Cartas al Editor

Liquen erosivo de mucosas
asociado a sindrome

de hiperinmunoglobulina E
y enfermedad celiaca

Sr. Editor:

Presentamos el caso de una nifia con liquen erosivo de mu-
cosas asociado a sindrome de hiperinmunoglobulinemia E y
enfermedad celfaca.

Se trataba de una nifia de raza negra, de 9 afios de edad, sin an-
tecedentes familiares de interés y con antecedentes personales de
sindrome hiperinmunoglobulinemia E (prick test positivo a pesca-
dos, frutos secos, huevos y leche) y enfermedad celiaca, que fue
remitida desde el servicio de pediatria por presentar desde hacia
aproximadamente 2 afios, manchas blanquecinas y erosiones y exul-
ceraciones en labio inferior y mucosa yugal, que le producian una
moderada sensacion disestésica y no respondian a tratamientos con-
vencionales. En aquel momento sélo seguia tratamiento con suple-
mentos orales de hierro.

En la exploracién clinica se apreciaba la existencia de tlceras y fi-
suras en el labio inferior, asf como en la superficie mucosa lingual y
gingival junto a una despigmentacién en ambos labios (superior e
inferior) y piel de textura eccematosa crénica en toda la region pe-
rioral, con una piel cuarteada y atréfica. Examinada la zona genital
se comprob¢ la existencia de méculas blanquecinas similares en el
introito con algunas tlceras y fisuras de pequefio tamano. No se
apreci6 la presencia de lesiones cutdneas, ni alteraciones ungueales
en el resto del examen cutdneo (figs. 1y 2).

Las pruebas de laboratorio solicitadas mostraron valores dentro de
la normalidad excepto para la hemoglobina (9 g%), VCM (62), leu-
cocitos (9.500/ul), eosinéfilos (15 %), ferritina (8 ng/ml), sideremia
(23 pg/dl) e IgE (13.700 U/ml). Los niveles de cinc fueron de
97 mg % (N = 60-150 mg %). La histologia de una de las lesiones
mostraba la presencia de una dermatitis de interfase con infiltrado
linfohistiocitario en banda a lo largo de la unién dermoepidérmica.
La inmunofluorescencia directa mostr6 la presencia de depésitos de
IgM, C3 y fibrina en la membrana basal, siguiendo un patrén irre-

gular.
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Se instaurd tratamiento con tacrolimus tépico al 0,1 % dos ve-
ces al dia, con franca reduccién de la sintomatologia pasado un
mes pero con persistencia de las méculas blanquecinas y reduc-
cién al 50 % de las fisuras y ulceraciones que la paciente presen-
taba. En la actualidad contintia con aplicacién de tacrolimus topi-
co al 0,1 %, una aplicacién diaria y controles bimestrales por
ambos servicios.

El liquen plano erosivo de mucosas es una enfermedad que
se presenta con mayor frecuencia en el sexo femenino y en oca-
siones en ausencia de cualquier otro signo clinico de liquen pla-
no cutaneo. El labio inferior, la lengua y las mucosas yugales
son las localizaciones mas frecuentes de las tlceras y fisuriza-
ciones que se producen de novo sobre una mucosa normal sin
alteraciones previas. Estas erosiones, particularmente dolorosas,
se pueden incluso extender a la faringe e impedir el habla y la
deglucién. Cuando el introito vaginal aparece erosionado, los la-
bios menores presentan un aspecto atréfico y dependiendo del
estadio clinico o de progresion de la enfermedad, el clitoris tam-
bién ve reducido su tamafio!. La presencia de lesiones en ambas

Figura 1. Miculas blanquecinas y fisurizacién en labio
inferior de nuestra paciente.

Figura 2. Introito vaginal con mdculas blanquecinas
andlogasa lasde mucosa oraly discreta atrofia
genital.
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localizaciones hace que algunos autores prefieran la denomina-
ci6n de sindrome genitogingival®.

El liquen plano en los nifos es una enfermedad dermatologi-
ca poco comtn y, de hecho, en la serie mds extensa publicada
en la literatura contemporanea tan sélo el 0,05 % de los pacien-
tes eran menores de 15 afios, si bien todos ellos presentaron la
variedad de liquen plano erosivo que estamos comentando en
la presente revision®. En todos los casos referidos, el diagnostico
clinico inicial nunca habfa sido el de liquen plano erosivo de
mucosas y habian sido diagnosticados de candidiasis oral, pri-
moinfeccion herpética o estomatitis aftosa recurrente, llegando
al diagndstico definitivo con un promedio de 1,2 afos de media,
lo cual nos indica la dificultad diagnéstica que entrafia este pro-
ceso.

La asociacion més estudiada del liquen plano y por ende del
liquen plano erosivo de mucosas es la que presenta con la in-
feccién por el virus de la hepatitis C (VHC); de hecho, en Espa-
fia se ha cifrado una prevalencia del 20 % de pacientes con li-
quen plano oral que tengan dicha infeccién®. Otras asociaciones
del liquen plano oral incluyen diabetes mellitus, hipertension,
colitis ulcerosa, miastenia grave, timoma y enfermedades hepa-
ticas autoinmunes. S6lo hemos encontrado un caso en la litera-
tura que relacione el liquen plano oral y la enfermedad celfaca.
Recordemos que dentro de las manifestaciones orales comunes
a esta enfermedad se encuentran la ulceracién oral, glositis, sen-
sacion urente en la boca y queilitis, las cuales se pueden super-
poner a la sintomatologia oral de liquen plano. Las principales
diferencias que se establecen en ambos procesos son dos y es-
triban en la histologfa caracteristica, aunque no patognomonica
y la ausencia de respuesta a la dieta exenta de gluten en el li-
quen plano erosivo®. No hemos encontrado ningtn caso que
muestre asociacién ni coexistencia con el sindrome hiperinmu-
noglobulinemia E, aunque se intuye el trasfondo inmunolégico
que relacione a estas tres afecciones.

El tratamiento convencional del liquen plano erosivo de mu-
cosas se basa en la aplicacién de corticoides de potencia eleva-
da de forma tépica, aunque los efectos secundarios asociados
han permitido seguir buscando nuevos tratamientos que mejo-
ren el tratamiento de estos pacientes. La utilizacion de inmuno-
supresores sistémicos (ciclosporina), corticoides o retinoides sis-
témicos no estd exenta de mayores efectos secundarios y
muchas veces no pueden ser aplicados por la enfermedad aso-
ciada que presentan®. La aplicacién de ciclosporina t6pica ha
producido resultados contradictorios, pero parece estar ausente
de eficacia clinica debido a su falta de penetracion transcutanea
y transmucosa. La aplicacién de tacrolimus tépico, opcién tera-
péutica elegida en nuestro caso, ya ha demostrado resultados
més que esperanzadores’, aunque se estd pendiente de ensa-
yos clinicos aleatorizados que permitan considerarla como una
nueva indicacion ademds de en la dermatitis atépica. Tacrolimus
es un inmunomodulador de la familia de los macrélidos y su-
prime la activacién de los linfocitos T al inhibir la actuacién de
diversas citocinas (principalmente las interleucinas 2, 4 y 5). To-
dos los casos reflejados han mostrado un perfil de seguridad
més que aceptable, efectivo y con la ausencia del efecto atrofo-
génico de otros tratamientos tépicos como los corticoides8, lo
cual, en nuestra paciente, ha permitido controlar la sintomato-
logia y estamos pendientes de comprobar su evolucién, dado
lo limitados que nos encontramos teniendo en cuenta la situa-
cién basal de la paciente.
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