ACTUALIZACION

Lichen Sclerosus: an update

A. Caussade!

Resumen

El liquen escleroso (LE) de acuerdo a la Socie-
dad Internacional para el Estudio de la patologia
vulvo vaginal (ISSVD), es una dermatosis infla-
matoria, lo que corresponde a desordenes der-
matologicos, que no son neoplasicos ni infec-
ciosos. Es de evolucion cronica y progresiva y
fundamentalmente afecta a la region anogeni-
tal (85-90%), pero también puede afectar otras
partes de la superficie corporal; en esos casos
se habla de liquen escleroso extragenital, fre-
cuentemente no diagnosticado.(1)

Se trata de uno de los motivos de consulta mas
frecuentes en ginecologia, con un importan-
te subdiagnostico, fundamentalmente el que

afecta en la ninez.
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Liquen escleroso: actualizacion

Alinicio de los sintomas, y por la variabilidad de
ellos, la paciente puede concurrir al ginecologo,
dermatologo, urologo, pediatra y hasta la emer-
gencia, por lo que todos los actores deben reco-
nocer esta patologia tan prevalente.

En la evolucion, esta patologia puede alterar
significativamente la calidad de vida de la mu-
jer, ya sea fisica, mental y emocionalmente.(2)
Cuanto antes se diagnostique y se trate adecua-
damente, menos progresara a alteraciones ana-
tomicas irreversibles y a la eventual evolucion al

carcinoma escamoso de vulva.
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which corresponds to dermatological disorders,
which are not neoplastic or infectious. It has a
chronic and progressive evolution and main-
ly affects the anogenital region (85- 90%), but it
can also affect other parts of the body surface
and in those cases it is called extragenital lichen
sclerosus, often undiagnosed.

This is one of the most frequent reasons for con-
sultation in gynecology with an important sub-
diagnosis, basically the one that affects chil-
dhood.

At the beginning of symptoms, and the variabi-
lity of them, the patient can go to the gyneco-
logist, dermatologist, urologist, pediatrician and
even the emergency, so all actors must recogni-
ze this prevalent pathology.

In evolution, this pathology can significantly al-
ter a woman's quality of life, whether physically,
mentally or emotionally.

The sooner it is properly diagnosed and treated,
the less it will progress to irreversible anatomi-
cal alterations and to the eventual evolution to

vulvar squamous carcinoma.
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INTRODUCCION

El liquen escleroso es una dermatosis infla-
matoria crénica, con mayor prevalencia en
la mujery muchas veces, sub diagnosticada.

Sibien, es mas frecuente en las edades de
hipoestrogenismo, como veremos, se puede
manifestar a cualquier edad.

La importancia radica en el diagnostico
precoz, para lograr una mejor calidad de vi-
da, evitando los cambios troficos y la trans-
formacion neoplasica.

EPIDEMIOLOGIA

Tiene dos picos de edad donde se encuen-
tra la mayor frecuencia de aparicion y esos
son la nifiez y la posmenopausia. La verda-
dera prevalencia, a causa del bajo diagnos-
tico, es impredecible. Se habla de frecuencia
de 1en 300 en mujeres adultasy de 1en 900
para las nifias.®

El LE se observa mas frecuentemente en
personas de raza caucdsicay menos en lara-
za negra y asiatica. Este hecho puede estar
relacionado con un mejor acceso al sistema
sanitario, pero también podria sugerir una
asociaciéon con factores genéticos o autoin-
munes.“>)

Por otra parte, la incidencia del LE en mu-
jeres adultas parece estar en aumento. Un
estudio de patélogos alemanes encontré un
aumento de la incidencia de 7,4 por 100.000
habitantes en el afio 1991 a 14,6 en el afio
2011.©

Es mas frecuente en mujeres con respec-
to a hombres, en una proporcién de 5:1.7)
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ETIOPATOGENIA

Si bien no esta clara la causa que genera el
LE, existen varios factores que se podrian in-
volucrar, pero lo que si es claro es que se tra-
ta de un origen multifactorial.

Genéticos

Numerosos casos de LE en una misma fami-
lia han sido descritos, como por ejemplo en
gemelos idénticos y no idénticos, en herma-
nos, y descendiendo en una misma rama fa-
miliar femenina, sin embargo, no esta clara-
mente establecido el patrén de herencia. Es-
tudios sobre factores genéticos del LE han
identificado un importante papel del anti-
geno leucocitario humano (HLA). El principal
complejo de histocompatibilidad (comple-
jo HLA) comprende una familia de genes al-
tamente polimérficos, cuyos productos son
expresiones en las superficies de células nu-
cleadas. Este complejo determina la suscep-
tibilidad de un individuo para enfermeda-
des inflamatorias por medio de su influen-
cia en la inmunidad celular y humoral. EI LE
ha sido asociado con antigenos HLA tipo I,
particularmente DQ7, DQ8 y DQ9®), los cua-
les son expresados en células inmuno com-
petentes que reconocen particulas extrafias,
tales como linfocitos B, macréfagos, monoci-
tos, células de Langerhans y células dendri-
ticas. En el LE se observa, ademas, un infil-
trado inflamatorio con linfocitos T dominan-
tes, a veces asociado a la vasculitis linfocita-
ria. La inflamacién alcanza la membrana ba-
sal, lo que sugiere que el antigeno blanco es-
té en esaregion. Mas alla de eso, hay eviden-
cias de la existencia de autoanticuerpos de
las moléculas de adhesién celular del endo-
telio, ECAM-1, en el 67% de los pacientes con
LE endoteliales y linfocitos T cuando estan
activados. ©

