. Del sintoma al diagnéstico diferencial

Liguen estriado. Facil de ver

y confundir

PUNTOS CLAVE

® laetiologia del liquen estriado es desconocida, posible-
mente es el resultado de una combinacién de predispo-
sicion genética y factores ambientales.

e Su incidencia real es desconocida; su presentacion es
mas frecuente durante la infancia.

e Se presenta inicialmente como papulas que suelen con-
fluir en bandas que habitualmente siguen las lineas de
Blashko localizadas frecuentemente en las extremida-
des, habitualmente asintomaticas. Las formas de pre-
sentacion son liquen estriado tipico, albus o ungueal.

e Eldiagnostico es clinico, con un amplio diagnéstico dife-
rencial.

e Altratarse de un cuadro autolimitado y benigno, no pre-
cisa tratamiento.

INTRODUCCION

El liquen estriado (LE) es una dermatosis inflamatoria au-
tolimitada de etiologia desconocida que cursa con lesiones
cutdneas de distribucion lineal y que afecta preferentemente
a ninost*.

La descripcion inicial de este cuadro, que se denomind como
trophoneurose lichenoid, se debe a Balzer y Mercier en 1898480,
Posteriormente, en 1941, Senear y Caro dieron el nombre de
lichen striatus a esta patologfa®**.

Otras denominaciones son trofoneurosis liquenoide, derma-
tosis lineal liquenoide, erupcion lineal papulovesiculosa, der-
matitis de Blaschko y BLAISE (Blaschko linear acquired inflam-
matory skin eruption)>*.
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CASO CLINICO

Nifio de 2 afios cuyos padres consultan por la aparicion de
una banda lineal maculopapulosa estrecha, continua, hipocro-
ma, desde la ingle hasta el tobillo derecho. Asintomatica (sin
prurito), se inicié en la ingle y fue extendiéndose durante un
periodo de una semana aproximadamente. El resto de la explo-
racion es normal (Figura 1).

¢ Antecedentes familiares: abuelo materno con pancreati-

tis cronica. Bisabuelos de ambas ramas fallecidos por
cancer de colon.

e Antecedentes personales: dermatitis atopica leve bien

controlada.

e Diagnostico: liquen estriado albus.

Se explica a los padres el cuadro clinico y de acuerdo con
ellos se mantiene una actitud expectante, sin tratamiento.
Nueve meses mas tarde persiste en todo el trayecto descrito
una hipopigmentacion residual muy atenuada (Figura 2).

EPIDEMIOLOGIA

e Raza:sin predileccion racial®?.

e Sexo: algunos estudios muestran una distribucion igual
por sexo**¥*y en otros encuentran una incidencia ma-
yor en el sexo femenino* #6792,

e Frecuencia: poco frecuente*”%!2 aunque la incidencia
real es desconocida®y posiblemente sea infradiagnosti-
cado™2

e Edad: puede ocurrir a cualquier edad, aunque se presen-
tamas frecuentemente en la infancia**2. Mas del 50% de
los casos se presentan entre los 5y 15 anos de edad®®?,
con una edad media de 4 afios®.
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Figura 1. Imagen del caso al diagndstico.

ETIOLOGIA

Su etiologia es desconocida***7#*, Se piensa en una combi-
nacion de predisposiciéon genética con factores ambienta-
|esl,2,4,6,7,9—11.

Algunos autores han sugerido la implicacion de un mosai-
cismo que afecta linealmente a los queratinocitos. En condicio-
nes normales, esta condicién genética no se expresaria fenoti-
picamente, precisando para su manifestacion clinica la accion
de estimulos desencadenantes externos. Un factor externo in-
duciria la expresion de algunos antigenos de superficie en el
clon de células anormales, produciendo una pérdida de tole-
ranciainmunoldgica y una respuesta inflamatoria mediada por
células T citotoxicas® #6721,

Dicho factor externo podria tratarse de una infeccion, un
embarazo, vitiligo, ciertos tratamientos farmacolégicos (deada-
limumab, etanercept, metronidazol), trasplante de células ma-
dre de sangre periférica alogénica, inmunizacion (bacilo de
Calmette-Guérin [BCG], triple virica, hepatitis B), picaduras,

Figura 2. Imagen del caso a los 9 meses.

varicela, gripe y exposicion solar entre otros***#"21 Solo pudie-
ron encontrarse factores desencadenantes en 5 de 115 pacien-
tes del estudio de Patrizi®.

