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RESUMEN

Introduccion: El liquen nitidus es una dermatosis inflamatoria infrecuente de
causa desconocida que generalmente afecta a nifios y adultos jovenes. Se
caracteriza por papulas brillantes, que de forma excepcional involucra ufias y
mucosa oral. Se presentan dos casos de liquen nitidus pediatrico generalizado,

uno con cambios ungueales asociados.

Caso 1: Masculino de 5 afios de edad, presentd una dermatosis de 18 meses de
evolucién que involucraba cara, tronco, extremidades superiores e inferiores,
caracterizada por lesiones papulares pequefias y brillantes que confluian

formando placas. Se tomo biopsia que corroboro el diagnostico de liquen nitidus.

Caso 2: Masculino de 18 afios de edad, consulté por papulas en dedos de las
manos, tobillos y pene de 18 meses de evolucion. La dermatosis estaba
caracterizada por papulas agrupadas del color de la piel, brillantes, con una
disposicion bilateral y simétrica; presentaba pits en la lamina ungueal. El
diagnéstico clinico fue liquen nitidus con afeccion ungueal, confirmado mediante

estudio histopatoldgico.

Conclusiones: Se reportan dos casos de liquen nitidus generalizado en edad
pediatrica, uno con afeccién ungueal. Resulta trascedente la difusién cientifica de
estos casos, su correlacion histopatoldgica, asi como los resultados de los
tratamientos utilizados para reducir la cronicidad y las recidivas de la enfermedad,
especialmente considerando que los pacientes solicitan la evaluacion médica de

forma tardia por su caracter benigno e indolente.

Se realiza una revision de la literatura disponible y se expone una propuesta para

su clasificacion.

Palabras Clave: Liquen nitidus; Edad pediatrica; Generalizada; Cambios

ungueales.
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ABSTRACT

Introduction: Lichen nitidus is an uncommon inflammatory dermatosis of unknown
cause that generally affects children and young adults. It is characterized by shiny
papules, which exceptionally involves nails and oral mucosa. We present two

cases of generalized pediatric lichen nitidus, one with associated nail changes.

Case 1: A 5-year-old male presented an 18-month-old dermatosis involving the
face, trunk, upper and lower extremities, characterized by small, shiny papular
lesions that converged to form plaques. A biopsy was taken to corroborate the

diagnosis of lichen nitidus.

Case 2: 18-year-old male, consulted for papules of fingers, ankles and penis of 18
months of evolution. Dermatosis was characterized by bright, clustered skin-
colored papules with a bilateral and symmetrical arrangement. It had pits in the nail
plate. The clinical diagnosis was lichen nitidus with nail involvement confirmed by
histopathological study.

Conclusions: Two cases of generalized lichen nitidus in pediatric age are
reported, one with nail involvement. The scientific dissemination of these cases,
their histopathological correlation, as well as the results of the treatments used to
reduce the chronicity and recurrences of the disease are relevant, especially
considering that patients request medical evaluation late due to their benign and

indolent nature.

A review of the available literature is made and a proposal for its classification is

made.

Keywords: Lichen nitidus; Pediatric age; Generalized; Nail changes.
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INTRODUCCION

El liguen nitidus (LN) es una dermatosis de origen desconocido caracterizada por
multiples papulas de 1-2mm, brillantes, del color de la piel circundante, de curso
cronico y habitualmente asintomatico que se localizan principalmente en
antebrazos, abdomen, glateos y genitales. De forma excepcional se manifiesta con

alteraciones en las ufias y en la mucosa oral.

Presentamos dos casos de LN generalizado (LNG) en infante y adolescente
tardio, este ultimo con un patrén excepcionalmente simétrico y cambios ungueales
asociados. Se realiz6 una revision de la literatura disponible, asi como una

propuesta para su clasificacion.