Por otra parte, en un estudio de 1052 mu-
jeres se encontr6 que el 12% tenian historia
familiar de LE.”)

Inflamatorios

Algunas teorias postulan que el estrés oxida-
tivo, como resultado de inflamacion croénica,
puede llevar al establecimiento de LE y posi-
blemente, cualquier malignidad asociada.™

Hormonales

Los dos picos de incidencia del LE vulvar ocu-
rren durante estados de hipoestrogenismo,
en la niflez y después de la menopausia lo
qgue hace plantear un claro papel de las hor-
monas en la patogénesis de la enfermedad.
La expresién de receptores de androgeno en
la vulva parece estar disminuida en un sub-
grupo de mujeres con LE. En un trabajo pu-
blicado en 2008 se sugiere que un disturbio
en el crecimiento de la piel de la vulva, de-
pendiente de andrdgeno, como consecuen-
cia del uso de contraceptivos orales con pro-
piedades anti-androgénicas, tal vez pueda
desencadenar el inicio precoz de LE, siempre
y cuando se trate de mujeres jovenes y sus-
ceptibles.™ Otros estudios han mostrado
menos receptores de andrdgeno en la vulva,
lo que tal vez explique la ausencia de efica-
cia del tratamiento con testosterona tépica,
y que junto a los efectos colaterales han lle-
vado al desuso de la misma. Por otra parte,
algunos estudios realizados en usuarias de
métodos anticonceptivos hormonales refle-
jan una menor incidencia de LE vulvar en las
usuarias de anticonceptivos cuya composi-
cién Unicamente incluye gestageno.

Sin embargo, ni la aplicacién tépica de la
progesterona, ni la terapia hormonal susti-
tutiva ha demostrado eficacia como trata-
miento del LE.(®
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Infecciosos

Se ha especulado con la asociacion de mul-
tiples agentes infecciosos que podran es-
tar involucrados en su desarrollo, pero na-
da se ha comprobado realmente. Entre ellos
se han planteado Borrelia burdogferi®®, el
HPV,™) el virus de Epstein Barr, sin llegar a
confirmarlo®®, la hepatitis C y varios otros.

Traumaticos

El fenbmeno de Koebner se define como la
reproduccién de lesiones tipicas de una de-
terminada enfermedad en regién de piel sa-
na después, de esta sufrir lesién sobre ella.
(8 Se caracteriza por el engrosamiento tisu-
lar reactivo a un rozamiento o traumatismo
repetido. Se sabe también que ese fendme-
no ocurre en el LE. También ha sido obser-
vado en el area cicatricial de vulvectomia y
Whimster, not6 la apariciéon del LE en un in-
jerto de piel del muslo transferido para la
vulva, asi como de piel con LE retornando a
la apariencia normal después del trasplante
para el muslo.m™

Inmunitarios

En un estudio basado en 350 mujeres con
LE, se encontr6é que el 21,5% tenian una o
mas patologias autoinmunes asociadas, 21%
historia familiar de patologias autoinmunes
y 42% anticuerpos autoinmunes. Las patolo-
gias autoinmunes mas frecuentes asociadas
al LE, fueron tiroiditis, vitiligo, alopecia area-
tay anemia perniciosa.”)

Autoanticuerpos pueden estar presentes
en el 74% de las mujeres y el hallazgo de una
patologia autoinmune asociada al LE es muy
comun, del 15-34%, y aun mas frecuente con
familiares en primera linea, de 21-65% y mas
alto aun si la paciente es una nifia.(20-23

HISTOLOGIA

Las lesiones tempranas presentan, una ca-
pa cérnea con ortoqueratosis compacta, epi-
dermis atrofica con vacuolizacion de la union
dermo-epidérmica y a veces acantosis. Se
asocia con Infiltrado linfoide liquenoide fo-
cal o parcheado y edema de la dermis papi-
lar que otorga una palidez caracteristica.

Lesiones ya establecidas, mas crénicas
muestran una capa cérnea con ortoquerato-
sis compacta, epidermis atréfica que puede
alternar con areas hiperplasicas.

