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Liquen escleroso genital pediatrico en nifias: serie de 11 casos

Pediatric genital lichen sclerosus: a case series of 11 girls

Jorge Arodstegui”, Leire Loidi, Ingrid Hiltun, Mdnica Larrea, Lourdes Cascante, Juan Ignacio Yanguas

RESUMEN

Fundamento. El liquen escleroso genital disminuye la cali-
dad de vida de las mujeres; el 10-15% de los casos se dan en
prepuberes.

Métodos. Estudio descriptivo retrospectivo de las caracte-
risticas de las nifias diagnosticadas con liquen escleroso ge-
nital en el Hospital Universitario de Navarra (Espafia) entre
2019y 2022.

Resultados. Se diagnosticaron once nifias entre 4 y 14 afios.
Fue habitual un retraso diagndstico tras la aparicién de las
lesiones de hasta dos afios; la nifia con cuatro afios de re-
traso presentaba una importante alteracién arquitectural
vulvar. Todas presentaban lesiones esclerdticas tipicas en
genitales, y dos de ellas también tenfan afectacién en es-
palda. Seis pacientes eran asintomaticas, el resto referia
prurito y/o dolor. El tratamiento con corticoides tépicos de
alta/muy alta potencia logré una buena respuesta parcial,
sin remisién completa de las lesiones.

Conclusion. El diagndstico precoz de liquen escleroso geni-
tal es clave para para iniciar el tratamiento lo antes posible y
evitar una alteracion estructural genital irreversible.

Palabras clave. Liquen escleroso genital. Pediatria. Nifia.
Dermatologia. Glucocorticoides.

ABSTRACT

Background. Genital lichen sclerosus decreases the qual-
ity of life of women; 10-15% of cases occur in prepubertal
girls.

Methods. Retrospective and descriptive study on the char-
acteristics of girls diagnosed with genital lichen sclerosus
at the Hospital Universitario de Navarra (Pamplona, Spain)
between 2019 and 2022.

Results. Eleven girls aged between 4 and 14 year-old were
diagnosed. Frequently, diagnostic delays were up to two
years after the appearance of the lesions; the girl with a
four-year delay showed a significant vulvar architectural
alteration. All cases showed the typical sclerotic lesions on
the genital area, and two of them also on the back. While
six patients were asymptomatic, the rest reported pruritus
and/or pain. Treatment with high/very high potency topical
corticosteroids achieved a good partial response, without
complete remission of the lesions.

Conclusion. Early diagnosis of genital lichen sclerosus is
key to start early treatment, avoiding irreversible genital
structural alteration.

Keywords. Vulvar lichen sclerosus. Pediatrics. Female. Der-
matology. Glucocorticoids.
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INTRODUCCION

El liquen escleroso genital es una enfermedad
de probable origen autoinmune que afecta de for-
ma predominante a mujeres (en una proporciéon
10:1 con respecto a los varones) y que puede alte-
rar de forma importante la calidad de vida de las
pacientes!. Presenta dos picos de frecuencia: el
primero, en niflas prepuberes (el 10-15% del total
de casos) y, el segundo, en mujeres posmenopausi-
cas?. Algunos autores consideran que el aumento
de incidencia en mujeres adultas es debido a la ma-
yor consulta por el prurito exacerbado, dado el evi-
dente déficit de estrégenos tras la menopausia®, lo
que incrementa su deteccién. Probablemente los
datos estadisticos acerca de esta enfermedad estén
infravalorados ya que, en nuestra experiencia, no
todas las mujeres consultan este problema con su
médico a causa del gran estigma que ocasiona.

Dada la escasez de datos en la literatura acerca
de esta entidad, presentamos una serie de once ca-
sos de nifias con liquen escleroso genital.

MATERIAL Y METODOS

Estudio descriptivo, retrospectivo, de todas las pa-
cientes menores de 14 afios con diagndstico de liquen
escleroso genital infantil valoradas entre 2019 a 2022
en la Unidad de Dermatologia Pediatrica del Hospital
Universitario de Navarra (Pamplona, Espatfia).

El diagnéstico fue clinico nueve pacientes, en las
otras dos se realizé biopsia cutdnea tipo punch para
confirmacién histoldgica del diagndstico.

