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Resumen.
Introduccion: El liquen plano es una enfermedad inflamatoria inmuno-mediada, con una afeccion directa a los
queratinocitos basales, se ha relatado una prevalencia estimada mundial menor al 1%, se han descrito catorce
variedades de esta enfermedad y de estas el liquen plano ampollar es una variante rara que se caracteriza por
la aparicién de vesiculas o ampollas sobre las tipicas lesiones. Estos pacientes son diagnésticados por la
presentacion clinica e histopatologia, una vez confirmado el diagndstico son tratados principalmente con
corticoides tdpicos o sistémicos en funcion de respuesta clinica. En casos con inadecuada respuesta clinica
otros farmacos pueden ser usados.
Objetivo: Describir el abordaje clinico, diagndstico y tratamiento de un paciente con liquen plano ampollar.
Material y métodos: Estudio descriptivo retrospectivo, presentacién de un caso clinico de liquen plano
ampollar, en el Centro de la Piel, Quito —Ecuador.
Resultados: Se reporta el caso de un hombre de 37 afios de edad que durante 10 meses presenta placas,
purpuricas, pruriginosas en espalda. Que presenté ampollas tensas que se extiendieron hacia extremidades,
cabeza y mucosa oral. En las lesiones de mucosa oral se observd estrias de Wickham lo que llevo a la
sospecha de Liquen plano ampollar o penfigoide, se confirmé el diagnéstico mediante examen
histopatolégico donde se evidenci6 ampolla subepidérmica sobre la inflamacién liquenoide e la
inmunohistoquimica fue negativa. El paciente fue tratado con corticoides sistémicos por via oral y terapia
topica en las lesiones, asi como con metotrexate con resultado favorable.
Conclusiones:
El liquen plano ampollar es una enfemedad cutadnea inmuno-mediada rara, en pacientes con esta patologia
debe hacerse el diagnostico diferencial con penfigoide por histopatologia. Esta condicién es muy infrecuente
por lo cual debe ser tomado en cuenta al momento de realizar diagnostico diferencial con otras condiciones de
la piel que se acompafian de ampollas o vesiculas.
Abstract
Introduction: Lichen planus is an immuno-mediated inflammatory disease with a direct affection to basal
keratinocytes and an estimated worldwide prevalence of around 1% has been reported, fourteen varieties of
this disease have been described. The bullous lichen planus is a rare variant characterized by the appearance
of vesicles or blisters on the typical lesions. These patients are diagnosed by the clinical presentation and
histopathology; once the diagnosis is confirmed, they are treated mainly with topical or systemic
corticosteroids depending on the clinical response. In cases with an inadequate clinical response, other drugs
can be used.
Obijective: Describe the clinical approach, diagnosis and treatment of a patient with bullous lichen planus.
Material and methods: Retrospective descriptive study, presentation of a clinical case of bullous lichen
planus, in the Skin Center, Quito —Ecuador.
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Results: The case of a 37-year-old man who presented purple, itchy plaques on the back for 10 months was
reported. That he presented tense blisters that spread to the extremities, head and oral mucosa. In the oral
mucosa lesions, Wickham streaks were observed, which led to the suspicion of bullous lichen planus or
pemphigoid, the diagnosis was confirmed by histopathological examination where subepidermal blister was
evidenced on the lichenoid inflammation and the immunohistochemistry was negative. The patient was
treated with oral systemic corticosteroids and topical therapy for the lesions, as well as methotrexate with
favorable results.

Conclusions: Bullous lichen planus is a rare immuno-mediated cutaneous disease; in patients with this
pathology, a differential diagnosis with pemphigoid should be made by histopathology. This condition is very
rare, which is why it should be taken into account when making a differential diagnosis with other skin
conditions that are accompanied by blisters or vesicles.
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Introduccion.

El término liquen plano (LP) fue introducido por
primera vez por Erasmus Wilson en 1869 y se
deriva de la palabra griega "leichen" musgo de
arbol y palabra latina "planus” plano (1). El liquen
plano es una enfermedad inflamatoria,
multifactorial, de etiologia no conocida
exactamente, con fisiopatologia autoinmune a
expensas de los Linfocitos T, que afecta la piel,
las ufias, el cabello y las membranas mucosas. Se
han descrito 14 variantes, entre ellas el liquen
plano ampollar (LPA), esta variante fue descrita
por primera vez en 1892 por Kaposi (2,3).

