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Resumen

Introduccion: los sindromes esclerodermiformes se definen por la pre-
sencia de esclerosis cutdnea, induracion y pérdida de la elasticidad de la
piel. Su diagnostico diferencial incluye casos de escleroderma localizada,
dentro de los cuales se describe el liquen escleroso y atréfico que, hasta
la fecha, no se ha reconocido en el escenario de sindromes cutdneos para-
neoplasicos. Resultados: se presenta el caso de un paciente con adenocar-
cinoma de préstata avanzado, quién desarrolld lesiones compatibles con
liqguen escleroso y atrofico extragenital durante el curso de su enfermedad
oncologica, confirmadas por histopatologia. Conclusiones: Se cuestiona la
naturaleza paraneopldsica de esta entidad cutanea en este contexto clinico
particular.
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Abstract

Introduction: Scleroderma syndromes are defined by the presence of skin
sclerosis, induration and loss of skin elasticity. Their differential diagnosis
includes cases of localized scleroderma, within which lichen sclerosus et
atrophicus are described, which, to date, have not been recognized in the
setting of paraneoplastic skin syndromes. Results: We present the case
of a patient with advanced adenocarcinoma of the prostate, who deve-
loped cutaneous lesions compatible with extragenital lichen sclerosus et
atrophicus during the course of the cancer, confirmed by histopathology.
Conclusions: The paraneoplastic nature of this skin entity is questioned in
this particular clinical context.
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Introduccion

Los sindromes esclerodermiformes son una manifestacion cutanea se-
cundaria de etiologia multifactorial, dentro de las que se destacan las inmu-
nolégicas, inflamatorias, medicamentosas, metabdlicas y neoplasicas (1,2).
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Se caracterizan por la presencia de esclerosis y engrosamiento cutaneo, con pre-
sentacion clinica variable (3).

La asociacion entre sindromes esclerodermiformes y cancer se ha descrito desde la
década del 50 del siglo pasado, en la mayoria de casos precediendo un proceso neo-
plasico (4-6). Sin embargo, la escleroderma localizada -dentro de la cual se describe
el liquen escleroso y atrofico- no se ha reconocido en el escenario de las manifesta-
ciones cutaneas paraneoplasicas, aunque hay escasos descritos asociados a cancer
de mama (7). A la fecha se han reportado menos de 10 casos de sindromes esclero-
dermiformes relacionados con cancer de prostata (8-10).

Presentamos el caso de un paciente con adenocarcinoma de préstata quien ,durante
el curso de su enfermedad oncoldgica, desarrolld lesiones clinica e histolégicamente
compatibles con liquen escleroso y atrofico extragenital, para luego proponer su
asociacion como fendmeno paraneoplasico cutaneo a esta variedad de tumor soélido,
segun el escenario clinico particular.

Caso clinico

Un paciente de 83 anos consulté al servicio de Dermatologia por aparicion de le-
siones esclerdticas en pliegue antecubital y axilas, pruriginosas, de dos anos de
evolucion. Ademas, en abdomen anterior, reportaba aparicion de lesiones similares,
estas ultimas, asintomaticas, desde hace un ano.

Como antecedente de importancia fue diagnosticado tres anos antes con ade-
nocarcinoma de prostata Gleason 4+3, estadio IVB (TSNOM1b), con compromiso
poliostodtico, tratado con bloqueo hormonal y posterior radioterapia pélvica; ademas
de terapia con docetaxel y denosumab ante progresién 6sea, bioquimica y clinica, sin
complicaciones inmediatas en el momento de la consulta.

Al examen fisico, en axilas, pliegues antecubitales, regién abdominalizquierday plie-
gues inguinales, se encontraron placas conformadas por micropapulas, de bordes
bien definidos, rugosas al tacto, pardas, con centro atrofico brillante e hipocrémico,
esclerdtico a la prension (figuras 1 Ay B).