Pueden verse imagenes de vacuolizacién
focal y membrana basal fragmentada y la
dermis papilar y reticular superficial estan
homogéneas, con gruesos haces de colage-
no y marcada esclerosis.

Las fibras elasticas estan destruidas en la
dermis superficial y los vasos dilatados, in-
mersos en la esclerosis se manifiestan clini-
camente como telangiectasias tan caracte-
risticas y muchas veces nuestra Unica arma
diagndstica.

El infiltrado linfocitario mezclado con al-
gunos plasmocitos e histiocitos rodea la red
vascular superficial, la cual se encuentra
descendida por la esclerosis, quedando el in-
filtrado a nivel de la dermis media.

Las lesiones evolucionadas pueden ver-
se con una epidermis atrofica y ausencia de
anexos, lo que clinicamente se manifiesta
por la pérdida de la anatomia. En esta eta-
pa, se observa también una ausencia de in-
filtrado inflamatorio y una marcada esclero-
sis dérmica.

Pueden verse asociados, cambios de li-
quen simple crénico.?4

SINTOMATOLOGIA
La clinica varia notoriamente entre pacien-
tes, desde estar asintomaticas hasta extre-
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madamente molestas, lo que hace dificil por
la sintomatologia, hablar de su severidad. La
mayoria de las pacientes van a referir pru-
rito y/o ardor, que generalmente aumentan
por la noche.?>26)

El prurito es el sintoma mas frecuente, y
se ve en las nifias, adultas jévenes y postme-
nopausicas. Cuadro 1.

Otros sintomas frecuentes son disuria,
dispareuniay disquecia (dolor con la defeca-
cién), pero éste ultimo, sobre todo en las ni-
fas.

En las nifias, pueden generarse los mis-
mos cambios anatomicos y cicatrizales que
en la adultez. Si estos cambios, no se detec-
tan atiempoy se tratan oportunamente, son
en su mayoria, irreversibles.”

DIAGNOSTICO
Separaremos los hallazgos clinicos, segun la
etapa evolutiva del LE.

Etapas iniciales
Las imagenes mas habituales en el LE son las
areas de leucoplasia, frecuentemente bilate-
raly simétrica. En ocasiones se observan so-
lo placas blancas, en pequefios sectores, pe-
ro muy sintomaticas. Foto 1.

En nifias, al inicio del cuadro muchas ve-
ces solo se observa una discreta hipocolora-

cién que hace confundir el cuadro con vitili-
go. Foto 2y 3.

Estas lesiones papulares afectan con ma-
yor frecuencia los labios menores y/o labios
mayores aunque el area leucoplasica puede
extenderse al periné clitoris e inclusive del
ano y el pliegue intergluteo. Estas alteracio-
nes cutaneas pueden extenderse también
hacia los pliegues genitocrurales o a las nal-
gas. Foto4y5.

Otro hallazgo en las primeras fases, es la

desaparicién de las glandulas de Fordyce.
(28,29)

Etapa mas avanzada

Las placas blancas se vuelven mas quera-
tosicas y en ocasiones sobreelevadas. Tam-
bién pueden estar apergaminadas, finas y
opacas, llamadas frecuentemente “en papel
de fumar". Foto 6.

Se pueden visualizar areas equimdéticas
pequefias o inclusive que llegan a rodear el
introito vaginal, producto de la fragilidad ca-
pilar ya descrita y que en las nifias muchas
veces, son el Unico signo para poder diag-
nosticar el LE. Foto 7.

Estas areas de leucoplasia frecuentemen-
te comprometen las areas no pilosas, introi-
to, pliegues interlabiales, capuchén de clito-
ris y periano. Cuando compromete bilateral-
mente vulvay periano, llega a formar la ima-

Cuadro 1.
Refiere el grado de sintomatologia segun la edad de la paciente
Sintomatologia segtin la edad de la paciente
Pruritoy ardor Disuria Disquecia Dispareunia
Nifiez y adolescencia XX X XXX
Adultez XX XX X XXX
Postmenopausia XX XX X XX
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Foto 1.
Liquen escleroso. Placas de leucoplasia

Foto 2.
Palidez de vulva en forma simétrica. Nifia de 6 afios
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Foto 3.
Hipocoloracion focalizada. Nifia de 5 afios

Foto 4.
Leucoplasia de vulva y pliegues genitocrurales
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Foto 5.
Leucoplasia de pliegue intergluteo. Nifia de 7 afios

Foto 6.
Piel apergaminada, seca, y con falta de elasticidad. 58 afios
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genen“8”. Laevolucion lleva ala disminucién
del tamafio de los labios menores que se ha-
ce en forma asimétrica (Foto 8) y frecuente-
mente se sobreagregan areas de liquen sim-
ple cronico por fendmenos de Koebner, por
rascado continuo, muchas veces con grue-
sas placas de leucoplasia.®® Foto 9. La lique-
nificacion por rascado en ocasiones es tan
intensa que por persistencia lleva a la ulce-
racién, al punto de confundirse clinicamente
con una patologia ampollosa.®” Foto 10.
Todas las pacientes con sintomas o signos
sospechosos de LE deben ser remitidas a un
especialista en patologia vulvar para evitar
el retraso en el diagnéstico, dado que el tra-
tamiento en fases tempranas puede reducir
o prevenir la aparicion de cambios anatémi-
cos en la vulva, muchas veces, irreversibles.
Pero frente al diagndstico, se abren opi-

niones encontradas y una encrucijada frente
a la conducta a tomar.

