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Liquen escleroso vulvar en la infancia.
Reporte de un caso en una nifia con sindrome de Turner
Vulvar lichen sclerosus in a girl with Turner syndrome

Dra. Dolores Ocampo® y Dra. Verénica Gonzilez"

RESUMEN

Las afecciones dermatolégicas en el sindrome de Turner son
poco frecuentes, pero en algunos casos ocasionan morbilidad
significativa. El liquen escleroso vulvar (LE) es una afeccién
inflamatoria mucocuténea crénica, caracterizada por prurito
enla zona anogenital. Su fisiopatogenia se vincula con factores
genéticos y autoinmunes. Se presenta el caso de una nifa con
sindrome de Turner en tratamiento con hormona de crecimiento,
que consult6 por prurito vulvar, cuyo diagnéstico correspondié
a liquen escleroso.
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ABSTRACT

Dermatological complications in Turner syndrome are
infrequentbut occasionally cause significant morbidity. Lichen
sclerosus (LS) is a chronic inflammatory mucocutaneous
affection characterized by pruritus in the anogenital area. It is
yet not clear its pathophysiology but it’s linked with genetic
factors and autoimmunity. This is a case report of a girl with
Turner syndrome with growth hormone treatment that started
with vulvar pruritus and was diagnosed as lichen sclerosus.
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INTRODUCCION

El liquen escleroso (LE) se define como una
afeccion mucocutdnea inflamatoria crénica,
que tiene predileccién por la zona anogenital.
Aunque afecta predominantemente a mujeres
posmenopausicas, su apariciéon ha sido descrita
en la etapa prepuberal.! En su patogenia,
parecieran estar implicados factores genéticos y
autoinmunes, ya que la alopecia areata, el vitiligo,
las afecciones tiroideas, la anemia perniciosa y la
diabetes mellitus se presentan frecuentemente
asociados al LE. Estudios previos han descrito
la presencia de antigenos de histocompatiblidad
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clase II DQY en nifias en etapa prepuberal con
LE.? A nivel molecular, Oyama y col. hallaron
que 20 de 30 pacientes portadores de LE tenian
autoanticuerpos IgG contra la proteina 1 de la
matriz extracelular (ECM-1). Esta proteina es
la misma que ha sido asociada a la patogénesis
de la proteinosis lipoidea.® La presencia de
estos anticuerpos refuerza el concepto de que el
mecanismo autoinmune estaria involucrado en
la etiologia. Estos anticuerpos no se relacionan
directamente con la aparicion del LE, pero agregan
mas valor a la evidencia sobre los mecanismos
autoinmunes involucrados en su etiologia.

El sindrome de Turner es una de las anomalias
cromosOmicas mas frecuentes; afecta a una cada
2500 recién nacidas vivas. Su forma mas frecuente
de presentacion 45,X se caracteriza por retraso en
el crecimiento con talla final baja en su evolucién
natural e insuficiencia ovarica asociadas a
otras anomalias variables.* Los desérdenes
autoinmunes asociados son frecuentes; el mas
comun de ellos es el hipotiroidismo. Dentro de
las asociaciones infrecuentes se encuentra el LE.

Se presenta el caso de una nina de 8 afios de
edad con sindrome de Turner y liquen escleroso
vulvar, cuyo motivo de consulta fue prurito
vulvar.

Consideraciones éticas: Se solicit6 la
autorizacién a los padres de la nifha para la
presentacion del siguiente caso. Los datos han
sido anonimizados.

CASO CLINICO

Paciente de sexo femenino de 8 afios de edad
cronoldgica, que en el momento de la consulta
ginecoldgica, referia prurito vulvar de 2 meses
de evolucién. A los 3 afios de edad cronoldgica,
consulté por talla baja, y se realiz6 el diagnéstico
de sindrome de Turner, confirmado con estudio
genético: 45,X en 50 metafases (Figura 1). Inicié
tratamiento con hormona de crecimiento y
presentd buena respuesta, con mejoria de la talla.
Al momento de la consulta ginecolégica, la nifia
referia prurito vulvar crénico, de exacerbacion
nocturna y se habia descartado un cuadro de
vulvovaginitis aguda y la presencia de oxiurus
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por test de Graham. En el examen fisico, la nifia
presentaba mamas y vello pubiano en estadio de
Tanner I, y, a nivel vulvar, en surco interlabial,
clitoris, labios menores e introito, se observaba
lesiéon hipopigmentada con zonas hemorragicas
asociadas a lesiones por rascado (excoriaciones)
(Figura 2). Se realiz6 un cultivo de flujo vaginal,
que result6 negativo. Posteriormente, la biopsia
de piel a nivel vestibular confirmé la atrofia
epidérmica con infiltrado celular inflamatorio
en parches, en el estroma subepidérmico
compatible con LE. Comenzé tratamiento
toépico con clobetasol dos veces por dia. En el
control clinico, 14 dias después, la nifia mostré
mejoria de los sintomas y, al momento del
examen fisico, se constaté la desaparicion de las
excoriaciones. Posteriormente en la evolucién, se
indicé continuar con el tratamiento alternando
ciclos de corticoides tépicos con betametasona y
emolientes, con buena respuesta clinica.

