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Pitiriasis liguenoide y varioliforme aguda en paciente
con mieloma multiple. Reporte de caso

Pityriasis lichenoides et varioliformis acuta related to multiple myeloma. Case report
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RESUMEN

La pitiriasis liquenoide es una dermatosis inflamatoria poco fre-
cuente, sin factores de riesgo identificados, que se presenta en
forma de brotes, con lesiones papuloescamosas persistentes.
Aungue se desconoce su etiologia, se plantea que puede ser una
entidad linfoproliferativa, asociada a la formacién de inmunocom-
plejos 0 a procesos infecciosos. Se expone el caso de un paciente
con antecedentes de mieloma multiple mediado por 1gG y lupus
eritematoso sistémico, en tratamiento, quien presenté lesiones
eritematocostrosas diseminadas. En este paciente no se encontré
asociacion con procesos viricos, bacterianos o con farmacos. Se
ha reportado mayor prevalencia de esta entidad en hombres en
edad escolar, por lo que llama la atencién la presentacion en la
edad adulta, con antecedentes neoplasicos y autoinmunes.

PALABRAS CLAVE: pitiriasis liquenoide, mieloma mudiltiple, trastor
nos linfoproliferativos, enfermedades de la piel, papuloescamosas.

Introduccion
La pitiriasis liquenoide y varioliforme aguda (PLEVA) es
una dermatosis inflamatoria muy poco frecuente, de
etiologia desconocida (en la que se han postulado diver-
sas teorfas y procesos fisiopatoldgicos, incluyendo la po-
sibilidad de que se trate de una entidad linfoproliferativa,
asociada a la formacién de inmunocomplejos o a procesos
infecciosos), mas comunmente propia de nifios y adultos
jovenes,! la cual se presenta en forma de brotes con lesiones
papuloescamosas persistentes.? En este articulo se expone
el caso de un paciente que presento lesiones eritematocos-
trosas diseminadas, en quien se llevé a cabo un protocolo
de estudio que concluy? en el diagndstico de PLEVA.

ABSTRACT

Pityriasis lichenoides is a rare inflammatory dermatosis with no
identified risk factors, which presents as flares with persistent
papulosguamous lesions. Although the etiology is unknown, it
is suggested that it may be a lymphoproliferative entity, associ-
ated with the presence of immune complexes or infectious pro-
cesses. We report a b6-year-old male with a history of Igé medi-
ated multiple myeloma and systemic lupus erythematosus, under
treatment, who presented disseminated erythematous crusted
lesions. No association with viral, bacterial or drug processes
were found. A higher prevalence of this entity has been reported
in male schoolchildren, the presentation during adulthood, with a
neoplastic and autoimmune history is unusual.

KEYWORDS: pityriasis lichenoides, multiple myeloma, lymphoprolif-
erative disorders, skin diseases, papulosquamous.

Caso clinico
Hombre de 56 ainos, con antecedente personal de mielo-
ma multiple 1gG kappa estadio 111a, diagnosticado hace
tres afos, en seguimiento por parte del drea de hemato-
logia, en tratamiento con talidomida y prednisona, y en
protocolo de estudio para trasplante autologo de células
progenitoras, asi como lupus eritematoso sistémico diag-
nosticado hace un afio, en seguimiento por el rea de reu-
matologfa, en tratamiento con azatioprina y cloroquina,
con un MEX-SLEDAI de cero puntos.

Acudi6 a consulta de dermatologia por dermatosis
de un mes de evolucién, con aparicion intermitente (en
forma de brotes), caracterizada por la presencia de lesio-
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Figura 1. A) Placas viol4ceas y excoriaciones en el antebrazo. B) Lesién necrética en el térax posterior. €) Lesiones vesiculopustulosas en la region axilar.

nes eritematovioldceas escamosas, con liquenificacién en
toda la circunferencia cervical (figura 1) y en el antebrazo
derecho (figura la), acompaiiado de excoriaciones, drea
necrotica en el torax posterior de bordes irregulares, con
centro umbilicado (figura 1b) y placas vesiculopustula-
res en la region axilar izquierda (figura 1c). Todas estas
lesiones las refiri6 como altamente pruriginosas y con
sensacion de ardor. En la exploracién fisica se confirmé
la presencia de placas eritematoescamosas psoriasiformes,
asi como lesiones necréticas con umbilicacion central di-
seminadas en el tronco y las extremidades.

En sus estudios paraclinicos destacaron 2 microglo-
bulina: 4.51 mg/L (alto); hipergammaglobulinemia a ex-
pensas de 1gA e 1gG (con fracciones kappa y lambda
elevadas); anticuerpos anti-ADN doble cadena: positivo;
anticuerpos antinucleares: positivo (patréon homogéneo;
Ac-1 dilucion 1:640; citoplasmatico granular fino den-
so Ac-19 dilucion 1:1280); Coombs directo: negativo; frac-
cién 3 del complemento: 112 mg/dl (normal) y fraccién 4
del complemento: 21 mg/dl (normal). No se observaron
criterios para considerar actividad lupica.

Se realiz6 toma de biopsias por sacabocado de las lesio-
nes localizadas en la axila, el térax posterior y el abdomen,
donde se observaron dermatitis liquenoide activa con eo-
sinofilia leve reactiva (figura 2a), liquen simple crénico
pigmentado (figura 2b), epitelio sin displasia y dermatitis
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crénica liquenoide irritada con tlcera focal (figura 3). Se
inicid tratamiento con antihistaminicos via oral, emolien-
tes y fotoproteccion fisica y se citd en cuatro semanas para
dar seguimiento. En consulta de control, el paciente refi-
rié que se llevé a cabo una sesiéon de quimioterapia en el
area de hematologia, y posterior a ésta, noté6 mejoria en
las lesiones del térax anterior y del antebrazo, asi como
disminucién de la sintomatologia.