74

75
76
77
78
79
80
81
82
83
84
85
86
87
88
89
90

91

92

93

94

95

96

97

98

2021 © Revista Cadena de Cerebros

CASO 1

Masculino de 5 afios de edad sin antecedentes personales de importancia.
Present6 una dermatosis de 18 meses de evolucion, refiriendo lesiones papulares
en tronco con posterior diseminacion a extremidades, pruriginosas, siendo
evaluado por médico familiar y pediatra emitiendo diagndstico de dermatitis
atopica, manejado con antihistaminicos y emolientes sin mejoria, motivo de su
envio al servicio de Dermatologia del Hospital de Pediatria “Dr. Silvestre Frenk
Freund” del Centro Médico Nacional Siglo XXI (HPCMNSXXI), Instituto Mexicano
del Seguro Social en la Ciudad de México, México. En su primera evaluacion se
observo una dermatosis diseminada con tendencia a ser bilateral y simétrica,
afectando region facial, tronco, extremidades superiores e inferiores, caracterizada
por papulas pequefias y brillantes con zonas descamativas confluyendo para
formar placas (Figuras 1a, b y ¢). Con la propuesta diagnéstica de liquen nitidus,
se decide toma de biopsia con reporte histopatolégico de patrén liquenoide focal,
concluyendo liguen nitidus por la correlacién clinico-histopatoldgica (Figura 2a, b y
c). Se indicé tratamiento con tacrolimus topico al 0.1% cada 12 horas con mejoria

parcial.
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CASO 2

Paciente de sexo masculino de 18 afios de edad sin antecedentes personales de
importancia que consulta por lesiones diseminadas en dedos de las manos,
tobillos y pene de 18 meses de evolucion. Al examen fisico presentd dermatosis
diseminada a extremidades superiores e inferiores que afectaba dorso de las
falanges distales de los dedos 2 al 5 de ambas manos, cara interna de los
maléolos y cuerpo de pene, caracterizada por papulas agrupadas del color de la
piel, brillantes de 1-2 mm de diametro, que confluian formando placas; en pene
sélo dos papulas queratdsicas. Con una disposicion bilateral y simétrica.
Intencionadamente se buscaron cambios en ufias y mucosas, identificando pits en

la lAmina ungueal (Figura 3a, b, c y d).

La sospecha clinica fue liquen nitidus con afeccidén ungueal y se realiz6 biopsia por
punch del dedo anular izquierdo, el maléolo interno derecho y el pene para
examen histopatologico que confirmo el diagnéstico (Figura 4a, b y c). El paciente

se perdio en el seguimiento.
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DISCUSION

En 1907, Pinkus fue el primero en describir una dermatosis papular peculiar a la
cual denominé liquen nitidus, sugiriendo que se trataba de una entidad

histolégicamente distinta?.

Los datos epidemioldgicos apuntan a la inexistencia de predisposicion racial,
etaria o de género para el desarrollo de la enfermedad, aunque en algunos
estudios se ha observado predisposicion por el género masculino, asi como por
nifios o adultos jovenes?. La verdadera incidencia es desconocida, pero se ha

estimado en aproximadamente 3.4 casos por cada 10,000 habitantes?®.

Historicamente, se considerd que se trataba de una manifestacion de tuberculosis
debido a sus caracteristicas histoldgicas; sin embargo, no se han demostrado
agentes infecciosos en las lesiones. Se han descrito asociaciones de LN con otras
enfermedades como liquen estriado, liquen plano oral y psoriasis vulgar?,
dermatitis atépica, post vacunacion (Hepatitis B)®, artritis cronica juvenil®, sindrome
de Down’: enfermedad de Crohn?®, tatuajes®, terapia inmunol6gica con anticuerpos
monoclonales??, tratamiento con interferén alfall, terapia con anticuerpos Anti PD-
112, enfermedad de Niemann-Pick?!3, casos familiares aislados'* y en gemelos

idénticos?®.

El liquen nitidus es una dermatosis de curso cronico, habitualmente indolente,
aungue en ocasiones puede cursar con prurito, se caracteriza por la aparicion de
papulas milimétricas agrupadas, brillantes y del color de la piel circundante. Las
papulas a menudo se encuentran aplanadas, pero pueden tener forma de cupula,
estar umbilicadas o presentar una superficie queratésica. Puede afectar cualquier
region corporal, aunque habitualmente se distribuye en las zonas de flexién de las
extremidades superiores, inferiores, abdomen y genitales. Se ha descrito la
presencia de fenémeno de Koebner'é. Puede afectar la mucosa oral donde se

manifiesta con papulas gris-amarillentas. De forma excepcional, existen
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alteraciones ungueales, entre las cuales estan el engrosamiento con formacion de

crestas, ondulaciones, traquioniquia, estriaciones y pits’.

Clinicamente, se han descrito variantes tales como la actinica'®, purpurical®,
perforante?, Blaschkolineal®!, queratodérmica, vesicular y hemorragica??, teniendo
en cuenta la lesion elemental predominante. Por otro lado, se ha intentado la
clasificacion por la localizacion y por su topografica como ungueal, palmo-plantar,

lineal, localizada, generalizada®3 4.

