ARTICULO DE REVISION

Liquen estriado
Lichen striatus

INTRODUCCION

El liquen estriado (LS) o erupcion inflamatoria cutdnea
adquirida sobre las lineas de Blaschko (BLAISE por sus
siglas en inglés) es una dermatosis inflamatoria autolimi-
tada adquirida poco frecuente y cuyo diagnostico se basa
fundamentalmente en la sospecha clinica'*.

El primer antecedente historico de la descripcion de la
enfermedad data del afio 1898, cuando Balzer y Mercier
detallaron por primera vez una erupcion papular y lineal,
que ellos llamaron trophonurosis liguenide. Cuarenta afios
después (1941) Sean y Caro propusieron el nombre de
liquen striatus para esta patologia'.

La distribucion de las lesiones en las lineas de Blaschko
orienta a un mosaicismo somatico, aunque no se han detec-
tado auln los genes implicados. Los estudios retrospectivos
de Taniguchi y Patrizzi encuentran una mayor incidencia
en la infancia y con predominancia del sexo femenino'2

La clinica se caracteriza por la presencia de numerosas
papulas planas, eritematosas de 2 a 4mm que luego se
tornan hipocromicas, de aspecto liquenoide (Fotografia
1-3), se agrupan y toman una distribucidn lineal siguiendo
a las lineas de Blaschko predominantemente en torax y ex-
tremidades, dichas lineas que corresponden a la migracion
embrionaria de clones de células cutaneas, dérmicas y epi-
dérmicas derivadas de un nimero limitado de precursores
(Tabla 1). Si bien mayoria de lesiones siguen a las lineas de
Blaschko, hay casos en los que la distribucion sigue a las li-
neas de Sherrington, lineas virtuales normalmente invisibles
en las razas blancas pero evidentes en algunas condiciones
y que corresponden a las lineas de demarcacion de la
pigmentacion. El liquen estriado aparece de forma subita
con progresion distal o proximal durante dias, semanas o
meses; se resuelve en un plazo de 6 a 24 meses, pudiendo
quedar una hipopigmentacion residual transitorias7.

César Ramos', Francisco Bravo'

Tabla 1. Localizacidn de lesiones de LS.

Ubicacién Patrizi* Taniguchit Kennedy
(n=115) (n=89) (n=61)
Pierna 34% 5.7% 6.54%
Muslo y miembro inferior 6% - 42.62%
Brazo 27.8% 34.8% 13.12%
Lifpr:z:: y extremidad 7% ) 1476%
Mano 1.7% - =
Tronco 25% 10% 11.48%
Cabeza 13% 3%+ 11.48%

* Hubo un total de 131 lugares de afectacion, ya que en 23 pacientes se afectd mds de una
parte del cuerpo, 92 con compromiso unilateral y tres con compromiso ingueal.

' 80 pacientes presentaron compromiso unilateral y nueve pacientes bilaterales.

* Lesiones presentes en rostro'®,

El LS es tipicamente asintomatico, aunque puede
ocurrir un intenso prurito'®, Las lesiones comprenden
tipicamente una linea solitaria, unilateral, que ocurre con
mayor frecuencia en las extremidades, aunque cualquier
parte del cuerpo puede verse afectada. La afectacion de
las ufias es rara pero puede hallarse onicodistrofia'? El
compromiso ungueal consiste en adelgazamiento y for-
macion de estrias longitudinales a predominio proximal
resolviéndose en un rango de 2 a 24 meses, sin provocar
dano de la matriz y por lo tanto sin dejar secuelas, lo
que diferencia al liquen estriado de otras entidades
liguenoides. Las lesiones ungueales se acompanan de
lesiones tipicas de LS, iniciando por lo general con el
compromiso de ufas para luego extenderse a piel. Se
debe sospechar del diagnostico de LS de unas cuando un
paciente presenta una lesion simil a liquen plano (LP),
pero con dafo localizado a la porcion lateral o medial
de una sola ufa®® (Fotografia 4).

' Médico asistente del Servicio de Dermatologia. Hospital Nacional Cayetano Heredia. Lima-Peri. Profesor UPCH
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Fotografia 4. Paciente de 5 afios que inicia enfermedad presentando compromiso unqueal
medial que luego se extiende al dorso de la mano.