Figura 1A. Compromiso axilar por liquen escleroso
y atrofico extragenital
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Figura 1B. Compromiso en pliegues antecubitales por
En axilas y pliegues ingui- liguen escleroso y atréfico extragenital
nales se encontraron placas

conformadas por micropdpu-
las, de bordes bien definidos, Con estos hallazgos se interrog6 para un probable liquen escleroso y atréfico extra-

rugosas al tacto, pardas, con  genital con criterios de severidad, dados por el nimero de lesiones y su progresion.
centro atrofico brillante e hi-  Se realizé biopsia de piel de las lesiones en regidn periaxilar izquierda y antecubital

pocromico, esclerdtico a la jzquierdo, confirmandose el diagndstico (figuras 2 Ay B)
prension.

Figura2 Ay B. En A, ortoqueratosis compacta con atrofia epidérmica; en dermis,
esclerosis con homogenizacion del colageno. En B, dano vacuolar de la capa basal
con incontinencia pigmentaria y telangiectasias en dermis superficial.

Se indico entonces clobetasol propionato crema al 0,05 % cada 12 horas sobre las
lesiones, con posterior mejoria, continuando en seguimiento clinico y manejo onco-
l6gico para su neoplasia de base.
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El liguen escleroso vy atrofi-
co es una condicién cutanea
inflamatoria de evolucion
cronica, caracterizada por
fibrosis y esclerosis, princi-
palmente en piel genital y de
predominio femenino.

Discusion

El liguen escleroso y atréfico es una condicion cutanea inflamatoria de evolucion
crénica, caracterizada por fibrosis y esclerosis, principalmente en piel genital y de
predominio femenino, descrita por primera vez en 1887 por Hallopeau (11). El com-
promiso extragenital aislado, como en este reporte, se ha descrito en el 2,5 % de los
casos en mujeres (12); sin embargo, debido a la inusual presentacién en hombres,
no se han realizado estudios epidemioldgicos de esta variante clinica en dicha po-
blacion.

Aunque esta entidad no ha sido descrito dentro de los sindromes esclerodermi-
formes relacionados con cancer (13,14), llama la atencién la presentacién atipica,
es decir, en su variedad extragenital y casi sincrénica con la aparicion de la neoplasia
prostatica, lo que podria favorecer esta asociacidén. A continuacién, se presenta la
clasificacion etiologica de los trastornos esclerodermiformes mas aceptada a la fecha
(cuadro 1).

Cuadro 1. Espectro clinico de los trastornos fibrosantes de la piel similares
a la esclerodermia

Fasciitis eosinofilica
Enfermedad del injerto contra huésped
Liquen escleroso y atrofico
Sindrome POEMS*
Sindromes de sobreposicion (Esclerosis sistémica/
Lupus/Dermatomiositis)

Inmunomediada/inflamatoria

Fenilcetonuria
Metabolica Porfiria cutanea tarda
Hipotiroidismo (mixedema)

Escleromixedema
Amiloidosis sistémica
Fibrosis sistémica nefrogénica
Escleredema adultorum

Asociada a depdsito

Cloruro de polivinilo
Disolventes organicos
Ocupacional Silica
Resinas epoxidicas
Lipodermatoesclerosis

Bleomicina
Pentazocina
Carbidopa
Sindrome de eosinofilia-mialgia
(L-triptéfano)
Sindrome de aceite toxico
(aceite de colza saturado de anilina)
Fibrosis post-radiacion

Toxica o iatrogénica

Trastornos progeroides
(progeria, acrogeria, sindrome de Werner)
Sindrome de la piel rigida
(o distrofia facial congénita)

Genética

*POEMS, por sus siglas en inglés: Polineuropatia, Organomegalia, Endocrinopatia, Discrasia de células plasmaticas, Piel
Tomado de: Boin F, et al (15)
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Proponemos que, si bien el
liguen escleroso no se en-
cuentra dentro de estos
sindromes, se deberia con-
siderar como una condicion
paraneopldsica en caso de
presentarse asociado a ma-
lignidad.

Fisiopatolégicamente, se le ha considerado como una condicién autoinmune dado su
asociacion con otras entidades de esta indole (12); sin embargo, esto no esta clara-
mente dilucidado y también se han implicado como desencadenantes infecciones,
factores hormonales, trauma, susceptibilidad genética o medicamentos (16).