La atopia puede ser un factor predisponente para la apari-
cion del LE, pero no un desencadenante ni un condicionan-
te4721012 Patrizi encuentra en el 61% de los casos historia fa-
miliar o personal de atopia y en el 30% clinica de dermatitis
atopica, rinitis alérgica 0 asma?, aunque este factor no es reco-
nocido por todos los autores’.

La respuesta autoinmune frente al clon de queratinocitos
mutados en nifos puede ser muy intensa, provocando la elimi-
nacion de los clones mutantes, lo que explicaria la desaparicion
de liquen estriado albus y la escasa frecuencia de recidivas. En
los adultos, padecer una reaccion inmunolégica incompleta
justificaria la posible aparicion de recaidas en blaschkitis**°.

CLINICA

El liquen estriado se inicia, frecuentemente, como papulas
que en unos pocos dias o semanas pueden confluir en una ban-
da lineal, continua o interrumpida, de coloracién variable: eri-
tematosas, marronaceas, color piel o hipopigmentadas, lisas,
escamosas o de superficie plana, en alguna ocasion vesicula-
res**67412 |3 banda puede ser de pocos milimetros a 1-2 cm de
ancho y desde unos pocos centimetros a ocupar una extremi-
dad completa en longitud**”**®'2 En raras ocasiones se presen-
ta de forma bilateral o como muiltiples bandas paralelast79%.

En dos tercios de los casos estan localizadas en una extremi-
dad y en menos ocasiones en la cabeza, cuello o gliteos 61012,
Se desarrollan generalmente siguiendo las lineas de Blashko**”
(Figura 3).
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Figura 3. Esquema de las lineas de Blaschko.

Suelen ser asintomaticas*¢#1%1 E| prurito es poco frecuente
y se resuelve espontaneamente en varios mesest?#681112

El compromiso ungueal es poco frecuente y puede ocurrir
antes, después o simultdaneamente de la afectacion cutanea o
aparecer aisladamente, en forma de surcos longitudinales, divi-
sion, onicolisis, perdida de ufas, hiperqueratosis o adelgaza-
miento del lecho ungueal, pits, onicodistrofia**#67%12 Predomi-
naenlamanoyen lamitad de los casos se observa en el pulgar®.

Segun la morfologia de las lesiones se identifican tres patro-

nes clinicos*”:

e Liquen estriado tipico: papulas rosadas, rojas o color de
la propia piel (89/115 pacientes) a veces con superficie
escamosa (5/115). En conjunto el mas frecuente, 81,7%.

e Lliquenestriadoalbus: maculas o papulas hipopigmenta-
das desde el inicio con escasas papulas liquenoides rosa-
das tipicas. Es el 15,6% de los liquenes estriados. Es mas
frecuente en fototipos cutaneos Ill a VI?*.

e Lliquen estriado ungueal: onicodistrofia, adelgazamien-
to, surcos longitudinales, hoyuelos, deshilachado y oni-
colisis e incluso pérdida transitoria de la ufa en la parte
lateral o0 mas raramente medial de la ufia. Supone el
2,6% de los liquenes estriados.

DIAGNOSTICO

Es clinico por su apariencia y patron de desarrollo caracteris-
tico siguiendo las lineas de Blaschko?“>721,

Los rasgos histopatolégicos son inespecificos y dependen
de la fase evolutiva del proceso, no son muy utiles para el diag-
nostico**>7#11 Se presentan tres patrones histopatoldgicos
sugerentes: inespecifico, de reaccién liquenoide focal y espon-
giosis®.

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL

Patologia que sigue o puede seguir las lineas de Blaschko

e Blaschkitis*”#1%:se da en adultos. Morfologia papulovesi-
cular, muy pruriginosa, a menudo multiples de preferen-
cia localizada en tronco, con resolucion mas rapida y re-
cafdas mas frecuentes que el liquen estriado Algunos
autores la consideran variante del LE en el adulto.

e Liquen plano lineal o blaschkoide**791012; |35 papulas
son violaceas, pruriginosas y de distribucion lineal.

e Nevus epidérmico lineal?#6791012; se caracteriza por pla-
cas papilomatosas o verrucosas (nevus epidérmico ve-
rrucoso lineal) del color de la piel o marronaceas, for-
mando lesiones lineales que pueden seguir las lineas de
Blaschko. Suelen ser asintomaticos. La variedad inflama-
toria (NEVIL)346791012 se distingue por los siguientes cri-
terios: 1) lesion verrugosa lineal con intenso prurito;
2) inicio a edad temprana; 3) histologia de la epidermis
psoriasiforme con infiltrado de células inflamatorias, y
4) resistencia a la terapéutica. Cuando se asocia a mani-
festaciones 6seas, oculares, viscerales y neurolégicas,
forma parte del sindrome del nevo epidérmico o sindro-
me de Solomon y Schimelpenning.

