
Introducción

La pitiriasis liquenoide (PL), conocida en la
literatura francesa como parapsoriasis en go-
tas, es una dermatosis inflamatoria adquirida,
infrecuente, de etiopatogenia desconocida,
generalmente benigna y autoinvolutiva. Se ca-
racteriza por lesiones papuloescamosas persis-
tentes, que evolucionan por brotes.

En 1894, Neisser1 y Jadassohn2 comuni-
caron esta enfermedad por primera vez, en ar-
tículos separados y, más tarde, Juliusberg3 des-
cribió una variante papuloescamosa crónica re-
currente.En 1902, Brocq4 la incluyó entre las pa-
rapsoriasis, denominándola parapsoriasis en
gotas o guttata.A estas entidades las definió co-
mo enfermedades eritematoescamosas idiopá-
ticas diferentes entre ellas, pero similares a la
psoriasis, que reunían ciertas características co-
munes: evolución prolongada o crónica, au-
sencia de prurito, resistencia a los tratamien-
tos tópicos e infiltrado de células redondas al-
rededor de los vasos dilatados. En 1916, Mu-
cha5 describió la variedad aguda y, en 1925, Ha-
bermann6 propuso denominarla PLEVA (pitiria-
sis liquenoide y varioliforme aguda).Degos7, en
1966, describió una variante grave de PLEVA,
la forma ulceronecrótica hipertérmica.

Caso clínico

Omar I. de 11 años de edad fue derivado a
este Servicio de Dermatología desde un con-
sultorio periférico, por presentar una erupción
polimorfa no pruriginosa generalizada, aun-
que con escasas lesiones en la cara, de 2 me-
ses de evolución. Las lesiones eran máculas y
pápulas eritematosas, petequias y algunas es-
camocostras.Se la había interpretado como sar-
na y se trató al paciente con acaricidas, sin ob-
tener respuesta.

Con diagnóstico clínico de PL, se le toma una
biopsia que informa hiperparaqueratosis, exo-
citosis, disqueratosis, espongiosis, alteración
vacuolar de la capa basal con algunos querati-
nocitos necróticos, en la epidermis y, en la der-
mis, denso infiltrado linfocitario perivascular que
alcanza la epidermis, tumefacción de células en-
doteliales y extravasación eritrocitaria.

Diagnóstico: PL aguda

Se inicia plan de tratamiento con fototera-
pia UVB de banda estrecha.

Comentario
Si bien históricamente la PL se agrupó con

las parapsoriasis, en los últimos tiempos, hay
una tendencia a separarla, sobre bases clínicas
e histológicas y a considerarla una entidad in-
dependiente.La PL es propia de los niños y adul-
tos jóvenes, algo más frecuente en varones, aun-
que algunos autores sostienen que hay un ne-
to predominio masculino. El 20% de los casos
se observa antes de los 10 años de edad y se
reconocen dos picos de frecuencia, uno a los
5 años y otro a los 10 años.La forma ulcerone-
crótica es más frecuente en niños que en adul-
tos, aunque en toda la literatura hay sólo 26 ca-
sos publicados.8-10 En las grandes casuísticas,
la incidencia es mayor en los meses de otoño
e invierno.11

La causa verdadera es desconocida y la
patogenia es un tema de constante debate. Si
bien algunos trabajos antiguos respaldaban una
patogenia por inmunocomplejos,12 en trabajos
más recientes se la considera una enfermedad
linfoproliferativa, probablemente disparada por
un estímulo antigénico, bacteriano, viral o pa-
rasitario,13 o una respuesta inflamatoria se-
cundaria a una discrasia primaria de células T.
La primera hipótesis (teoría infecciosa) se fun-
damenta en la existencia de brotes esporádicos
y el comienzo de la enfermedad en pacientes
con antecedente de infección respiratoria supe-
rior, faringitis estreptocócica o infección por
numerosos microorganismos que se han pos-
tulado como disparadores:adenovirus, virus de
Epstein-Barr, Toxoplasma gondii, parvovirus
B19, Streptococcus pyogenes, Staphylococcus
aureus, virus de la inmunodeficiencia humana
y citomegalovirus, aunque los resultados son in-
constantes.