Patogenia y etiologia

Se ha propuesto que en el liquen estriado existe un
mosaicismo genético de queratinocitos en una distribucion
lineal, el cual no se expresa naturalmente como fenotipo.
La expresion clinica del mismao sélo ocurriria con la llega-
da de un estimulo desencadenante externo, dicho factor
externo induciria la expresion de algunos antigenos de
superficie en el clon de células anormales produciéndose
una pérdida de la tolerancia inmunolégica, que a su vez
desencadenaria una respuesta inflamatoria mediada por
células T citotoxicas.

La etiologia del LS es aun desconocida, diversos es-
tudios retrospectivos, con una casuistica considerable,
han destacando la relacion entre atopiay liquen estriado
(Tabla I1). Reportes de Di Lernia y Toda encontraron una
relacion entre atopia, historia familiar de atopia y la
posibilidad de desarrollar liquen estriado. Se considera
que la alteracién inmunitaria presente en la dermatitis
atopica es un factor predisponente a la induccion de un
liquen estriado'*&10"

Tabla Il. Factores asociados a LS.

Estudio Pacientes  Atopia Relacion estacional
Toda" 26 84.60% NC
Patrizi* 115 60.86 % Invierno (P<0.001)
Hauber 12 58.30 % NC
Di Lernia 19 53.00 % NC
Peramiquel 23 47.80 % Verano
Taniguchi 89 20.00 % No fue significativo
Kennedy 61 NC Primavera, verano
* Criterios considerados de atopia: historia familiar, personal, historia asmalrinitis. NC= No
Considerado

Fotografia 3. Papulas y manchas lineales hipo e hiperpigmentadas algunas de aspecto
liquenoide, que siguen las lineas de Blaschko.
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Con el fin de explicar la existencia de un factor desen-
cadénate externo y el aumento de la incidencia en periodos
estacionales se ha planteado la hipétesis de un agente
de origen viral; ademas se ha observado que algunos pa-
cientes desarrollan lesiones dérmicas luego de presentar
sintomas generales de fiebre y malestar general simulando
cuadros gripales. Hafnery col reportan el caso de una pa-
ciente que desarrolld liquen estriado después de presentar
varicela. Smith y col reportan el caso de dos hermanos no
relacionados que simultaneamente desarrollaron LS luego
de un cortejo sintomatico general viral™'?",

La mayoria de los estudios sobre la patogenia de esta
entidad muestran una relacion cercana con cambios
estacionales, por ejemplo un aumento en la incidencia
durante las estaciones calientes, fundamentalmente ve-
rano®’, mientras que otro estudio’ encontré un importante
aumento en el otofio e invierno. De esta observacion se
origina la asociacion de procesos infecciosos como factor
precipitante de LS, ya que es una caracteristica de las
enfermedades virales estar estrechamente relacionadas
con algunas estaciones del afio®7'*14,

Otros factores precipitantes para el desarrollo de liquen
estriado incluyen heridas, traumas, hipersensibilidad y fac-
tores inespecificos, por ejemplo Gougerot y Lortat-Jacob
describen una dermatitis lineal en el brazo asociada a la
exposicion de parafenilendiamina, mientras que Muller y
WinkerImann reportan el inicio del cuadro dermatolégico
dos semanas después del tratamiento de una verruga en
el dedo indice, finalmente Nuttery Champion describen la
aparicion de LS en el borde de una cicatriz de quemadura
en cuello’. En nuestra experiencia personal observamos el
cuadro de un paciente que desarrollé LS luego de recibir
ciclofosfamida como tratamiento de una severa reaccion
medicamentosa de tipo morbiliforme.

Histopatologia

Las caracteristicas histologicas del liquen estriado
son variables y dependen de la evolucion y momento
en que se realiza |a biopsia. La epidermis puede mostrar
paraqueratosis y aunque es rara puede haber hiperpla-
sia. El infiltrado afecta la unién dermoepidérmica pudiendo
ser focal o liquenoide y aunque es predominantemente
linfocitico pueden encontrarse algunos histiocitos, pero
las células plasmaticas y eosindfilos no son frecuentes.
Es posible observar queratinocitos necréticos aislados en
epidermis, asi como detectar un grado leve a moderado
de exocitosis de linfocitos. Los cuerpos coloides (querati-
nocitos necréticos en dermis papilar) estan presentes en
mas de la mitad de los casos, con frecuencia también se
detecta un infiltrado linfocitico profundo alrededor de las
glandulas ecrinas y del foliculo piloso. Como dato curioso
Zhang y col encontraron que en casi 50% de los casos

podia observarse un infiltrado alrededor de un nervio. La
presencia de microvesiculas en la epidermis con coleccio-
nes de células de Langerhans es considerada por algunos
autores como un marcador de ayuda diagndstica'".