LPA se caracteriza clinicamente por lesiones
vesiculares y/o ampollosas que se desarrollan en
lesiones de LP preexistentes o en la piel
perilesional por efecto de la degeneracion
licuefactiva severa de las células que forman la
capa basal, es decir, inflamacion extensa. En los
casos en que las ampollas se forman debido a los
autoanticuerpos circulantes, la enfermedad se
denomina liquen plano penfigoide (LPP) y este
patrén puede ser detactado por
inmunofluorescencia (4).

Es importante reportar estos casos por la baja
frecuencia con la que esta variante se presenta, la
misma debe ser tomanda en cuenta al momento de
realizar diagnosticos diferenciales de otras
enfermedades cutaneas con patrones ampollares.
Obijetivo:

Describir el abordaje clinico, diagnostico vy
tratamiento de un paciente con liquen plano
ampollar.

Materiales y métodos: Estudio descriptivo
retrospectivo, presentacion de un caso clinico
de liquen plano ampollar, en el Centro de la Piel,
Quito —Ecuador.

Materiales y Métodos:

Estudio descriptivo retrospectivo, presentacion de
un caso clinico de liquen plano ampollar, en el
Centro de la Piel, Quito —Ecuador.

Presentacion del caso clinico

Hombre de 37 afios, procedente de Quito,
profesion comerciante, sin otros antecedentes
patolégicos personales. Durante 10 meses
presentd placas, purplricas, pruriginosas en
espalda que posterior a varios dias evolucionaron
a ampollas tensas superficiales que se extienden
desde espalda hacia extremidades y cabeza, las
cuales en la consulta médica se observaron
predominantemente escoriadas (Figura 1A y 1B).
En cavidad oral se evidenci6 manchas
hiperpigmentadas con lineas blancas centrales en
cara interna de mejilla derecha con leve dolor
(Figura 1C). No se evidenci6 lesiones en palmas y
plantas de los pies, o toma del estado general.
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Figura 1.- Presentacién clinica paciente liquen
plano ampollar.

1A.- Brazo derecho con manchas, placas
purpuricas con escoriaciones. 1B.- Pierna derecha
presencia de manchas y placas purpUlricas con
vesiculas sobre y perilesionales acompafiadas de
escoriaciones. 1C.- Mancha hiperpigmentada con
lineas blancas en su centro en la pared interna del
carillo en mejilla derecha.

Inicialmente, se pensd en una dermatosis de tipo
ampollar como penfigoide ampollar o penfigo
vulgar, sin embargo, el signo de Nikolsky fue
negativo y ademas se observo lesiones en mucosa
oral con el signo caracteristico de estrias de
Wickham, lo que llevé a pensar en liquen plano
variante ampollar versus penfigoide.

Figura 2.- Patron histolégico paciente liquen plano
ampollar.

Histologia mostrd formacion ampollar
subepidérmica, bajo la cual se observa dermatitis
de interfase liquenoide caracterizada por la
presencia de un denso infiltrado inflamatorio en
banda compuesto por linfocitos con melanéfagos
y plasmocitos.

Por lo cual se solicitd un estudio histolégico de un
fragmento de tejido cutaneo en el que se observo
formacién ampollar subepidérmica unilocular,
bajo la cual se identific6 una dermatitis de
interfase liquenoide caracterizada por la presencia
de un denso infiltrado inflamatorio en banda
compuesto por linfocitos acompafiados de
melanofagos y plasmocitos (Figura 2).

Ademés, el estudio histolégico evidencié a la
epidermis suprayacente a la ampolla con areas de
hiperqueratosis, hipergranulosis focal, acantosis
irregular de las redes de cresta y con la presencia

de queratinocitos degenerados 'y  cuerpos
apoptéticos. La dermis profunda mostré un leve
infiltrado inflamatorio perivascular
linfoplasmocitario (Figura 2). La
inmunofluorescencia indirecta fue negativa
descartando la variedad penfigoide de la
enfermedad.

En base al estudio histolégico se definié como un
liquen plano ampollar, una vez confirmado el
diagnostico el paciente fue tratado con pulsos de
prednisona a 1mg /kg de peso disminuyendo
10mg cada semana hasta terminar en 5mg durante
un mes mas, metotrexate se aplicé 25mg
semanales periumbilicales durante 12 semanas,
previa revision de funcién hepética y renal,
acompafado de clobetasol tépico en las lesiones
dos veces al dia, lo que permitié la remision de su
condicion.