El hallazgo de ADN genómico de parvovirus
B19 en la piel lesionada14 señala su posible fun-
ción en la patogenia de la enfermedad, pues
la incorporación del virus a los queratinocitos
puede perturbar su homeostasis inmunológica,
induciendo una nueva antigenicidad querati-
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nocítica, con la consiguiente activación de las
células T citotóxicas. La proximidad de las cé-
lulas T citotóxicas CD3+, CD8+, Tia-1+ a los que-
ratinocitos epidérmicos,14 como se observa en
todos los casos de PL, sugiere un mecanismo
de daño tisular mediado por estas células con-
tra un blanco epidérmico antigénico.15 Las cé-
lulas T citotóxicas destruyen sus blancos por ac-
tivación de la vía CD95/CD95L o por acción com-
binada de perforina y diferentes serinaprotea-
sas, como granzima A y B.

La segunda hipótesis etiopatogénica invo-
lucra a una discrasia de linfocitos T como el de-
fecto subyacente, basado en estudios que, ana-
lizando muestras por reacción en cadena de la
polimerasa y Southern Blot de reordenamiento
del gen del receptor de células T (TCR-γ), de-
mostraron la presencia de células T monoclona-
les en casos seleccionados, implicando una dis-
crasia celular T como el defecto subyacente.16-20

El cuadro clínico se caracteriza por una erup-
ción habitualmente difusa con predominio cen-
tral, compuesta por pápulas descamativas, en
general asintomáticas y sin compromiso extra-
cutáneo, aunque a veces, puede haber prurito,
ardor o fiebre. Según la apariencia y la dura-
ción de las lesiones, se reconocen dos formas,11

una aguda (PLEVA) y otra crónica (PLC). Am-
bas comparten muchas características clinico-
patológicas, lo cual sugiere que representan los
grupos polares de un espectro continuo, que
incluye estadios intermedios y formas super-
puestas.

Afecta preferentemente el tronco y la raíz
de los miembros, y es más marcada en los
pliegues de flexión. El compromiso facial y de
las mucosas bucal o genital es raro, pero se pue-
de detectar en la forma aguda.Las lesiones tien-
den a aparecer en grupos, de dos a ocho cada
día y su número total es variable, aunque ge-
neralmente hay varias docenas de pápulas.

PLEVA. Erupción repentina, polimorfa y, a
menudo, intensa (Figura 1), constituida inicial-
mente por pápulas eritematosas o eritemato-
parduscas de 3-5 mm de diámetro, que suelen
estar cubiertas por escamas finas y que pueden fu-
sionarse para formar placas. A medida que la
enfermedad progresa, sobre las pápulas apa-
recen vesiculopústulas que se umbilican y pro-
gresan a la necrosis hemorrágica, con imágenes
purpúricas y costrosas que, si se las remueve,
revelan úlceras necróticas. Las lesiones ne-
cróticas se curan en varias semanas y dejan una
cicatriz varioliforme (parches atróficos, por lo ge-
neral, hipopigmentados). Pueden observarse
recaídas, ya sea de la misma forma clínica ne-

crótica o bien de una forma más crónica, con
lesiones papuloescamosas.

Rara vez hay síntomas sistémicos, sobre to-
do al comienzo, cuando se puede observar fie-
bre, astenia y artromialgias. Hay una forma de
PLEVA rara y grave, con mortalidad alta (24%)
más frecuente en los niños, que comienza co-
mo una PLEVA típica y, tras un período de 2-6 se-
manas, las lesiones se extienden, aparecen
ampollas hemorrágicas o pústulas que evolu-
cionan a necrosis y ulceración, asociadas a fie-
bre intermitente, síntomas constitucionales y com-
promiso del estado general, inclusive artritis,
derrame articular, agitación, dolores abdomina-
les, neumonitis intersticial, malabsorción intesti-
nal y compromiso del sistema nervioso central.

PLC. Erupción habitualmente monomorfa
persistente y asintomática, compuesta de pá-
pulas aplanadas aisladas, eritematosas y des-
camativas (Figura 2), de 2-5 mm que, progre-
sivamente, se oscurecen para desaparecer en
2-3 semanas dejando una mácula pigmentada
que persiste algunos meses y, luego, desapa-
rece y puede dejar hipopigmentación residual.
La escama que está adherida en el centro se
despega en bloque con la cureta sin provocar
sangrado, dando lugar al signo típico de esca-
ma en lacre.Las lesiones aparecen y evolucio-
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Figura 1.
Pitiriasis liquenoide

aguda.



