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CUADROD CLINICO

Una nifia de 13 afios de edad, sin antecedentes de relevancia, que consulta al departamento de Dermatologia Pedia-
trica, por presentar multiples lesiones asintomaticas de 3 afios de evolucién. Inicialmente aparecieron a nivel del
dorso de ambos pies, extendiéndose progresivamente a varias partes del cuerpo. Al interrogatorio, la madre no refiere
antecedentes de enfermedades autoinmunes concomitantes, ni familiares. Al examen fisico, se observaron miltiples
placas queratéticas, de aspecto verrugoso, redondas, blanquecinas, ubicadas en dorso de ambas manos y cara lateral

de pies, mufiecas y rodillas, sin afectacion del area genital (Foto 1y 2).

Foto 1 a,b. Placas blanquecinas
hiperqueratésicas en dorso de
manos y munecas.

Foto 2 a,b. Placas blanquecinas
hiperqueratésicas en rodillas y
cara lateral de ambos pies.
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A la dermatoscopia se visualizan lesiones blanco-naca-
radas con una marcada acentuacion folicular en el inte-

rior de las mismas (Foto 3).

jCUAL ES EL DIAGNOSTICO?

La histopatologia reveld hiperqueratosis epidérmica con
taponamiento folicular, atrofia del estrato de malpighii y
aplanamiento de las crestas, junto con homogeneizacién
de las bandas de colageno, vasos telangiectasicos dila-
tados y un infiltrado inflamatorio mononuclear perivas-
cular que afecta la dermis superficial (Foto 4). En base a
los hallazgos clinicopatoldgicos se establecio el diagnds-
tico de liquen escleroso. Teniendo en cuenta el aspecto
clinico principal de las lesiones, se consider6 la variante
queratdtica. El tratamiento se inici6 con corticoides té-
picos, asociado con fototerapia UVA, con una mejoria

clinica parcial y regresion del componente queratotico.

DISCUSION

El liquen escleroso (LS) es una enfermedad cutanea

inflamatoria crénica, poco frecuente en la infancia,
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Foto 3 (IZQ). A la dermatoscopia se visualizan placas blanquecinas con tapones
cérneos.
Foto 4 (SUP). Histologia con HE donde se observa caracteristicas histopatol6-
gicas de la enfermedad

que afecta principalmente la piel anogenital y peri-
neal, aunque pueden desarrollarse en menor medida, de
forma simultdnea o aislada lesiones extragenitales.1-3
Actualmente existe una evidencia creciente que su pro-
bable etiopatogenia sea autoinmune en individuos ge-
néticamente susceptibles.1,2 A edades pediatricas, afecta
mas comunmente a las nifias prepiberes. Las lesiones
clasicas consisten en papulas poligonales blancas que se
unen en placas, adquiriendo progresivamente una su-
perficie lisa, atréfica y de porcelana blanca.1-3 Una va-
riante clinica rara y atipica llamada liquen escleroso
queratdtico se describid en sitios extragenitales, carac-
terizada por tapones foliculares prominentes y lesiones
con aspecto verrugoso.4,5 Su diagndstico se establece
en base a un correlato clinico-patoldgico. Los hallazgos
microscopicos caracteristicos en las lesiones tempranas
son ortohiperqueratosis, atrofia, oclusién folicular por
tapones cornificados, un infiltrado mononuclear lique-
noide y una dermis papilar edematosa y homogeneizada;
mientras que en las lesiones mds antiguas el infiltrado
inflamatorio se vuelve escaso y parcheado y la dermis
superficial hialinizada y esclerética.1-5 Los principales

diagndsticos diferenciales de LS son vitiligo, hipopig-

-051



Haga su Diagndstico M. Pieretti et. al

mentacién postinflamatoria, verrugas planas, liquen lichen sclerosus: a challenge for clinicians. Pediatr
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mera linea!»¢ El esquema recomendado es un curso de OM. Disseminated lichen sclerosus in a child: a
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roides ultrapotentes tépicos son el tratamiento de pri-

induccién de 3 meses, luego se usa segun sea necesario. case report. An Bras Dermatol. 2015; 90(2):283-4.
4. Criado PR, Lima FH, Miguel DS, Valente NY, Vas-
concellos C, Sittart JA. Lichen sclerosus: a ke-