Ficura 1. Nétese el fenotipo caracteristico del sindrome de
Turner: hdbito corporal robusto con orejas de implantacion
baja, torax ancho, mamilas separadas y ciibito valgo

COMENTARIOS

El LE es una afeccion cutdnea crénica
con predileccién por la regién anogenital.
Solo 6% se presenta en zonas extragenitales.
Su prevalencia es dificil de estimar ya que
pueden existir formas asintomadticas. Powel y
Wodjnarowska hallaron una prevalencia en
nifias premendrquicas de 0,1%.° Los sintomas
mas frecuentes de presentacién son el prurito,
el ardor vulvar y, en ocasiones, sangrado genital
y disuria.” Los cuadros hemorragicos pueden
interpretarse erréneamente como casos de
supuesto abuso sexual, aunque el diagnéstico de
LE no lo excluiria. Deberia sospecharse en caso
de mala respuesta al tratamiento instituido o de
infecciones de transmision sexual asociadas.®® El
diagnostico del LE es usualmente clinico, excepto
en casos en los que la signo sintomatologia genere
dudas para definir el cuadro.

El LE suele mejorar (pero no se resuelve
completamente) en la pubertad. Estudios revelan
que el factor inmunoldgico es menos activo en
esta etapa, pero persisten signos y sintomas en
un alto porcentaje de casos.?'"!! Es necesario
aconsejar al paciente y su familia que la pubertad
puede no ser el punto final del tratamiento ya
que existe un porcentaje minimo de casos que
alcanzan la etapa puberal.

En las pacientes con sindrome de Turner, es
probable que el tratamiento sustitutivo hormonal
adecuado de la insuficiencia gonadal favorezca la
mejoria clinica del LE.

En la actualidad, el uso de corticoides topicos
constituye el tratamiento de eleccién para el

FIGURA 2. Aspecto de la vulva. Nétese la hipopigmentacion
asociada a focos hemorrdagicos y excoriaciones por rascado.
(Foto tomada con ayuda de su madre)
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LE. Algunos autores sugieren que las cremas
con corticoides potentes (clobetasol 0,05% o
betametasona 0,05%) durante 3-6 semanas
presentan mejor eficacia y buena tolerancia
en comparacién con otras drogas en la etapa
prepuberal.”*"® Los efectos adversos relacionados
con el uso de clobetasol que se observan con escasa
frecuencia son el eritema y el ardor vulvar. Si la
paciente no respondiera al tratamiento, deberia
replantearse el diagnostico inicial. Los inhibidores
topicos de la calcineurina (pimecrolimus y
tacrolimus) pueden constituir una opcién
terapéutica por su efecto antiinflamatorio y
bajo potencial inmunosupresivo. Sin embargo,
hay escasos trabajos publicados en la edad
pediatrica.''® El tratamiento puede mejorar
el cuadro clinico, pero no siempre lleva a la
curacion.

Se presenta este caso por la asociacién
infrecuente entre una afeccién dermatolédgica de
causas genéticas y autoinmunes y una disgenesia
gonadal, como el sindrome de Turner.

CONCLUSION

El LE de aparicién en la etapa prepuberal suele
evolucionar favorablemente luego de la pubertad
en la mayoria de los casos. El seguimiento y
control evolutivo es fundamental, teniendo en
cuenta que un minimo porcentaje de casos no
revierte en la etapa puberal.

En las pacientes con sindrome de Turner, es
probable que el tratamiento sustitutivo hormonal
adecuado de la insuficiencia gonadal favorezca la
mejoria clinica del LE, aunque su evolucién puede
ser impredecible. B
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