En resumen apreciaremos una epidermis con pa-
raqueratosis, queratinocitos necroticos y un infiltrado
linfocitico perivascular con algtin grado de exocitosis que
compromete los anexos (glandulas ecrinas y foliculo). La
presencia del infiltrado linfocitico profundo y perivascular
con compromiso anexial alejaria la posibilidad de liquen
plano pilaris o liquen plano.

En cuanto a la inmunohistoquimica, en un estudio’® se
encontrd que el 60 a 90% de los linfocitos en |la dermis eran
CD7+ con escasos falsos positivos, mientras que el 80% en
epidermis eran CD8+ y en dermis 20 a 70 % eran CD4+'5"7,

La presencia de pseudo-microabscesos de Pautrier
en algunos casos puede crear confusion con la micosis
fungoides. La inmunohistoquimica aleja esta posibilidad
por la marcacion de células como linfocitos CD8+. En el
lupus estriado o en el lupus liquenoide se puede encontrar
un infiltrado en banda con compromiso superficial y pro-
fundo perivascular asi como compromiso perianexial. La
presencia de una membrana basal engrosada PAS positiva
y mucina intradérmica, asi como la inmunofluorescencia
directa pueden ayudar a diferenciar los diagnésticos de
LS del lupus liquenoide o estriado™ >,

Los cambios histolégicos en ufias son similares a lo des-
crito en piel, incluyendo un infiltrado en banda moderado
de linfocitos que afectan al pliegue ungueal, lecho ungueal
y matriz de la ufia. Exocitosis con espongiosis leve, hiper-
granulosis y células disqueratosicas estaban presentes en el
epitelio de la matriz de la ufia. Esto contrasta con el dafio
de la matriz en el liquen plano, el cual es capaz de producir
dafio permanente; los cambios que afectan la matriz un-
gueal en el liquen estriado desaparecen espontaneamente
en 1a 2 anos. Aunque la hipergranulosis no esta presente en
el liquen estriado de piel, la hipergranulosis de la matriz es
una caracteristica del liquen estriado de ufa (Tabla Il1)" 82,

Tabla lll. Hallazgos histologicos de liquen estriado ungueal y piel.
Liquen estriado ungueal Liquen estriado en piel
Ortoqueratosis compacta Ortoqueratosis en cesta con

paraqueratosis focal

Espongiosis focal y exocitosis

Espongiosis focal, exocitosis &
hipergranulosis de la matriz ungueal
Queratinocitos necréticos en matriz
y lecho ungueal

Queratinocitos necréticos
agrupados o dispersos en
epidermis o en la red de crestas
Infiltrado focal superficial

en banda, con un infiltrado
profundo, perivascular y
perianexial de linfocitos e
histiocitos.

Escaso a moderado infiltrado
superficial en banda de linfocitos e
histiocitos en la dermis papilar de
la matriz ungueal y del epitelio del
lecho ungueal
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Diagnéstico diferencial

El diagndstico diferencial incluye todas las derma-
tosis inflamatorias con un patron lineal, por ejemplo la
poroqueratosis lineal, nevus verrucoso epidérmico lineal,
enfermedad de Darier lineal y el liquen plano lineal el cual
puede a veces ser indistinguible de la del liquen estriado;
algunas diferencias sutiles pueden existir entre LS y LP
como el color, tamafo y forma de la lesion elemental, asi
como en |a |esion residual con hipopigmentacion en el caso
de liquen estriado e hiperpigmentacion en el liquen plano.
También se debe establecer el diagnéstico diferencial con
el lupus estriado, |a blaschkitis (usualmente en adultos, de
localizacion troncal y forma espongiética) y la psoriasis
lineal que no sigue las lineas de Blaschko'®'.
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Evolucion y tratamiento
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