nan en grupos, coexisten lesiones de edades di-
ferentes y la enfermedad cursa con exacerba-
ciones y remisiones.Si bien algunos pacientes
tienen sólo lesiones agudas y otros, solamen-
te crónicas, en algunos casos coexisten ambos;
en otros, la enfermedad comienza con un tipo
de lesión y, luego, pasa al otro.8,21

Tanto la categorización clínica como la his-
tológica dependen del observador y se ha se-
ñalado que el diagnóstico histopatológico no re-
fleja estrictamente el cuadro clínico y la evolu-
ción de un paciente, puesto que depende del
estadio clínico en el que se obtuvo la biopsia.4

Histopatología

Depende de la forma clínica y el estado
evolutivo; la característica histológica más co-
mún es el infiltrado mononuclear linfohistioci-
tario perivascular que, primariamente, rodea y
afecta los vasos sanguíneos de la dermis su-
perior. En la epidermis, puede haber linfocitos
dispersos.

Hay dos cuadros histopatológicos básicos
PLEVA y PLC, pero entre estos dos cuadros ex-
tremos, pueden observarse todas las imágenes
intermedias, en función del estadio evolutivo.22,23

PLEVA: compromiso más severo de la pa-
red vascular, con edema endotelial y de la der-
mis superficial, y alguna extravasación de eritro-
citos. Lo más destacado es la necrosis focal
de queratinocitos con disqueratosis, pero hay
además balonización de queratinocitos, vesicu-
lización intraepidérmica y un infiltrado inflama-
torio muy denso, con migración de linfocitos y
eritrocitos a la epidermis.

PLC: en la dermis papilar, hay un infiltrado
moderado, paraqueratosis compacta, con acan-
tosis leve y exocitosis intraepidérmica de célu-
las mononucleadas.

La inmunohistoquímica muestra un infiltra-
do celular con predominio de células T y un
número variable de macrófagos y células de
Langerhans.24

En la PLEVA, los linfocitos T, sobre todo los
epidérmicos, parecen expresar en forma princi-
pal el marcador CD8, mientras que, en la PLC,
los linfocitos tendrían esencialmente un fenoti-
po CD4.18,25 El fenotipo citotóxico/supresor de
la PLEVA podría ser una respuesta más efec-
tiva para limitar el proceso, que el fenotipo hel-
per/inductor prevalente en la PLC.

Diagnóstico

El diagnóstico se fundamenta en la clínica
y se confirma por el examen histopatológico que
debe incluir las siguientes características:reac-
ción vascular linfocítica en la dermis alta y me-
dia, extravasación eritrocitaria superficial, edema
dérmico, paraqueratosis, disqueratosis, hiper-
plasia psoriasiforme, desaparición focal (PLC)
o difusa (PLEVA) de la interfaz dermoepidérmi-
ca y, en la PLEVA, hay además queratinocitos
necróticos.

El examen histopatológico solo puede ser in-
suficiente para llegar a un diagnóstico definitivo,
pues los cambios histopatológicos pueden co-
rresponder a la evolución de las lesiones indi-
viduales.Para un diagnóstico correcto es esen-
cial la buena correlación clinicopatológica.

El diagnóstico diferencial debe incluir, ade-
más de la papulosis linfomatoide sumamente
rara en la infancia, los siguientes cuadros: para
la PLEVA:varicela, exantemas variceliformes por
virus herpes simple o enterovirus, sifilides vari-
celiformes, vasculitis leucocitoclástica; para la
PLC: psoriasis en gotas, pitiriasis rosada de
Gibert, sifilides, pitiriasis versicolor, eccemáti-
de acromiante, vitiligo, liquen escleroatrófico y
morfea guttata.
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El diagnóstico diferencial entre papulosis lin-
fomatoide y PLEVA puede ser muy difícil y hay
mucha confusión en la literatura sobre la rela-
ción entre estas dos entidades y la existencia de
linfoma T (CTCL) asociado a PLEVA.

Muchos dermatopatólogos consideran a la
PLEVA y la PLC como polos de un espectro
de una dermatosis reactiva individual benigna,
y consideran CTCL el polo monoclonal malig-
no, con la papulosis linfomatoide en el medio y
la posibilidad de que existan formas mixtas en-
tre ellos.

Tratamiento
No hay tratamiento específico.Las propues-

tas terapéuticas comprenden corticoides e in-
munomoduladores tópicos, antibióticos, corti-
coides y metotrexato sistémicos, y fototerapia,
esta última el tratamiento de referencia.