Discusion

EL LPA ha sido asociado con madltiples
enfermedades y factores etioldgicos, incluyendo
infecciones virales, enfermedades autoinmunes,
medicamentos y vacunas, entre otros (7). Se ha
reportado que LPA reaparecié poco después del
inicio de radioterapia como un fenémeno de
Koebner y en reacciones medicamentosas como el
nivolumab (8, 9). Sin embargo, en este caso no se
logré identificar un causante que pudo haber
detonado la enfermedad.

El liquen plano variedad ampollar es un trastorno
mediado inmunol6gicamente por la activacién de
las células T mediante citoquinas producidas
como respuesta a los antigenos basales de los
queratinocitos, que desencadena un extenso
infiltrado linfocitico constituido principalmente
por células T CD4 + y CD8 +. La activacion de
las células CD8 + juega un papel fundamental en
el proceso de la enfermedad, mediante la unién de
antigenos al MHC de clase | en los queratinocitos
lesionados 0 mediante la activacion de las células
CD4 +. Esto induce la produccion de VCAM-1 e
ICAM-1 por los queratinocitos y las células
dendriticas, lo que facilita la adhesion de los
linfocitos a los queratinocitos y que resulta en
apoptosis de los queratinocitos (1,6).

Los hallazgos clinicos tipicos del liquen plano
consisten en pequefias papulas poligonales
violaceas, aplanadas, con estrias blancas
reticulares en su superficie conocida como estrias
de Wickham, en LPA las lesiones se caracterizan
por la presencia de ampollas en la superficie (7).
En este caso se logré identificar los dos tipos de
lesiones, es decir las ampollas sobre las lesiones
liquenoides en la piel y estrias en las lesiones de la
mucosa oral.
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Para el diagnostico por anatomopatologia, la
lesion se caracteriz6 por una ampolla
subepidérmica acompafiada de cambios clésicos
de liquen plano. La prueba de
inmunofluorescencia directa e indirecta en
bisqueda de anticuerpos contra BP180 fue
negativa (3). Este examen nos sirve para
diferenciar de otras enfermedades liquenoides o
ampollosas del liquen plano como el liquen plano
penfigoide, especialmente cuando no se obtienen
los hallazgos histopatolégicos e
inmunopatologicos esperados o clasicos (8).

En estos casos el principal diagnéstico diferencial
es el liquen plano penfigoide, sin embargo, existe
una hipotesis que indica que posterior al estres
mecéanico debido al comportamiento de rascado
fuerte, una reaccion inflamatoria persistente de LP
en la unién dermoepidermica y conduce a la
produccion de anticuerpos contra BP180. Esto
genera la formacién de ampollas en pacientes con
LP preexistente, desencadenando la elevacion del
anticuerpo sérico anti-BP180 sugiriendo una etapa
intermedia entre LPA 'y LPP (9).

No existe un tratamiento establecido para el LPA.
Teniendo en cuenta que LPA es una forma
hiperreactiva de LP, se ha utilizado empiricamente
corticosteroides  topicos potentes. Se ha
demostrado que el uso de acitretina es muy eficaz
en LP a una dosis de 0.5 - 0,7 mg/kg hasta lograr
la remision, y posteriormente a una dosis de 0,3 a
0,5 mg/kg, ya sea en monoterapia 0 en
combinacion con corticoides tépicos o sistémicos.
Los corticosteroides sistémicos se consideran una
terapia de segunda linea para la LP, indicada para
el manejo de formas graves o generalizadas. Otra
opcion descrita en la literatura cientifica es terapia
con minipulso oral con betametasona para el
tratamiento de LP generalizado y ampolloso (10).
En nuestro medio el costo de la medicacion
influye de forma considerable para la adherencia
del paciente por lo cual el metotrexate se
considerd una opcion asequible y con buenos
resultados, se describe una eficacia similar a los
corticoides orales de aproximadamente 69,6%
para curacion total de la enfermedad y permite
usarlos por mas tiempo a diferencia del corticoide
(10,11).

Conclusiones

Liquen plano variedad ampollar es una
enfermedad extremadamente infrecuente mediada
por la respuesta inmune, el diagndstico es clinico
e histopatolégico y el manejo farmacol6gico no
estd estandarizado. En el caso descrito se us6 una
asociacion de corticoide mas metrotexato en dosis
que llevaron a una evolucion favorable. Es

recomendable un adecuado entrenamiento clinico
y un soporte histopatolégico debido al amplio
diagnostico diferencial, asi como un manejo
temprano para disminuir el dafio inmunolégico.
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