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RESUMEN

ABSTRACT

El liquen escleroso es una enfermedad mucocutánea inflamatoria crónica 
que afecta principalmente el área anogenital en un 85% de los casos. El li-
quen escleroso extragenital predomina en mujeres entre la quinta y sexta 
década de la vida. Clínicamente suele manifestarse con pápulas blanque-
cinas que se agrupan formando placas bien delimitadas; en general son 
asintomáticas, aunque pueden presentar prurito. La presentación ampo-

llar y hemorrágica es excepcional. Para arribar al diagnóstico se requiere 
del estudio histopatológico, y el tratamiento de primera línea incluye los 
corticoides tópicos. Se presenta un caso atendido en nuestro Servicio.
Palabras clave: liquen escleroso, liquen escleroso ampollar, liquen es-
cleroso extragenital.

Lichen sclerosus is a chronic inflammatory mucocutaneous disease that 
primarily affects the anogenital area in 85% of cases. Extragenital lichen 
sclerosus is most prevalent in women between their fifth and sixth decades 
of life. Clinically, it usually manifests as whitish papules that cluster together 
to form well-defined plaques; they are generally asymptomatic, although 

they may be itchy. Blistering and hemorrhagic presentations are rare. 
Diagnosis requires histopathological examination, and first-line treatment 
includes topical corticosteroids. We present a case seen in our Department.
Key words: lichen sclerosus, bullous lichen sclerosus, extragenital lichen 
sclerosus.

CASO CLÍNICO
Paciente femenina de 56 años, con antecedentes de 

síndrome de Sjögren, que fue derivada por el Servicio 
de Reumatología por presentar lesiones cutáneas de 3 
meses de evolución. Al examen físico se observaban 
placas blanco marfilinas atróficas, no escleróticas, con 
aspecto en papel de cigarrillo, levemente pruriginosas, 
localizadas en la región submamaria, el abdomen y la 
raíz de los muslos (Foto 1). A su vez presentaba pápu-
las blanquecinas en la región interglútea, y una placa 
atrófica pruriginosa en el clítoris asociada a la fusión 

de los labios menores. La paciente refería que las lesio-
nes submamarias habían comenzado como ampollas 
de contenido hemático y bordes violáceos, y que pre-
viamente había consultado en múltiples ocasiones sin 
obtener respuesta alguna (Foto 2). A la dermatoscopia 
se podían observar tapones foliculares sobre base atró-
fica (Foto 3).

Los diagnósticos presuntivos fueron liquen esclero-
so genital y extragenital, morfea, enfermedad de Degos 
y anetodermia. Se realizó una biopsia para estudio his-
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topatológico de la lesión ubicada en la raíz de muslo. 
En la misma se observó hiperqueratosis y adelgaza-
miento de la epidermis, haces de colágeno engrosados 
e infiltrado inflamatorio intersticial en la dermis com-
patible con liquen escleroso (Foto 4). 

FOTO 1: Placas blanquecinas atróficas en la región del abdomen. FOTO 2: Ampolla de contenido hemático en la región submamaria.

FOTO 3: A la dermatoscopia se observan tapones hiperqueratósicos foliculares 
sobre una base blanquecina.

FOTO 4: En epidermis hiperparaqueratosis, se evidencia adelgazamiento de la 
unión dermoepidérmica, y en la dermis atenuación de las fibras de colágeno e 
infiltrado inflamatorio leve (HyE, 40X).

Se realizó tratamiento con clobetasol 17-propionato 
0,05%, ungüento una vez por día por un mes, y luego 
pauta descendente por 8 semanas, con respuesta favorable 
en la sintomatología de las lesiones genitales y extrageni-
tales que le ocasionaban malestar en su vida cotidiana.

COMENTARIOS
El liquen escleroso (LE) es una enfermedad muco-

cutánea inflamatoria crónica que afecta principalmen-
te el área anogenital en un 85% de los casos. En un 
2,5% presenta compromiso extragenital exclusivo y en 
un 15-20% coexisten ambas localizaciones como en el 
caso de nuestra paciente1.

Se cree que existen distintos factores relacionados 
con su fisiopatogenia: autoinmunes, hormonales, in-
fecciosos, traumáticos y genéticos dado que el 12% 

de los pacientes presenta antecedentes familiares y al-
gunos HLA-DR y DQ (como el HLA-DQ7, HLA-
DR12 y HLA-DR17) podrían estar involucrados. Se 
plantea una sobreexpresión de la proteína miR-155 en 
las células inmunitarias activadas lo cual estimula la 
diferenciación celular a un perfil TH1 y a la esclero-
sis de la dermis. También podrían estar implicados los 
autoanticuerpos IgG contra la proteína 1 de la matriz 
extracelular y otros antígenos2. 
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Afecta mayormente al sexo femenino, en una re-
lación 6-10:1 con respecto al sexo masculino3. Puede 
afectar a cualquier grupo etario, pero se observa con 
mayor frecuencia entre la quinta y sexta década de la 
vida en mujeres, como ocurrió en nuestro caso4.

El liquen escleroso extragenital (LEE) se manifiesta 
clínicamente con pápulas blanquecinas que se agrupan 
formando placas bien delimitadas. Suelen ser asintomá-
ticas o pruriginosas. Las localizaciones más frecuentes 
son los hombros, el cuello, la zona submamaria, la cara 
interna de los muslos y los antebrazos. Pueden presen-
tar fenómeno de Koebner2,3. La presentación ampollar 
y hemorrágica que observamos en nuestra paciente es 
excepcional por lo que no ha sido suficientemente es-
tudiada5. Se evidencia en estadios iniciales y se cree que 
ocurre por una intensa degeneración hidrópica de la 
capa basal con formación de ampollas subepidérmicas4. 
Existen publicaciones de casos de esta variedad como 
forma de inicio de la patología, como el descrito por 
Kathib J ét al., en una paciente de 63 años5.

Dentro de los diagnósticos diferenciales de esta va-
riante se plantean morfea ampollar, penfigoide cicatri-
zal, liquen plano ampollar y linfangioma circunscripto4.

El diagnóstico del LEE se basa en la clínica y la 

histopatología2. La dermatoscopia es una herramienta 
útil no invasiva en la que el hallazgo más característico 
es la presencia de áreas blanquecinas sobre una base 
atrófica. En estadios avanzados, se pueden observar ta-
pones foliculares o pseudocomedones, como en el caso 
presentado, y puntos color azul grisáceos dispersos2.

A nivel de la histopatología, el hallazgo típico es 
una dermatitis de interfase con degeneración hidró-
pica que puede producir el despegamiento subepidér-
mico. En etapas avanzadas se espera encontrar atrofia 
epidérmica con hiperqueratosis, a nivel dérmico una 
banda de colágeno hialino y homogéneo, y además un 
infiltrado linfocitario difuso, macrófagos y mastocitos, 
lo que explicaría el prurito6.

A diferencia del LE genital, no existen ensayos clíni-
cos controlados sobre el tratamiento del LEE5. Se plan-
tean como primera línea los glucocorticoides tópicos de 
alta potencia por 4 a 6 semanas. Otras opciones son los 
inhibidores de la calcineurina, retinoides tópicos, foto-
terapia o metotrexato. Existen informes de casos con 
resultados prometedores con el uso de anti-JAK, ya que 
disminuiría la expresión de los genes involucrados en la 
vía del INF7,8. De acuerdo a algunos autores, la variante 
ampollar sería más refractaria a los tratamientos3.
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