LIQUEN ESCLEROSO GENITAL PEDIATRICO EN NINAS: SERIE DE 11 CASOS

Una vez realizado el diagnéstico (clinico, o his-
tolégico en presencia de lesiones extragenitales),
se recogieron los datos basales de cada paciente:
edad al diagndstico, edad de inicio de los signos/
sintomas, localizacién de las lesiones, sintomas
asociados, existencia de enfermedad extragenital.
Los progenitores dieron su consentimiento tanto
para la recogida de datos como para fotografiar las
lesiones.

Se paut6 tratamiento a todas las nifias y se rea-
lizd seguimiento de control cada dos o tres meses,
segun criterio clinico del facultativo responsable.
En las revisiones en consulta se valor¢ la adheren-
cia, eficacia y efectos secundarios relacionados
con el tratamiento.

RESULTADOS

Once nifias fueron diagnosticadas de liquen es-
cleroso genital infantil durante el periodo de estu-
dio; sus caracteristicas se muestran en la tabla 1.

La edad de inicio de la enfermedad estaba com-
prendida entre uno y trece afios, y al diagndstico
entre cuatro y catorce afios. El retraso diagndstico
habitual fue de hasta un afio.

En la primera consulta, todas las nifias presenta-
ban placas esclerosas blanco nacaradas con afecta-
cién genital; tres nifias tenfan afectacién perianal
(Fig. 1, 2). El inico caso con un retraso diagndstico
de cuatro afios desde el inicio de los sintomas (pa-
ciente 6) ya presentaba una importante alteraciéon
arquitectural vulvar con fusién de labios y estre-
chamiento del introito vaginal en el momento del

Figura 1. Liquen escleroso genital infantil. Se puede apre-
ciar la lesi6n caracteristica en reloj de arena, con afectacién
vulvar y perianal.
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Figura 2. Placas blanco-nacaradas escleroatréficas en regién
genital compatibles con liquen escleroso genital infantil.
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Tabla 1. Tabla resumen de la serie de once nifias con diagndstico de liquen escleroso genital

Edad Localizacion
Paciente Sintomas Tratamiento*
Actual Inicio Diagndstico Genital Extragenital
- Labios mayores - Dolor Clobetasol
1 8 6 7 . no .
- Promontorio - Prurito 0,5 mg/g crema
9 5 4 4 - Intr‘o1to o o Clobetasol
- Perianal 0,5 mg/g crema
3 4 1 3 - Introito ) no no Mometasona
- Promontorio 1 mg/g crema
- Labios
4 5 3 3 - Introito no Dolor 0 SCIi;)b/etii:ina
- Perianal >0 ME/E
- Labios menores - Prurito Clobetasol
5 8 5 6 . no
- Perianal - Dolor 0,5 mg/g crema
6 10 4 8 - Labios menores Lumbar no Clobetasol
0,5 mg/g crema
- Labios mayores
7 14 13 13 - Clitoris Lumbar no 0 Scrlr?b/etaclizga
- Introito »> ME/E
- Clitoris Clobetasol
8 ? > 6 - Rafe posterior no no 0,5 mg/g crema
9 6 3 3 - Lab'los mayores o no Clobetasol
- Perianal 0,5 mg/g crema
10 8 7 8 - Labios mayores no Prurito Clobetasol
0,5 mg/g crema
1 1 10 1 - Clitoris o Prurito Clobetasol

- Labios mayores

0,5 mg/g crema

*: con respuesta parcial en todos los casos.

diagndstico. Ademads, dos pacientes consultaron
por lesiones esclerosas en regién dorso-lumbar
(afectacidon extragenital); durante la exploraciéon
fisica se descubrié de forma incidental la afecta-
cién genital asociada.

Seis de las once nifias no presentaron sintomato-
logia asociada. El diagnéstico fue clinico en nueve
pacientes; en las otras dos fue anatomopatolégico
tras realizacion de biopsia cutdnea tipo punch de las
lesiones extragenitales para estudio histolégico.