Discusion
La pLEVA es una entidad poco frecuente, se cuenta con po-
cos casos descritos en la literatura. La mayoria de los casos
reportados se encuentran en hombres de cinco a diez afios
de edad.? Se desconoce la etiologia, pero se han propuesto
teorias donde la infecciosa es la que se ha presentado con
mayor frecuencia, asociada a agentes virales (como virus
de inmunodeficiencia humana, virus de Epstein-Barr, vi-
rus del herpes humano tipo 7), protozoarios (Toxoplasma
gondii) y bacterias (estreptococo betahemolitico). Tam-
bién se ha postulado la teoria linfoproliferativa, ya que en
la histopatologia se han encontrado linfocitos con pérdida
de antigenos cp5+ y cD7+, expresion de cp3o+ y nicleos
atipicos, por lo que se ha planteado que puede ser un pro-
ceso linfoproliferativo cp3o+.

El cuadro clinico se caracteriza por una aparicién
brusca e intensa, diseminada en el tronco y las extremida-
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Figura 2. A) Eosinofilia leve reactiva. B) Liquen simple pigmentado.

Figura 3. Dermatitis crénica liquenoide con Ulcera focal.

des, con lesiones maculopapulosas y escamosas, algunas
con vesicula central de contenido seroso o purulento, que
luego evoluciona hacia la necrosis central. Posteriormente
se rompen y dejan exulceraciones y costras que pueden
evolucionar de forma secundaria a una mancha postinfla-
matoria y cicatrices de aspecto varioliforme. La evolucién
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suele ser rapida y las lesiones pueden ser asintomaticas o
acompanarse de prurito leve y sensaciéon de quemadura, y
en muy pocas ocasiones presenta astenia, adinamia, mial-
gias y artralgias.®

Para el diagndstico es fundamental el estudio histo-
patolégico, donde se muestran infiltrados inflamatorios
linfocitarios perivasculares y extravasacion de linfocitos
y eritrocitos en la dermis superficial; en la epidermis hay
paraqueratosis focal y confluente, espongiosis, disquera-
tosis y acantosis leve a moderada con vacuolizacién de la
capa basal, con queratinocitos necréticos.”® La inmuno-
histoquimica muestra un infiltrado celular con predomi-
nio de células T que expresan marcador cD8+ en PLEVA
y CD4+ en pitiriasis crénica.’ El diagndstico diferencial
debe realizarse con dermatosis que presentan de manera
simultdnea papulas, vesiculas y costras de forma disemi-
nada, como varicela, sifilis secundaria varioliforme, papu-
losis linfomatoide y vasculitis de pequefios vasos, por lo
que es indispensable realizar el estudio histopatolégico.'

No se cuenta con un tratamiento especifico para esta
entidad. De primera linea, se debe identificar el probable
factor desencadenante y brindar el tratamiento especifico
en caso de proceso infeccioso o suspension de farmacos
detonantes. Es necesario individualizar la gravedad de
cada caso. Se ha descrito el uso de corticosteroides topi-
cos y antihistaminicos, los cuales disminuyen la sintoma-
tologia pero no cambian el curso de la enfermedad. En
el caso de proceso infeccioso identificado, los antibidti-
cos de eleccién son macroélidos y tetraciclinas. Como se-
gunda linea, se considera una opcién efectiva la fototera-
pia ultravioleta A o B (UvA, UVB) con buena respuesta en
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monoterapia o en combinacién con otros tratamientos
sistémicos. Como tercera linea, en casos resistentes a la
terapia previamente mencionada, se ha descrito el uso de
tacrolimus, metotrexato, ciclosporina y corticoides sisté-
micos, con respuesta variable a dicho tratamiento.'"!?

En este caso, el paciente contaba con antecedente de
mieloma multiple en tratamiento con ciclos de quimio-
terapia, y donde se reporté hipergammaglobulinemia
con elevacion de 1ga e 1gG (con fracciones kappa y lamb-
da elevadas), los cuales no son hallazgos frecuentes dentro
de mieloma mdltiple. Llama la atencién el grupo etario, ya
que, como se menciono, lo mas habitual es que los casos
de PLEVA se reporten en escolares o adultos jovenes, y en
este caso, se present6 en un adulto en la sexta década de
la vida.

Como parte del tratamiento de mieloma multiple, el
paciente recibid talidomida, la cual tiene un mecanismo
de accién antiinflamatorio y supresor, ya que logra la inhi-
bicién selectiva de la sintesis de TNF-alfa por los monoci-
tos, inhibe la fagocitosis por parte de polimorfonucleares
y aumenta la produccion de interleucina 2. Tras la admi-
nistracion de dicho farmaco, el paciente present6é mejoria
de la dermatosis.” La teoria linfoproliferativa habla acerca
de la transformacién maligna de los linfocitos T con ex-
presiéon de cp3o+, y la accidon de los linfocitos T citotdxi-
cos ante la proliferacién linfocitaria anormal explicaria el
cuadro clinico. Si se considera el potencial de transforma-
cion maligno de la PLEVA, el inmunofenotipo identificaria
el predominio de linfocitos cp8+, que son responsables de
las lesiones necrdticas hemorragicas y en la inmunofluo-
rescencia, depdsitos vasculares de igm y c3.”
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