En estos pacientes, la luz solar es útil y se
han documentado excelentes respuestas tera-
péuticas a la fototerapia UVB.26,27 Algunos de
estos autores creen que la fototerapia UVB de
banda estrecha debería considerarse de prime-
ra línea, por la tasa más baja de efectos adver-
sos en el corto plazo, comparada con la banda
ancha, aunque las complicaciones a largo pla-
zo no están aún documentadas.26 Ha sido una
de las opciones terapéuticas28 desde 1921 y,
aunque su mecanismo de acción es descono-
cido, se cree probable que influencie la respues-
ta inmune.29

Laeritromicina oral (30-50 mg/kg/día) y a par-
tir de la adolescencia, tetraciclina (1-2 g/día) du-
rante dos meses como mínimo, suelen ser una
buena alternativa, aunque la respuesta es va-
riable, con mejoría para algunos del 87%, para
otros 65% y para otros 25%.11,30,31 La mejoría
clínica se evidencia habitualmente en 2-3 sema-
nas y, a partir de allí, la dosis debería reducir-
se gradualmente para prevenir una reagudiza-
ción.El mecanismo de acción no se conoce, pe-
ro parecería basarse en la capacidad de inhi-
bir la quimiotaxis de los monocitos.

En la variante ulceronecrótica, puede ser efi-
caz un curso corto de metotrexato, pero debe
usarse con precaución por los efectos secun-
darios.También se puede emplear prednisona
1-2 mg/kg/día, pero no se recomienda el uso
prolongado, excepto en la forma ulceronecróti-
ca, que puede administrarse sola o asociada
con metotrexato para ahorrar corticoides.

Si hay prurito, se pueden administrar agentes
antihistamínicos sistémicos.Los corticoides tópi-

cos de potencia media pueden ayudar a dismi-
nuir el componente inflamatorio, pero no influ-
yen en el curso global de la erupción.Los inmuno-
moduladores tópicos se han usado satisfactoria-
mente, aunque a veces, algunas lesiones rea-
parecen al interrumpir el tratamiento.32,33

A los niños con PL, se les debería permitir
concurrir a clase y compartir todas las activi-
dades escolares con sus compañeros. Como
con muchas dermatosis crónicas, hay que ex-
plicarle a los padres que la PL aclarará con el
tiempo, sin secuelas permanentes, aunque es
necesario controlar a estos niños por largo tiem-
po para detectar una probable transformación
en CTCL.

El curso de PL se caracteriza por exacer-
baciones y remisiones, con aparición continua
de lesiones nuevas; cada una de ellas persiste
de 2 a 4 semanas; la duración total del proce-
so es variable, pues si bien en algunos casos
dura 6-8 semanas, en otros, se prolonga por me-
ses o años.8,11,21

Las lesiones de la PLC pueden dejar hipo-
pigmentación residual y las lesiones severamen-
te necróticas de la PLEVA curan con cicatriz
varioliforme hipopigmentada.

El pronóstico de la PL es tema de debate
por su posible potencial maligno. Históricamen-
te se la ha considerado una enfermedad reacti-
va benigna, sin potencial maligno, pero se han co-
municado algunos casos de niños con PLEVA
que, luego, se transformaron en linfoma cutáneo
T y B.34-36 Sin embargo, se ha sugerido que al-
gunos pacientes con PLEVA y evidencia pos-
terior de linfoma, en realidad, padecieron papu-
losis linfomatoide desde el principio, linfoma de
células T de bajo grado de malignidad, clínica e
histológicamente similar a la PLEVA.La inmuno-
histoquímica puede ayudar a la diferenciación, ya
que la papulosis linfomatoide contiene grandes
células atípicas que expresan el antígeno CD30+
infrecuente en la PLEVA, y el 80% de estas cé-
lulas CD30+ expresan el antígeno CD4, mien-
tras que, en la PLEVA, predominan las CD8+.37

A partir de los análisis genético-moleculares
por Southern-blot, la presencia de clonalidad en
el infiltrado celular de un paciente con PL, aun-
que no es una prueba formal de malignidad, po-
dría ser un indicador de alto riesgo de desarro-
llar una neoplasia, y así representar un factor
pronóstico desfavorable.

Para el seguimiento, se propone controlar
asiduamente a estos niños en fase de brote y,
luego de la involución, es conveniente un exa-
men anual para controlar la posibilidad de una
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transformación maligna.El seguimiento se pue-
de interrumpir cuando el paciente no haya te-
nido lesiones durante varios años.
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