Clinicamente, el aspecto clinico es man-
datorio y nos lleva, frente a la experiencia,
a diagnosticar, con pocas dudas la presen-
cia del LE. Inclusive, recientemente se ha pu-
blicado un trabajo que resalta el peso de la
experiencia del médico tratante y sugiere la
posibilidad de en muchos casos, no biopsiar
y tratar directamente.®?

Por otra parte, manejar una paciente so-
lamente por diagndstico clinico puede llevar
en algunos casos a dudas por parte de otros
colegas o incluso, frente a la aparente me-
joria clinica, suspender el tratamiento indi-
cado. Pero existen algunos casos que deben
biopsiarse:

1. Dudas diagnosticas de las que pueda de-
pender y cambiar el tratamiento.

Foto 7.

Sufusiones hemorragicas purpuricas subepiteliales. 72 afios
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Foto 8.
Desestructura total de la anatomia de la vulva. Ausencia de labios menores y capuchén de clitoris.
65 afios

Foto 9.
Leucoplasia gruesa de tercio anterior de vulva, con alteracién anatémica.
iSe debe biopsiar! 71 afios
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Foto 10.

Paciente de 80 afios, con historia segun relata, de prurito vulvar de 50 afios de evolucién. Debe biop-

siarse para descartar patologia patologia ampollosa

2. La no respuesta a los tratamientos habi-
tuales.

3. Lapresencia de un arearoja, erosiva, con-
gestiva y sangrante, que nos haga sospe-
char la malignizacion.

4. Un area de leucoplasia muy sobreelevada

5. Sospecha de VIN diferenciado.

En nifias, se tratara hasta el final de NO
biopsiar. Solamente se debe realizar si la cli-
nica nos hace sospechar la malignizacién,
luego de haberla tratado correctamente.

No debemos olvidar la presencia extra-
genital del LE, con sintomatologia prurigino-
sa y aspecto variable, desde placas peque-
flas blancas, nacaradas, hasta cicatrices re-
tractiles de diferentes entidad. Se ha obser-
vado que la presencia del LE extragenital en-
tre un 6y un 20%.¢®

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL

Los diagndsticos diferenciales mas comunes
son los que clinicamente tiene apariencia si-
milar, pero diferente terapéuticay evolucion.

Liquen simple cronico

Dermatosis caracterizada por leucoplasia re-
activa a irritantes cronicos, por el fenémeno
de Koebner. Antes se le llamaba hiperpla-
sia de células escamosas. Frecuentemente
se encuentra en sectores mas externos, en
areas de rozamiento, y con menos compro-
miso clitorideo y de introito.

Vitiligo

Despigmentacién cutdnea, con muy poco o
ningun engrosamiento cutaneo. El pelo tam-
poco esta pigmentado, es blanco y se aso-
cia frecuentemente a liquenificacion simple.
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VIN diferenciado

Neoplasia vulvar premaligna, no relaciona-
da al HPV. Frecuentemente se presenta con
prurito y ardor, en un 50% de los casos. Cli-
nicamente puede presentar areas leucopla-
sicas, eritematosas o erosivas, siendo una
evolucién frecuente del LE.®®

Liquen plano

Patologia de piel y mucosas, en algunas oca-
siones de aspecto similar, con placas quera-
tosicas, o erosivas de introito y que pueden
coexistir.®¥Foto 11y 12.

Son pruriginosas pero se presentan aso-
ciadas a placas eritematosas que afectan
vulva, vagina y frecuentemente cavidad oral.
Tiene un origen autoinmune mas claro.

Psoriasis

Puede afectar la vulva y ocasionalmente son
la primera zona de afectacién. Se presen-
ta como placas de bordes netos, muy des-
camantes, de afectaciéon cutanea y muy fre-
cuentemente eritematosas.

TRATAMIENTO

La informacién a las pacientes sobre los dife-
rentes aspectos relacionados con el LE es cla-
ve en este tipo de entidades crénicas y evo-
lutivas y sobre todo, la concienciacién, para
lograr una correcta adhesién al tratamiento.
Es fundamental informar a la paciente so-
bre la cronicidad de la patologia que pade-
ce, y sus formas fluctuantes con respecto a
los sintomas, con periodos de remision y pe-

Foto 11.

Liquen escleroso coexistiendo con liquen plano erosivo.
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Fotos 12.

