinófilas en la unión dermoepidérmica, llamadas
cuerpos coloides, que son agregados de filamentos de
queratina con depósitos de IgM.

Enfermedad de Paget extramamaria. Se manifiesta
en forma de una placa única eritematosa, discretamente
infiltrada, de superficie descamativa con exudación y lí-
mites netos. Las lesiones se suelen localizar en zonas ri-

cas en glándulas apocrinas, como la vulva, la región pe-
rianal, el escroto y el pene; y más raramente en las axi-
las, la región periumbilical y los párpados. La etiopato-
genia es confusa, ya que se han implicado en su origen
desde una metástasis epidermotropa hasta una neopla-
sia apocrina, o últimamente una neoplasia de células
pluripotenciales epidérmicas.

Vitíligo. Son máculas hipopigmentadas, sin compo-
nente epidérmico, atrofia o hemorragia. El tipo de vitíli-
go más frecuente es el generalizado, en el que las mácu-
las se disponen de forma simétrica, diseminadas sobre
las rodillas, los codos, las superficies extensoras de las
articulaciones interfalángicas y las zonas periorificiales
de la cara. En la histología se aprecia una ausencia de
melanocitos. Cuando el vitíligo afecta únicamente a la
zona genital, incluiremos en el diagnóstico diferencial el
LEA.
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