En la evaluacién dermatoscépica, se ha descrito con mayor frecuencia un patron
de sombra marrén en el centro de la lesion, la cual resalta con la luz polarizada?®
26, Otros hallazgos incluyen la presencia de bandas lineales radiantes, estructuras
blancas, puntos color marrdn, ausencia de dermatoglifos, presencia de depresion
central y escama periférica, hipopigmentacion mal definida, eritema difuso y vasos

lineales?’.

A nivel histolégico la papula clasica esta bien delimitada y ocupa el espacio de 4 o
5 papilas dérmicas, a menudo identificando un area de paraqueratosis, cubriendo
a una epidermis con aplanamiento e incluso en ocasiones atrofia de los procesos
interpapilares, con areas de degeneracion hidrépica de la membrana basal. Las
crestas interpapilares en el margen del infiltrado se encuentran elongadas y
tienden a encerrarlo, dando el aspecto de “garra tomando una pelota”. En la
dermis se caracteriza por un infiltrado compuesto de linfocitos, células epitelioides,
y ocasionalmente células de Langhans, situado inmediatamente debajo de la
epidermis. Ocasionalmente, es posible identificar numerosas células plasmaticas

dentro del infiltrado?8.

En la literatura revisada hasta el momento en que se escribieron estas lineas, son
pocos los casos reportados de LN en edad pediatrica y su verdadera frecuencia es
desconocida, se extrapola de los estudios de la poblacién adulta®, destacando que
los casos de distribucion generalizada son muy infrecuentes?® 3° y sélo de forma

excepcional se han reportado casos con alteraciones del aparato ungueal® ',

10
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En nuestro pais solo existen tres casos reportados dentro del espectro de liquen
nitidus3% 32, y no existen descripciones en las que se reporten alteraciones del

aparato ungueal.

Por otra parte, pese a que la mayoria de las publicaciones hablan de
distribuciones localizadas, diseminadas o generalizadas, en ninguno hasta el
momento se delinea porqué se consideraron de esa forma. Tomando lo
puntualizado en la literatura con respecto a otras enfermedades cutaneas, por
ejemplo, en la clasificacion de distribucion y severidad del penfigoide ampolloso
depende del porcentaje de superficie corporal afectada y no de los segmentos
corporales involucrados, considerdndose como generalizados los casos con mas
del 10% de la superficie comprometida®3, mientras que en dermatosis inflamatorias
-como psoriasis o atopia- se clasifica como generalizado con el 90%?3*. Por lo
anterior, y sin contar hasta el momento con una clasificacion gentil para el

entendimiento de esta dermatosis, sugerimos la siguiente:

e Localizada, si afecta 1 segmento corporal independientemente de la
variante disposicién clinica que adopte, es decir lineal, Blaschkoide,
segmentario, etc. Sin afeccion ungueal o de mucosas; o solo la presencia
de la dermatosis en ufias 0 mucosas.

¢ Diseminada, si afecta al menos 1 segmento corporal asociado a
alteraciones de las mucosas o del aparato ungueal o 2 segmentos
corporales sin afeccién de anexos o mucosas.

e Generalizada, si afecta 2 segmentos corporales asociado a alteraciones de
las mucosas o del aparato ungueal o si afecta los 3 o los 4 segmentos

corporales con o sin involucro de anexos 0 mucosas

Interesantemente, se resalta que el paciente adolescente tardio presento
alteraciones ungueales, siendo este el primer reporte en México de LN con
cambios a este nivel; de igual forma, se destaca por presentar una distribucion

excepcional: acral simétrica, la cual se propone como una variante clinica.

11
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En lo que respecta al prondstico en LN, en general es una enfermedad benigna sin
mortalidad ni complicaciones, esperando un prondstico en su expresion localizada
hacia la remisién en pocos meses; sin embargo, en las formas diseminadas y
generalizadas la dermatosis tiende a la cronicidad con remisiones y
exacerbaciones del cuadro, asi como una respuesta a la terapéutica poco
uniforme. Hasta el momento, aln no existe un protocolo estandarizado para el
tratamiento de LNG proponiéndose multiples terapéuticas; no obstante, la escasez
de reportes no ha permitido un consenso de los beneficios que pueden ofrecer,
siendo las indicaciones de tratamiento el curso cronico, persistente y la forma
generalizada®C. Entre los tratamientos histéricamente utilizados se encuentran los
esteroides tdpicos, sistémicos y antihistaminicos. En los afios mas recientes, el
uso de inhibidores de la calcineurina -como el tacrolimus- se ha utilizado con éxito
en dermatosis inflamatorias con la intencion de reducir el uso de esteroides
topicos y sus potenciales efectos adversos. Aun cuando el mecanismo exacto de
accion en el LNG es desconocido, se propone un efecto sobre las células T a
través de la inhibicion de la calcineurin fosfatasa y la prevencién de la formacion
de citosinas proinflamatorias, dando por resultado los efectos inmunomoduladores
y antiinflamatorios de tacrélimus, prefiriendo la concentracion al 0,03% en nifios®.
De forma similar el pimecrélimus ha sido beneficioso en LNG?®. Sin embargo, la
respuesta a la terapéutica tépica empleada es inconstante, postulando por tal
motivo terapias de tipo sistémico como los retinoides, que pueden inducir la
diferenciacion celular e inhibir su proliferacion; en estudios realizados se encontrd
que ejercen modulacion en las células T y polimorfonucleares sobre su expresion
de citocinas inflamatorias, explicando su actividad inmunomoduladora y

