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RESUME

La ptiriasis liquenoide comprende un espectro clinicopatolégico de trastornos cutaneos inflamatorios conocidos
como ptiriasis liquenoide crénica (PLC), ptiriasis liguenoide y varioliforme aguda (PLEVA) y enfermedad ulcero-
necrotica febril de Mucha-Habermann. La PLEVA es una enfermedad con origen, incidencia y prevalencia desco-
nocidas; sin embargo, las infecciones se consideran la causa mas comtn, por lo que algunas vacunas y medica-
mentos son considerados una etiologia secundaria que debe tenerse en cuenta. El manejo farmacolégico no es
obligatorio y su objetivo es acelerar la recuperacién y mejorar la sintomatologia. Se presenta el caso de un paciente
masculino de 58 afios, quien consulté por lesiones consistentes en maculas, placas y costras localizadas en el
tronco y las extremidades proximales. En la biopsia de piel se encontrd infiltrado linfoide atipico epidérmico con
destruccién de anexos consistente con una ptiriasis liquenoide y varioliforme aguda de etiologia desconocida,
posteriormente tratada con antibiético sistémico y vaselina topica en las lesiones, con una mejoria satisfactoria.
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CUTANEOUS MANIFESTATIONS AND HISTOLOGIC CHARACTERISTICS
OF PITYRIASIS LICHENOIDES ET VARIOLIFORMIS ACUTA

SUMMARY

Lichenoid pityriasis comprises a clinicopathological spectrum of inflammatory skin disorders known as chronic
lichenoid pityriasis (PLC), acute lichenoid pityriasis and varioliform pityriasis (PLEVA), and Mucha-Habermann
febrile ulceronecrotic disease. PLEVA is a condition with an unknown origin, incidence, and prevalence; how-
ever, infections are considered the most common cause, with some vaccines and medications being secondary
etiologies to consider. Pharmacological management is not mandatory, and its goal is to expedite recovery and
improve symptoms. We present the case of a 58-year-old male patient who sought medical attention for lesions
consisting of macules, plaques, and crusts located on the trunk and proximal extremities. Skin biopsy revealed
an atypical lymphoid infiltrate in the epidermis with annex destruction consistent with acute lichenoid and va-
rioliform pityriasis of unknown etiology, subsequently treated with systemic antibiotics and topical petroleum
jelly on the lesions, resulting in satisfactory improvement.

KEY WORDS: Febrile ulceronecrotic Mucha-Habermann disease; Pityriasis; Pityriasis lichenoides et varioli-

formis acuta.

CASO CLINICO

Hombre de 58 anos, mestizo, en condicién de habitan-
te de calle, consumidor de bazuco y con antecedente
de mielopatia traumatica, en manejo con pregabalina.
Es hospitalizado en el servicio de dermatologia por un
cuadro de una semana de evolucién consistente en la
aparicion de una lesién costrosa en el muslo derecho,
posteriormente con rapida aparicién de lesiones gene-
ralizadas eritematosas asintomaticas. No asociaba des-
encadenantes o atenuantes, no habia presentado episo-
dios similares previamente, ni estaba asociado a otros
sintomas. Inicialmente recibi6 cefalexina, sin mejoria.

En la evaluacién se encontraron lesiones que compro-
metian el 90% de la superficie corporal consistentes
con maculas eritematosas con bordes difusos, papulas
de color café rojizo de aproximadamente 5 mm, placas
eritematosas descamativas con costras hemorragicas y
necréticas, localizadas en el tronco y las extremidades
proximales (Figura 1).

Al momento de su hospitalizacién, el hemoleucograma,
la funcién hepatica y renal se encontraron sin altera-
ciones; el perfil infeccioso fue negativo; Gnicamente se
evidenci6 una PCR levemente elevada. En la biopsia de
piel se report6 un infiltrado linfoide atipico epidérmico
con destruccion de los anexos, que confirmé el diagnos-
tico de PLEVA (Figura 2).
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Se inici6 manejo con doxiciclina en 100 mg/dia y beta-
metasona topica con vaselina sobre las lesiones cada
12 horas. El paciente presentd una mejoria de un 80%
de las lesiones en la cita de seguimiento tres semanas
después.