Aproximadamente 75% de los pacientes se vuelven li-

bres de sintomas y el 25% experimenta una mejoria . .
ratotic variant. J] Eur Acad Dermatol Venereol.

subjetiva con ellos$ El tratamiento complementario con 2002;16:504-5.

fototerapia es una opcidén favorable en casos extrageni- 5. Uzuncakmak TK, Akdeniz H, Suslu H, Zemheri E
tales con gran extensién de la enfermedads* and Karadag S. Folliculocentric hyperkeratotic
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fully treated with narrowband ultraviolet B pho-
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2018; 43:pp91-93.
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WHAT IS THE DIAGNOSIS

Generalized keratotic plaques
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CLINICAL PICTURE

A 13-year-old female patient, with no relevant medical history, consulted the Pediatric Dermatology Department due
to multiple asymptomatic 3-year lesions. Initially, they appeared on the back of both feet, progressively spreading to
several parts of the body. During the medical consultation, the mother did not report any previous concomitant au-
toimmune or familial diseases. Physical examination showed multiple wart-like, round and white keratotic plaques
at the back of both hands and lateral side of the feet, wrists and knees. The genital area was not affected (Picture 1).

Dermoscopy revealed pearly white lesions with inner marked follicular accentuation (Picture 2).

Foto 1 a,b. Placas blanquecinas
hiperqueratésicas en dorso de
manos y munecas.

Foto 2 a,b. Placas blanquecinas
hiperqueratésicas en rodillas y
cara lateral de ambos pies.
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WHAT IS THE DIAGNOSIS?

Histopathology revealed an epidermal hyperkeratosis
with follicular plugging, atrophy of the stratum Mal-
pighi and flattening of the rete ridges, in conjunction
with homogenized collagen bands, dilated telangiec-
tatic vessels and an inflammatory mononuclear pe-
rivascular infiltrate affecting the superficial dermis
(Picture 3). Based on the clinicopathological findings,
Lichen sclerosus was diagnosed. In consideration with
the main clinical aspect of the lesions, a keratotic va-
riant was contemplated. Treatment initiated with to-
pical corticosteroids and UVA phototherapy, which re-
sulted in partial clinical improvement and regression of

the keratotic component.

DISCUSSION

Lichen sclerosus (LS) is a chronic inflammatory di-
sease of the skin which rarely occurs in infants. It
mainly affects anogenital and perineal skin. However,
concurrent or isolated extragenital lesions can be de-

veloped with minor occurrence’>3 Nowadays, there is
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Foto 3 (IZQ). A la dermatoscopia se visualizan placas blanquecinas con tapones
cérneos.
Foto 4 (SUP). Histologia con HE donde se observa caracteristicas histopatol6-
gicas de la enfermedad

strong evidence that the disease may have an autoim-
mune etiopathogeny in genetically susceptible pa-
tients?> Among pediatric patients, prepubescent girls
are the most commonly affected. Typical lesions are
white polygonal papules that coalesce into plaques and
progressively acquire a smooth, atrophic and porce-
lain-white surface.’»3 A rare clinical and atypical variant
known as keratotic lichen sclerosus has been described
to have appeared in extragenital areas, characterized by
prominent follicular plugs and wart-like lesions45 Its
diagnosis is established based on a clinical-pathologic
correlation. Characteristic microscopic findings in early
lesions correspond to orthohyperkeratosis, atrophy, fo-
llicular occlusion by cornified plugs, a lichenoid mono-
nuclear infiltrate and a homogenized and edematous
papillary dermis. In older lesions, inflammatory infil-
trates become scarce and patchy, while the superficial
dermis turns sclerotic and hyalinized.-> The main di-
fferential diagnoses of LS are vitiligo, postinflammatory
hypopigmentation, flat warts, lichen planus, lichen
simplex chronicus and morphea> Topical ultrapotent
corticosteroids are the first-line treatment.>® Treat-

ment duration corresponds to three months.
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Afterwards, they are applied when necessary. Approxi-
mately, 75% of patients become asymptomatic and
25% show subjective improvement’ Complementary
phototherapy treatment is a favorable option in extra-

genital cases that potentiate the spread of the diseases®
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