El aumento en el depdsito de coldgeno y esclerosis en la dermis se debe a la produccién
de varias citocinas, como interleucina 1 (IL-1) y factor de crecimiento transformante
beta (TGF-b) (16,17), compartiendo el evento fisiopatoldgico principal de los sindromes
esclerodermiformes (6, 8), por lo que proponemos que, si bien el liquen escleroso no
se encuentra dentro de estos sindromes, se deberia considerar como una condicién
paraneoplasica cutanea en caso de presentarse asociado a malignidad, una vez se
descarten etiologias toxicas o asociadas a medicamentos (incluyendo algunos agentes
guimioterapéuticos con potencial fibrosante, como bleomicina), siendo este el primer
reporte de liquen escleroso y atréfico extragenital relacionado con adenocarcinoma
prostatico, descrito en la literatura.

Se han propuesto criterios diagndsticos basados en las manifestaciones clinicas e his-
topatoldgicas (18), que en el caso clinico descrito se cumplen a cabalidad (cuadro 2).

Cuadro 2. Criterios diagnosticos de liquen escleroso y atréfico*

Criterio clinico Placas esclerdticas blancas con atrofia bien circunscrita

Hiperqueratosis, atrofia epidérmica, degeneracion por
licuefaccién, edema intradérmico,
infiltracion linfocitica y homogenizacion hialina de las fibras
de colageno.

Criterios histopatoldgicos

1. Trastorno funcional relacionado con la lesion: 2 puntos.
Clasificacion de severidad™* 2. Multiples lesiones de la piel: 1 punto.
3. Lesiones cutaneas que se extienden: 1 punto.

*El diagnéstico definitivo se establece en presencia de criterios clinicos e histopatoldgicos. Siempre se deben excluir la esclerodermia localizada,
eccema cronico, vitiligo y liquen plano

**Casos de pacientes con 2 o mas puntos se clasifican como severos.

Tomado de: Hasegawa M, et al (18)

El tratamiento con esteroides tdpicos de alta potencia se ha descrito como la terapia
de primera linea y en caso de no respuesta, los inhibidores de calcineurina, la inmuno-
supresion sistémica e incluso manejo quirtrgico (17-18). En los casos de sindromes
esclerodermiformes paraneopladsicos se ha reportado la resolucion de las manifesta-
ciones cutaneas una vez se logra resolver o al menos controlar la progresion tumoral
(6,10). En este caso, el paciente obtuvo mejoria y ausencia de progresion de lesiones
en piel con el manejo de primera linea; sin embargo, debido al estadio de su proceso
oncoldgico, detener o controlar la progresion tumoral es un desafio clinico, interro-
gante que en esta oportunidad queda sin resolver.

Conclusion

El liquen escleroso y atréfico es una entidad que se presenta con menor frecuencia
en hombres y su variedad netamente extragenital es aun mas infrecuente, por lo que
proponemos que debido a su debut clinico concomitante con un adenocarcinoma de
prostata activo, pudiese tratarse de una nueva manifestacién paraneoplasica cutanea
en un paciente sin otros desencadenantes claros, incluyendo etiologias toxicas/me-
dicamentosas, metabdlicas o incluso, exposicionales.
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Dado que esta entidad com-
parte un mecanismo fisiopa-
tologico similar a los otros
sindromes esclerodermifor-
mes, se deberia considerar
al liquen escleroso y atrofico
como una variante clinica pa-
raneoplasica dentro de este
grupo de condiciones cuta-
neas.

Dado que esta entidad comparte un mecanismo fisiopatoldgico similar a los otros
sindromes esclerodermiformes, se deberia considerar al liquen escleroso y atrofico
como una variante clinica paraneoplasica dentro de este grupo de condiciones cuta-
neas.

Este caso constituye el primer reporte de una neoplasia prostatica asociada a liquen
escleroso y atroéfico de tipo extragenital, por lo que motivamos a la comunidad mé-
dica a publicar este tipo de asociaciones, permitiendo de este modo enriquecer la
evidencia cientifica a partir de los reportes de caso.
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