Coexistencia de liquen plano y liquen escleroso. Observar la placa nacarada del borde erosivo, carac-

teristica del LP

riodos de recidiva. Se les debe remarcar que
deben realizar, de forma periddica, autoex-
ploraciones con la finalidad de detectar de
forma precoz cambios o la apariciéon de nue-
vas lesiones.®

La mayoria de los tratamientos del LE son
en forma tépica.

Corticoides

El tratamiento de primera linea para el LE es
el uso de cortico-esteroides tépicos de alta
potencia.

Los corticosteroides tépicos activan los
circuitos que disminuyen la biosintesis de
prostaglandinas y leucotrienos en la piel, in-
duciendo asi una accién antiinflamatoria.
Los efectos antiinflamatorios conducen a
una inhibicién de la formacién de edema, a
la disminucion de la dilatacién capilar, la dis-
minucién del movimiento de los fagocitos a

la zona, la disminucion de los depésitos de fi-
brina y colageno, y finalmente a la inhibicion
de la formacién de queloides.3637

Los unglientos son efectivos porque au-
mentan la absorcion percutanea de los es-
teroides tépicos al incrementar la hidrata-
ciony temperatura de la piel. Tienen una ba-
se grasosa hidrofilica, la que usualmente es
parafina blanca que forma una capa oclusiva
sobre la piel, previniendo la pérdida de agua
y calor.

No hay un consenso claro sobre la forma
de utilizacién de este tratamiento, y es aqui
donde la experiencia del médico toma rele-
vancia.

El tratamiento corticoideo tendra diferen-
tes etapas, una primaria de ataque, una se-
gunda etapa descendente en cuanto al trata-
miento y sus cantidades y una final de man-
tenimiento, hoy de vital importancia: recien-
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temente se ha confirmado que el tratamien-
to de mantenimiento tiene un papel prepon-
derante, como forma preventiva en la apari-
cion del cancer de vulva.839)

Se inicia el tratamiento, en general, utili-
zando el propionato de clobetasol al 0,05%
o dipropionato de betametasona, ambos en
unguento, en una cantidad como la que pue-
de caber en la yema de un dedo, o mostrar-
le algo con ese tamafio para que no se con-
funda y use mas cantidad, con los perjuicios
que eso conlleve. El preparado a usar sera
en unglento, ya que la preparacién en cre-
ma, al contener parabenos, puede ocasionar
irritaciones. Se han descrito menos cuadros
de irritacion vulvar asociados con los prepa-
rados formulados como ungtiento o poma-
da que con la crema.®®

Se utilizara diariamente al acostarse du-
rante un mes, y se le indicard no usar ropa
interior, para que no actle como “tratamien-
to oclusivo”. Al mes, se reevaluaray si la res-
puesta es favorable, pasaremos a 3 veces
por semana, en dias alternos, durante el se-
gundo mes y posteriormente, a 2 veces por
semana en el tercer mes.

Si la respuesta es favorable, iremos ba-
jando las dosis hasta ajustarnos a la aplica-
cién semanal, o cada 10 dias dependiendo de
al paciente y su respuesta clinica.

En la evolucién, algunas veces podremos
bajas los corticoides para algunos de menor
potencia como el valerato de betametasona,
o el fuorato de mometasona al 0.1%.

Es importante la reevaluacion periddica
de estas pacientes hasta determinar la fre-
cuencia de la pauta de mantenimiento.

Una vez que se logra la estabilizacion,
se realizan controles semestrales al inicio y
posteriormente anuales para mantener ba-
jo control las manifestaciones clinicas de la
enfermedad.

El prurito, el dolor, las fisuras y la hiper-
queratosis, son los primemos cambios que
vamos a notar en estas pacientes, ya que
mejoran rapidamente con el tratamiento, y
eso favorece la adhesion al tratamiento. La
palidez y la atrofia pueden mejorar en algu-
nos pacientes, con completa resolucion, en
algunos signos clinicos. Se recomienda que
individuos presentando sefiales de actividad
de la enfermedad, tales como equimosis, hi-
perqueratosis, fisuras o adherencias, deban
ser tratados, aun siendo asintomaticos.

Los efectos adversos del uso de los cor-
ticoides topicos, estaran muchas veces re-
lacionados al mal uso del mismo, ya sea en
cantidad como en frecuencia por parte de la
paciente.

Los efectos adversos mas frecuentes, es-
pecialmente en la piel de la vulva por fue-
ra del area de LE son atrofia cutanea, telan-
giectasias y estrias cutaneas a muy corto
plazo (dos semanas), fundamentalmente en
area perianal y areas pilosas de labios ma-
yores. A mas largo plazo, los efectos son re-
secamiento, descamacion, maceracion e hi-
popigmentacién, pues interfieren con la sin-
tesis de melanina. Usualmente se regresa a
la normalidad después de suspenderlos. Los
labios menores y el clitoris son menos sus-
ceptibles a los efectos adversos.“?