antiinflamatoria®’, utilizandose el acitretin y la isotretinoina®.

Otra forma de manejar el liqguen nitidus generalizado es con fototerapia de
ultravioleta B de banda estrecha la que afecta la proliferacion celular y el sistema
inmune, mostrando en las células un efecto inmunosupresor que conduce a la

reduccion de las células T. Esta radiacion es absorbida por el ADN y el 4cido

12
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urocénico alterando la actividad de las células presentadoras de antigenos3®: 4°,
Finalmente, en algunos casos donde la fototerapia no es accesible, la terapia con
luz natural puede ser considerada basada en la localizacion geografica, estacion
del afio y la posibilidad de que el paciente pueda invertir el tiempo necesario para

la exposicion®t,

13
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CONCLUSIONES

Se reportaron dos casos de liquen nitidus generalizado en edad pediatrica: un
infante y un adolescente tardio. Es importante considerar que esta dermatosis
podria estar subdiagnosticada y, por tanto, podria no reportarse la incidencia real

de la enfermedad.

Resulta trascendental la difusion cientifica de estos casos clinicos y su correlacion
histopatoldgica, asi como los resultados de los tratamientos utilizados para reducir
la cronicidad y las recidivas de la enfermedad, especialmente considerando que
los pacientes solicitan la evaluacion médica de forma tardia por su caracter
benigno e indolente. Finalmente, la propuesta de clasificacion podria ayudar a
establecer una pauta para el conocimiento mas completo de la dermatosis,

incidiendo en la mejor estadificacion y optar por la mejor posibilidad terapéutica.

14
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Figura 1. a) Fotografia panoramica que resalta afeccién de varios segmentos (ver

flechas). b) Acercamiento de lesiones en cara anterior de brazo y antebrazo. c)

Papulas brillantes en cabeza de alfiler, color de la piel en cara posterior del térax.
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Figura 2. a) Fotomicrografia en la que se observa paraqueratosis focal, con una

epidermis que muestra alargamiento de procesos interpapilares y aplanamiento de
los procesos interpapilares. En la dermis dos focos de infiltrado linfohistiocitario
(hematoxilina & eosina, 4x). b) Exocitosis escasa e infiltrado linfohistiocitario denso
(hematoxilina & eosina, 10x). c) Dentro del infiltrado, algunos melanofagos
(hematoxilina & eosina, 20x).
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Figura 3. a) P4pulas milimétricas brillantes en dorso de falanges distales. Nétese

la simetria y bilateralidad. b) Acercamiento destacando las alteraciones a nivel del
aparato ungueal (pits y estrias longitudinales sefialadas por las flechas). c)
Papulas agrupadas en cara interna de maléolos. Afeccion acral simétrica. d)

Véase el detalle de las papulas brillantes puntiformes.
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Figura 4. a) Lesion de maléolo. Se identifica paraqueratosis focal con una

epidermis aplanada con elongamiento de los procesos interpapilares donde
termina histol6gicamente la lesion. En la dermis superficial y media, infiltrado
inflamatorio linfohistiocitario (hematoxilina & eosina, 4x). b) Con mayor detalle, el
infiltrado linfohistiocitario en la dermis de aspecto liquenoide focal (hematoxilina &
eosina, 10x). c¢) Lesion en pene. Ortoqueratosis con paraqueratosis focal que
cubre a una epidermis con tendencia al aplanamiento y una pequeiia zona de
atrofia y alargamiento de procesos interpapilares que delimita la lesion (imagen de
“garra tomando una pelota”) con exocitosis aislada y degeneracion de la
membrana basal. En la dermis, infiltrado inflamatorio linfohistiocitario de aspecto
liquenoide focal (hematoxilina & eosina, 10x). d) Acercamiento del infiltrado

linfohistiocitario (hematoxilina & eosina, 20x).
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