¢ Incontinencia pigmenti®®: es una genodermatosis auto-
sémica dominante ligada al cromosoma X, que se produ-
ce casi siempre en mujeres. Sigue el patron de lineas de
Blaschko tipo 1A. Las manifestaciones clinicas aparecen
al nacimiento o poco después. Inicialmente son vesicu-
las que desapareceny pasan a la etapa verrucosa, poste-
riormente a la hiperpigmentaria y finalmente al estadio
hipopigmentario, siendo estas ultimas etapas cuando se
pueden confundir esas lesiones residuales lineales y el
LE de los nifios. Se acompafa de defectos oculares, cere-
brales y dentales.

e Lupus eritematoso cutaneo lineal**”: sigue las lineas de
Blaschko. No suele evolucionar a lupus eritematoso dise-
minado. Se localiza preferentemente en la cara y el cue-
llo, no siempre las lesiones son papulosas y son mas per-
sistentes que las del liquen estriado. La histopatologia es
diferente.
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e Enfermedad de Darier lineal>*®"*2: pequefas papulas
queratosicas con una distribucion lineal siguiendo las
lineas de Blaschko. Recurrente y de evolucion cronica.

e Poroqueratosis lineal>#6721012; erupcion de papulas que
siguen un trayecto que se dispone siguiendo las lineas
de Blaschko. Estas papulas suelen unirse formando au-
ténticas placas que dejan un centro atréfico y un borde
discretamente sobreelevado.

e Hipomelanosis de Ito%”: maculas hipopigmentadas a lo
largo de las lineas de Blaschko, asociadas a sintomas sis-
témicos en el 75% de los pacientes. Las lesiones estan
presentes al nacimiento o en el primer afo de vida en un
70% de los casos.

Patologia que no sigue las lineas de Blaschko

e Nevo acromico®: hipopigmentado, sin inflamacion ni le-
sion previa.

e Psoriasis lineal?*6791912; presenta fendmeno isomdrfico
de Koebner, histologia caracteristica y se suele acompa-
far de lesiones tipicas bilaterales.

e Nevus unius lateris®: es un nevo congénito lineal limitado
a un lado del cuerpo o partes de las extremidades de un
lado del cuerpo. En las extremidades las lesiones usual-
mente siguen el eje largo y se pueden disponer en rayas,
bandas o parches espirales continuos o rotos. En el tronco
por lo general tienen una orientacion transversal, como si
siguiera la distribucion de los nervios intercostales.

e Esclerodermia lineal*!: patron en banda o lineal de in-
duracion con hiper- o hipopigmentacion. Asocia atrofia
de la piel y tejidos subyacentes.

e Otras patologias: herpes zoster®, exantema fijo medica-
mentoso lineal*’?, verrugas®*, enfermedad injerto con-
tra huésped lineal? larva migrans cutanea®’, vitiligo®®,
dermatitis de contacto®, neurodermatitis lineal®®*, li-
quen nitido**7#1, dermatitis atopica® y onicomicosis®.

EVOLUCION Y PRONOSTICO

EI LE es un trastorno autolimitado®*>#%%%2 Sus lesiones re-
miten entre unos meses y 2 afios segun diversos autores*®™.,
Tiene una duracion media de 6 meses, su resolucion puede de-
jar una hipopigmentacion residual**2en el 28,57% de los casos
o hiperpigmentacion®*® en el 8% de los casos.

La resolucion del LE en la unia puede ser mas prolongada®*?,
pero se resuelve espontaneamente sin deformidad**’*. Las re-
caidas no son frecuentes*©"%,

TRATAMIENTO

En principio, debido a la evolucion autolimitada y benigna
de este cuadro, no precisa habitualmente tratamiento>?*7202,
Se debe tranquilizar a la familia y al paciente2®2.

Se pueden usar emolientes y esteroides tépicos en caso de
que se asocie sequedad y prurito, aunque no necesariamente
aceleran la resolucion del cuadro®*>71°12 3sicomo antihistami-
nicos orales*"*.

Se han usado tacrolimus y pimecrolimus con éxito en el tra-
tamiento de lesiones persistentes y pruriginosas™%, asi
como analogos topicos de la vitamina D*y, en el caso de afecta-
cion ungueal, tacrolimus®.

También se ha utilizado terapia fotodinamica con acido amino-
levulinico metiloy dosis bajas de corticoides sistémicos o acitretina®.
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