El inicio del tratamiento en fases inicia-
les, y sobre todo, dentro de los dos prime-
ros afios del diagnoéstico, evita la formacion
de retracciones cutaneasy la distorsion de la
anatomia vulvar secundaria.®?

Tras un tratamiento inicial, si se abando-
na el tratamiento, la recurrencia de la sinto-
matologia es frecuente. Ello obliga a estable-
cer pautas de mantenimiento durante largos
periodos.@344

Estudios recientes ponen de manifies-
to que las pautas de mantenimiento no solo
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controlan los sintomas, sino que reducen el
riesgo de progresion a VIN tipo diferenciado
y a cancer escamoso de vulva.®®

Como sabemos que el uso de corticoi-
des, es el tratamiento de eleccion para el LE
por el nivel de evidencia disponible, la falta
de respuesta, nos debe hacer sospechar di-
ferentes situaciones. Debemos pensar si el
tratamiento esta siendo bien aplicado, des-
cartar sobreinfecciones, patologias asocia-
das como atrofia intensa o inclusive alergia a
los corticoides, y finalmente y la mas impor-
tante, la transformacion maligna.® Frente
a casos de resistencia entonces, se deberan
reevaluar la situacion y no dudar en realizar
una toma bidpsica para actualizar los cam-
bios histologicos.

La eficacia de propionato de clobetasol
0,05% en el tratamiento del LE ha sido de-
mostrada en multiples estudios.645-48)

Un ensayo en el que se compara la efica-
cia de propionato de clobetasol 0,05% fren-
te a la aplicacién de testosterona topica 2%,
progesterona tépica 2% o placebo, pone de
manifiesto mejora en la sintomatologia esta-
disticamente significativa en el primer gru-
po con respecto a los otros (mejoria clinica
en el 90% de las pacientes tratadas con pro-
pionato de clobetasol vs. un 30% en el gru-
po placebo).#?

Inhibidores de la calcineurina

Los inhibidores de la calcineurina, como son
el tacrolimus y el pimecrolimus, son farma-
cos con potente accién antiinflamatoria,
efecto inmunomodulador local y bajo poten-
cial inmunosupresor sistémico.“”

Se utiliza como tratamiento de segunda
linea y la posologia es variable, ya que no
existen reglas tan claras como para los corti-
coides. De las pautas mas utilizadas, se ma-

neja la aplicacién sobre el area afectada de
una capa muy fina de tacrolimus 0,1% (0,03%
en nifias) o pimecrolimus 1% en crema dos
veces al dia durante tres meses, con reeva-
luacién de la paciente después de este pe-
riodo. Se utilizan muchas veces como dosis
de mantenimiento, sobre todo en pacien-
tes que no han logrado una muy buena res-
puesta con corticoides, o si han generado re-
accién adversa al mismo.

El efecto adverso mas conocido del tacro-
limus es que puede sensacion de quemazon
en la zona de aplicacion, siendo éste un mo-
tivo frecuente de interrupcion del tratamien-
to, por lo que hay que aclararlo ya que en po-
cos minutos desaparece y con el tiempo de
USO ya no se repite esa sensacion.

La ventaja de estos farmacos frente a los
corticoides topicos es que no inducen atro-
fia cutanea.

Aunque la Food and Drug Administration
(FDA) ha relacionado el tratamiento con los
inhibidores de la calcineurina con neoplasias
en otras localizaciones, hasta la fecha la re-
lacion de este tratamiento con el cancer de
vulva escamoso es desconocida.®?

Varios ensayos aleatorizados han puesto
de manifiesto la eficacia de los inhibidores
de la calcineurina en el tratamiento del LE,
si bien ésta es inferior al propionato de clo-
betasol.

La aplicacion dos veces al dia de pimecro-
limus 1% frente a la aplicacion diaria de pro-
pionato de clobetasol 0,05% demostré simi-
lar mejoria clinica, pero menor mejoria his-
toldgica.>->4

Propionato de testosterona

El propionato de testosterona es una hor-
mona natural con propiedades anabolizan-
tes y androgénicas.
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A nivel cutadneo, incrementa la retencion
de nitrégeno, de calcio, de sodio, de potasio,
de cloruro y de fosfato, lo que implica un in-
cremento de la hidratacion intersticial e im-
pide la pérdida de la vascularizacién cuta-
nea.

La absorcion sistémica puede condicio-
nar fendmenos de virilizacién e hipertrofia
de clitoris, por lo que no debe utilizarse en
el LE.

Estrogenos locales

Se recomienda el uso de estrégeno tdpico en
la atrofia vaginal, sobre todo en las pacientes
en postmenopausia, mejorando la humedad
y favoreciendo la actividad sexual.