DISCUSION

La ptiriasis liquenoide y varioliforme aguda, también
llamada PLEVA, es una enfermedad cutanea inflama-
toria de origen incierto, con incidencia y prevalencia
desconocidas, poco comin, que afecta principalmente
a hombres jovenes @,

Aunque se desconoce la etiologia exacta de la PLEVA,
se sospecha que puede ser explicada por una respuesta
inmune clonal frente al antigeno microbiano, que gene-
ra una respuesta aberrante ante infecciones por virus
de Epstein-Barr, VIH, varicela zoster, Toxoplasma gon-
dii, estreptococo del grupo A y virus del herpes simple
tipo 2 @3, ademas de verse asociada a la aplicacion
de vacunas contra el VPH, la influenza, el tétanos y la
triple viral, o por el uso de medicamentos como atezo-
liruzumab, pembrolizumab y difenilciclopropenona
tépica. Sin embargo, no debe descartarse la hipotesis
sobre la linfoproliferacién y discrasia de células T 2.
En cuanto a su fisiopatologia, se cree que hay depdsitos
de IgM y C3 en las lesiones cutaneas, que producen una
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Figura 1. A. Fotografia inicial: maltiples placas redondeadas de bordes regulares, bien definidos, eritematosas,
con costras hematica, dispersas en el tronco y las extremidades proximales. B. Fotografia inicial: maltiples placas
redondeadas, eritematosas, con la caracteristica de descamacion en oblea, localizadas en los glteos y los muslos.
C. Fotografia inicial: multiples placas redondeadas de bordes regulares, bien definidos, eritematosas, con costras
hematica, dispersas en la espalda.

Figura 2. A. Biopsia de pie (hematoxilina y eosina, x 4,0): se observa epidermis acantdsica con paraqueratosis,
espongiosis, cambio de interfase vacuolar y eritrocitos intraepidérmicos. B. Biopsia de piel (hematoxilina y eosina,
x £40): se observa, con mayor detalle, queratinocitos necréticos y exocitosis de linfocitos. C. Biopsia de piel: no hay

inmunorreactividad para el marcador CD30 (x10).

reaccion de hipersensibilidad o de complejos inmunita-
rios, asociada a una elevacion de los linfocitos T citoto-
xicos en contraste con los linfocitos CD4 y las células de
Langerhans 2. Es de resaltar que no se considera un
fenémeno vasculitico por falta de fibrina en las paredes
de los vasos y ausencia de trombos en la luz de estos ©.

Clinicamente inicia como una erupcién espontanea,
con periodos de remisiones variables. Aparecen ma-
culas eritematosas asintomaticas que evolucionan a

papulas de 2 a 15 mm, difusas, de color café rojizo en
varias etapas, cubiertas por escamas adheridas en el
centro, pero que desprenden facilmente en su periferia.
Estas lesiones rapidamente progresan a pistulas y vesi-
culas con costras hemorragicas o necréticas localizadas
principalmente en el tronco y las extremidades proxi-
males, especialmente en las regiones de flexién @2, No
se describe compromiso de las mucosas. Existe una va-
riante llamada PLEVA penfigoide, en la que se eviden-
cian lesiones que progresan a bullas y se asocian a an-
ticuerpos BP180 @. Aproximadamente en una semana,
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algunas lesiones empiezan a resolver, aunque otras van
apareciendo, con evidencia de lesiones en todos los es-
tadios. Los pacientes pueden ser asintomaticos o mani-
festar dolor urente y prurito; ademas, es importante re-
saltar la presencia de sintomas sistémicos como fiebre,
dolor abdominal, diarrea y artralgias. Finalmente, las
lesiones cutaneas resuelven dejando cicatrices, junto
con hiper o hipopigmentacién postinflamatoria ©.

Aunque el diagnostico es principalmente clinico, se
recomienda realizar biopsia de piel en sacabocado
para confirmarlo ©. Suele observarse un infiltrado lin-
fohistiocitico en cufia en la dermis, espongiosis, pa-
raqueratosis, acantosis leve y necrosis variable de los
queratinocitos *-3. Ademas, los estudios de inmunohis-
toquimica que demuestran infiltrado inflamatorio con
gran cantidad de linfocitos T CD8 en la dermis junto con
tinciones negativas para CD30 ayudan a descartar otras
entidades, como la papulosis linfomatoide ©.