Todas las nifias fueron tratadas con corticoide
tépico de muy alta o alta potencia durante al me-
nos dos meses: propionato de clobetasol 0,5 mg/g
crema en diez de las pacientes, y furoato de mo-
metasona 1 mg/g crema en un caso. Se obtuvo res-
puesta parcial, sin presentar una resolucién com-
pleta hasta el momento de publicacién del articulo
(septiembre 2022). Ninguna nifla presentd efectos
secundarios asociados al tratamiento tépico.
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DISCUSION

El liquen escleroso es una entidad a considerar
en el diagnéstico diferencial de las enfermedades
inflamatorias crénicas genitales en el paciente pre-
puberal. Esta patologia afecta mas frecuentemente
a nifias, con localizacién vulvar y perianal. El pru-
rito, el dolor, la disuria y el estrefiimiento son los
sintomas mas frecuentes*.

La etiologia del liquen escleroso genital no es
completamente conocida. La teoria de una etiopa-
togenia autoinmune es la mas aceptada, apoyada
por su asociacién con otras enfermedades autoin-
munes, como la alopecia areata o la enfermedad
tiroidea.

Las lesiones suelen aparecer en forma de pla-
cas color blanco-marfil, esclerosas y en ocasiones
equimoticas?. Ademads, el rascado debido al prurito
cronico puede producir lesiones erosionadas o hi-
perqueratésicas. Con el desarrollo de la enferme-
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dad pueden aparecer fisuracion, sobreinfecciones
o incluso una alteracién arquitectural importante
(atrofia de labios, enterramiento del clitoris o es-
trechamiento del introito vaginal)®. En los nifos
varones, la presentacién habitual es en forma de
fimosis®.

Es clave realizar un diagndstico precoz para ini-
ciar el tratamiento lo antes posible y asi evitar la
yacitada alteracion estructural genital irreversible.
En nuestra experiencia, es probable que la pacien-
te no consulte a su médico de referencia al inicio
de la enfermedad dada la estigmatizacién que pue-
de provocar esta entidad, originando un retraso en
el diagndstico. Dicho diagndstico debe ser clinico,
reservando la biopsia cutdanea para estudio histo-
légico en casos excepcionales: dudas diagnésticas,
falta de respuesta al tratamiento o aparicion de le-
siones sugestivas de malignidad®.

En cuanto al curso de la enfermedad en pacien-
tes prepuberales, gran parte de ellos mejoran con
el tratamiento pero la gran mayoria no alcanzan
una remisién completa de la enfermedad cuando
llegan a la edad adulta, precisando mantener el tra-
tamiento a largo plazo’. Aunque se ha descrito el
riesgo de aparicién de tumores malignos sobre las
lesiones de liquen escleroso genital del adulto?, no
se ha encontrado evidencia de desarrollo de neo-
plasias malignas sobre las lesiones de liquen escle-
roso en pacientes prepuberales. Sin embargo, si
se han publicado casos de aparicién de carcinoma
epidermoide vulvar sobre lesiones de liquen escle-
roso en mujeres jévenes con inicio de la patologia
inflamatoria en la infancia’.

La primera linea de tratamiento de esta patologia
son los corticoides tépicos ultrapotentes, que mejo-
ran los sintomas y reducen el riesgo de alteracién
arquitectural y de desarrollo de tumores en la edad
adulta®. Se deberian realizar mas estudios en la po-
blacién pedidtrica con otras terapias sistémicas como
los retinoides orales, metrotexato o hidroxicloquina,
ya que los pacientes sin respuesta a corticoides topi-
cos de potencia muy alta se podrian beneficiar de es-
tos tratamientos®’. Un tratamiento precoz y agresivo
ha evidenciado una menor sintomatologia y signos
asociados a la enfermedad (por ejemplo, alteracio-
nes estructurales irreversibles), mejorando la calidad
de vida de las pacientes!’. Algunos estudios han suge-
rido la asociacién entre el cumplimiento terapéutico
y una menor frecuencia de malignizacién*.

En conclusidn, el liquen escleroso genital pue-
de aparecer en edad infantil, més frecuentemente
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en el sexo femenino. Es una entidad que precisa
un diagnoéstico y tratamiento precoces para evitar
alteraciones estructurales irreversibles. Ademas,
segun la literatura reciente, dicha patologia tiende
a la cronicidad por lo que suele precisar un trata-
miento mantenido a largo plazo, incluso durante y
después de la pubertad.
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