Emolientes

Los emolientes (cremas emolientes o acei-
tes) son una preparacion farmacéutica para
uso externo que crean una barrera protecto-
ray evitan la deshidratacién cutanea.

Datos obtenidos de varios estudios pros-
pectivos ponen de manifiesto que las cre-
mas emolientes pueden tener un papel co-
mo terapia de mantenimiento.?® Hasta el
70% de las pacientes mantiene la buena res-
puesta inicial al tratamiento tras una media-
na de 58 meses de seguimiento.®6742

Medidas de cuidado local

Los irritantes locales, como son los jabones
perfumados, el uso de protectores diarios,
la ropa interior de material sintético, y aun
mas, coloreadas, generan, por fenémenos
de Koebner, un engrosamiento y queratini-
zacion de la piel, que entorpecen el cuadro.

Es muy importante la concienciaciéon de es-
tos pasos complementarios.

Corticoides intralesionales
El uso de corticoides inyectables intralesio-
nales debe ser excepcional, en algun tipo de
paciente que tenga una placa leucoplasica
que no responda a nada y previamente se
haya descartado la malignizacion.

Se usaria el acetato de tramcinolona di-
luido en suero salino y siempre con aneste-
sia local previa.

Tratamiento quirurgico

El tratamiento quirurgico se utiliza solamen-
te en los casos que la paciente haya sido tra-
tada con las pautas anteriormente referidas,
pero la respuesta no sea la esperada.

Pueden ser casos con importantes cam-
bios anatomicos, ya sean por gruesa leuco-
plasia, adherencias y encapuchonamiento
del clitoris, que nos obliguen a dicha correc-
cién para lograr una buena funcion sexual y
una correcta calidad de vida, tratandose mu-
chas veces de mujeres jovenes.

Se utiliza ademas, en pacientes que ya
han desarrollado una neoplasia vulvar aso-
ciada. Pero no se debe olvidar que el terre-
no de base es el mismo, y si no se lo contro-
la adecuadamente, las modificaciones antes
descritas van a reaparecer.

Fototerapia

Hay poca evidencia de efectividad, y lo que
se pueden observar son casos aislados. El
efecto adverso mas marcado es la sensacion
de quemazony ardor local.®® Se podria utili-
zar en el tipo extragenital. Fotos 13 y 14.
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Retinoides

Los retinoides son derivados de la vitamina
A que tienen influencia en los trastornos de
la queratinizacion y en la diferenciacién epi-
telial provocando un adelgazamiento de la
epidermis y una compactacion del estrato
corneo. En la dermis se estimula el depdsito
de coldgeno, aumenta el depésito de glicosa-
minaglicanos y se incrementa la neovascula-
rizacion, pero su uso es muy limitado por los
numeroso efectos secundarios como toxici-
dad hepética, sensibilidad al sol y teratoge-
nicidad, entre otros.

Se han utilizado otras terapias alternati-
vas como la vaporizacién laser, el uso de cé-
lulas madre y el ultrasonido, pero ninguno
de estos tratamientos tiene un grado de evi-
dencia cientifica que lo avale.

Plasma rico en plaquetas

En los Ultimos tiempos se esta investigando
en la aplicacién de plasma rico en plaquetas
como tratamiento en pacientes que no ya no
responden a tratamientos corticoideos con-
vencionales. Se ha hecho una revision de la
literatura, ya que son pocos los casos publi-
cados. Si bien la respuesta aparenta ser po-
sitiva con mejoria sintomatica y clinica en la
mayoria de los casos, no existe estandariza-
cién del tratamiento, con respecto a dosis,
tecnologia y técnica utilizada, asi como re-
portes de eficacia a largo plazo.®®

SEGUIMIENTO Y EVOLUCION

El LE tiene su historia natural propia que lle-
va a un seguimiento permanente. Sabemos
que se trata de una dermatosis, una enfer-

Foto 13.

Placa nacarada, de borde netos, en surco submamario. Liquen escleroso extragenital. Intensamente
pririginoso. Descartar micosis asociada antes de tratar
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Foto 14.

Secuelas cicatrizales de liquen escleroso extragenital del dorso. LE de larga data. 43 afios

medad crénica, con empujes y remisiones.
La incidencia de una eventual remision es-
pontdnea es desconocida y en nifias se di-
ce que podria llegar a un 25% en la adoles-
cencia.®”®

Sin embargo, rara vez remite del todo, re-
apareciendo en la adultez. Debemos recor-
dar que los sintomas mas frecuentes como
el prurito y el ardor, revierte claramente con
el uso de corticoides, pero las cicatrices no.
En estudio de cohorte de 2015 se compro-
b6 que un tratamiento precoz y persistente
a largo plazo, disminuye la posibilidad de ci-
catrices en un 36,6% y el desarrollo a carci-
noma en un 4,7%, después de un periodo de
observacion de 4,7 afios.%®

RIESGO DE DESARROLLO DE CARCINOMA
ESCAMOSO DE VULVA
El riesgo de desarrollar un carcinoma esca-

moso de vulva a lo largo de su vida en una
paciente portadora de LE, es mayor que la
poblacion general, con cifras entre 4 y 5%.
Foto 15. También se confirmo6 que el trata-
miento prolongado, podria prevenir el desa-
rrollo del VIN diferenciado y posteriormente
el carcinoma.®87”

No se ha detectado, hasta el momento,
el desarrollo del carcinoma de vulva en la
poblacion pediatrica, pero si la aparicion de
VIN diferenciado en mujeres jévenes, porta-
doras de LE.