Se han descrito casos de desarrollo de linfomas cuta-
neos de células T en pacientes con PLEVA preexistente;
sin embargo, en multiples articulos de revisién se ha
concluido que son reportes infrecuentes, por lo que la
PLEVA se contindia definiendo como una entidad be-
nigna. No obstante, debe sospecharse del desarrollo de
linfomas si hay presencia de placas inflamatorias per-
sistentes, desarrollo de nédulos o tumoracion ®9,

La terapia farmacologica no es obligatoria al conside-
rarse la PLEVA como una entidad benigna y autolimi-
tada, aproximadamente de semanas a afos. El objetivo
del tratamiento es acelerar el proceso de recuperaciéon y
mejorar la sintomatologia; por lo tanto, se indica cuan-
do hay lesiones extensas, persistentes y sintomaticas
69, En cuanto a las terapias manejadas, se encuentra
como primera linea el uso de antibi6ticos por sus pro-
piedades antiinflamatorias, como la doxiciclina, la mi-
nociclina o la eritromicina en nifios; estas se usan, en
promedio, durante tres meses o hasta la resolucién de
las lesiones. Asociados a esta terapia se administran
antihistaminicos sistémicos para disminuir el prurito y
para los manejos locales del cuidado de la herida. Con-
comitante, se usa fototerapia UVB-NB, UVA1 y PUVA,
salvo que esta opcion es mas limitada por el acceso, los
costos y las comorbilidades de los pacientes 35,
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En casos refractarios se usan como terapia coadyuvante
los corticoesteroides y el metrotexato . Otros medica-
mentos que se han utilizado son la acitretina, la dapso-
na y la ciclosporina, aunque su evidencia es escasa de-
bido a que los resultados se ven sesgados por la posible
autorresolucion de la enfermedad ©®.

El prondstico suele ser excelente por tratarse de una en-
tidad benigna; sin embargo, en contados casos puede
evolucionar a una variante letal, como la enfermedad
ulceronecrotica febril de Mucha-Habermann (FUMHD),
que se considera una emergencia dermatologica al pre-
sentarse lesiones fulminantes generalizadas consisten-
tes en placas ulceronecréticas y plarpura, asociadas a
sintomas constitucionales . Esta entidad puede mos-
trarse similar al sindrome de Stevens-Johnson por su
rapida progresion y afeccién de las mucosas; compren-
de una tasa de mortalidad de aproximadamente el 25%,
lo que aumenta proporcionalmente con la edad ©. Los
desenlaces fatales pueden ser causados por tromboem-
bolismo pulmonar, choque hipovolémico, trombosis de

la arteria mesentérica superior, sepsis o paro cardiaco
3,7

En cuanto al tratamiento, no hay consenso sobre cual
es la terapia mas efectiva debido a la etiologia incierta,
por lo que se usan terapias combinadas con esteroides
sistémicos, ciclosporina, inmunoglobulina, dapsona,
aciclovir e infliximab; sin embargo, es importante des-
tacar que el uso de una terapia inmunosupresora agre-
siva sin respuesta beneficiosa rapida puede deteriorar
lainmunidad, complicarse con sepsis, hasta finalmente
llegar a la muerte G-89,

CONCLUSION

La ptiriasis liquenoide y varioliforme aguda es una en-
fermedad poco comiin, con prevalencia incierta. Si bien
su patogenia es controversial, se considera una entidad
benigna y autolimitada. El manejo farmacolégico no es
obligatorio y sus objetivos son acelerar la recuperacion
y mejorar la sintomatologia. Es importante el conoci-
miento de esta por parte del grupo interdisciplinario de
salud debido a que requiere un constante seguimiento
para evitar la evolucioén a su variante letal Mucha-Ha-
bermann.
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Puntos clave

e La ptiriasis liquenoide y varioliforme aguda es una enfermedad cutanea infla-
matoria generada por una reaccién aberrante de hipersensibilidad o complejos
inmunitarios.

e Se sospecha que es causada por una respuesta aberrante ante infecciones por
virus de Epstein-Barr, VIH, varicela zoster, Toxoplasma gondii, estreptococo del
grupo A y virus del herpes simple tipo 2. Aunque también debe indagarse sobre
vacunas y medicamentos recientes.

¢ La terapia farmacolégica no es obligatoria por tratarse de una entidad benigna y
autolimitada, aunque se indica antibi6tico cuando hay lesiones extensas, persis-
tentes o sintomaticas.

e  Elobjetivo del tratamiento es realizar un constante seguimiento para evitar la evo-
lucién a su variante letal Mucha-Habermann.
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