LIQUEN ESCLEROSO EN SITUACIONES
ESPECIALES

Liquen escleroso en la hinez

El LE puede aparecer a cualquier edad, pero
en la nifiez, si bien su frecuencia publicada
ronda el 1en 900 nifas, la experiencia mues-
tra que seguramente estamos frente a un
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Foto 15.

Carcinoma escamoso de vulva en paciente portadora de LE. 75 afios

sub diagnostico. El sintoma primario, el pru-
rito lleva a que la nifia sea llevada al pediatra
como primera linea de diagndstico. Los pe-
diatras muchas veces no tienen la formacion
ni la experiencia necesaria para diagnosticar
esta patologia, llevando a un retraso diag-
nostico. Otro sintomas que le sigue en fre-
cuencia es la disquecia, generada por la es-
clerosis de la regién perianal, generando fi-
suras, muchas veces profundas y en conse-
cuencia una retencién de materias volunta-
ria, por parte de la nifia, generada por el do-
lor. Este cuadro empeora, a medida que las
heces aumentan de tamafio. Muchas veces,
es el Unico sintoma. Foto 16.

La disuria, se genera unavez que las areas
de leucoplasia se acercan al meato uretral.
Foto 17.

Otro signo diagndéstico muy orientador
es la aparicién de sufusiones hemorragicas
purpureas por fragilidad capilar y rascado,

en forma aislada o asociadas a otras areas
erosivas.?” Fotos 18 y 19.

Es importante un buen interrogatorio a
sus padres y a la propia nifia, buscando in-
somnio, inquietud e irritabilidad, a causa de
estos sintomas, los que se van a completar
con un correcto examen de la vulva.

El diagndstico en la nifia es clinico y solo
en casos excepcionales se debera llegar a la
biopsia.

El tratamiento es en base a un correc
to cuidado de la vulva, evitando los irritan-
tes locales, el uso de emolientesy el clobeta-
sol en ungliento como gold standard de tra-
tamiento. Se comenzaran con dosis de apli-
caciéon diaria hasta la desaparicién de los sig-
nos y sintomas antedichos y se iran bajando
las dosis hasta mantener las dosis minimas
gue aseguren un buen control de la patolo-
gia. La cantidad de ungltento a aplicar es im-
portante de sefalar y explicar a sus padres.
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Foto 16.
LE en nifia de 5 afios, tratada por incontinencia desde hacia 2 afios. Esclerosis anal. Leucoplasia y sufu-

siones hemorragicas de tercios anteriores

.._":
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Foto 17.
Nifia de 7 afios, tratada por LE, que comienza por disuria al abandonar el tratamiento por unos meses.

Obsérvese la leucoplasia y retraccion de raiz de labios menores, y sobre la uretra. Mejord rapidamen-
te al reanudar el tratamiento con clobetasol.
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Foto 18.
Leucoplasia intensa, con retraccion, afinamiento cutdneo y erosiones profundas. Nifia de 11 afios

Foto 19.
Misma paciente, en enfoque mas cercano que muestra los intensos cambios cutaneo-mucosos
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Foto 20.

Vulva de nifia de 8 afios, portadora de LE y sin tratamiento desde los 4 afios, con modificaciones ana-
témicas irreversibles, a pesar de haber reanudado el tratamiento corticoideo

Si bien se ha dicho que el LE puede remi-
tir en la adultez, lo que se observa en gene-
ral, es una remision parcial, generada por la
aparicion de sus estrogenos propios. Cuan-
do se diagnostica por primera vez una nifia,
es muy importante tomarse el tiempo para
explicar a sus padres y a la propia paciente
de la cronicidad de esta patologia, tratando
de concientizarlos en el control y tratamien-
to de la misma para evitar cambios irreversi-
bles. Foto 20.

Liquen escleroso y embarazo

Existe muy escasa informacion sobre LE
y embarazo. Algunas series con pocas pa-
cientes sugieren una mejora del LE duran-
te el embarazo,*® en comparacién con las
pacientes fuera del embarazo y sobre todo
en la lactancia, cuando el efecto de la mis-

ma, genera aumento de los sintomas en vul-
va y sequedad vaginal, que empeora el cua-
dro clinico.™

No se han descrito problemas a nivel fe-
tal con el uso de corticoides topicos.“?
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