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Cartas al Editor

Liquen erosivo de mucosas
asociado a síndrome 
de hiperinmunoglobulina E
y enfermedad celíaca

Sr. Editor:

Presentamos el caso de una niña con liquen erosivo de mu-

cosas asociado a síndrome de hiperinmunoglobulinemia E y

enfermedad celíaca. 

Se trataba de una niña de raza negra, de 9 años de edad, sin an-
tecedentes familiares de interés y con antecedentes personales de
síndrome hiperinmunoglobulinemia E (prick test positivo a pesca-
dos, frutos secos, huevos y leche) y enfermedad celíaca, que fue
remitida desde el servicio de pediatría por presentar desde hacía
aproximadamente 2 años, manchas blanquecinas y erosiones y exul-
ceraciones en labio inferior y mucosa yugal, que le producían una
moderada sensación disestésica y no respondían a tratamientos con-
vencionales. En aquel momento sólo seguía tratamiento con suple-
mentos orales de hierro.

En la exploración clínica se apreciaba la existencia de úlceras y fi-
suras en el labio inferior, así como en la superficie mucosa lingual y
gingival junto a una despigmentación en ambos labios (superior e
inferior) y piel de textura eccematosa crónica en toda la región pe-
rioral, con una piel cuarteada y atrófica. Examinada la zona genital
se comprobó la existencia de máculas blanquecinas similares en el
introito con algunas úlceras y fisuras de pequeño tamaño. No se
apreció la presencia de lesiones cutáneas, ni alteraciones ungueales
en el resto del examen cutáneo (figs. 1 y 2).

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

Se instauró tratamiento con tacrolimus tópico al 0,1 % dos ve-
ces al día, con franca reducción de la sintomatología pasado un
mes pero con persistencia de las máculas blanquecinas y reduc-
ción al 50 % de las fisuras y ulceraciones que la paciente presen-
taba. En la actualidad continúa con aplicación de tacrolimus tópi-
co al 0,1 %, una aplicación 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 clínico de liquen pla-

no cutáneo. El labio inferior, la lengua y las mucosas yugales

son las localizaciones más frecuentes de las úlceras 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

deglución. Cuando el introito vaginal aparece erosionado, los la-

bios menores presentan un aspecto atrófico y dependiendo del

estadio clínico o de progresión de la enfermedad, el clítoris tam-

bién ve reducido su tamaño1. La presencia de lesiones en ambas
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Figura 1. Má cula s bla nquecina s y fisuriza ción en la bio
inferior de nuestra  paciente.

Figura 2. Introito va gina l con má cula s bla nquecina s
análogas a  las de mucosa  ora l y discreta  a trofia
genita l.
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localizaciones hace que algunos autores prefieran la denomina-

ción de síndrome genitogingival2.

El liquen plano en los niños es una enfermedad dermatológi-

ca poco común y, de hecho, en la serie más extensa publicada

en la literatura contemporánea tan sólo el 0,05 % de los pacien-

tes eran menores de 15 años, si bien todos ellos presentaron la

variedad de liquen plano erosivo que estamos comentando en

la presente revisión3. En todos los casos referidos, el diagnóstico

clínico inicial nunca había sido el de liquen plano erosivo de

mucosas y habían sido diagnosticados de candidiasis oral, pri-

moinfección herpética o estomatitis aftosa recurrente, llegando

al diagnóstico definitivo con un promedio de 1,2 años de media,

lo cual nos indica la dificultad diagnóstica que entraña este pro-

ceso.

La asociación más estudiada del liquen plano y por ende del

liquen plano erosivo de mucosas es la que presenta con la in-

fección por el virus de la hepatitis C (VHC); de hecho, en Espa-

ña se ha cifrado una prevalencia del 20 % de pacientes con li-

quen plano oral que tengan dicha infección4. Otras asociaciones

del liquen plano oral incluyen diabetes mellitus, hipertensión,

colitis ulcerosa, miastenia grave, timoma y enfermedades hepá-

ticas autoinmunes. Sólo hemos encontrado un caso en la litera-

tura que relacione el liquen plano oral y la enfermedad celíaca.

Recordemos que dentro de las manifestaciones orales comunes

a esta enfermedad se encuentran la ulceración oral, glositis, sen-

sación urente en la boca y queilitis, las cuales se pueden super-

poner a la sintomatología oral de liquen plano. Las principales

diferencias que se establecen en ambos procesos son dos y es-

triban en la histología característica, aunque no patognomónica

y la ausencia de respuesta a la dieta exenta de gluten en el li-

quen plano erosivo5. No hemos encontrado ningún caso que

muestre asociación ni coexistencia con el síndrome hiperinmu-

noglobulinemia E, aunque se intuye el trasfondo inmunológico

que relacione a estas tres afecciones.

El tratamiento convencional del liquen plano erosivo de mu-

cosas se basa en la aplicación de corticoides de potencia eleva-

da de forma tópica, aunque los efectos secundarios asociados

han permitido seguir buscando nuevos tratamientos que mejo-

ren el tratamiento de estos pacientes. La utilización de inmuno-

supresores sistémicos (ciclosporina), corticoides o retinoides sis-

témicos no está exenta de mayores efectos secundarios y

muchas veces no pueden ser aplicados por la enfermedad aso-

ciada que presentan6. La aplicación de ciclosporina tópica ha

producido resultados contradictorios, pero parece estar ausente

de eficacia clínica debido a su falta de penetración transcutánea

y transmucosa. La aplicación de tacrolimus tópico, opción tera-

péutica elegida en nuestro caso, ya ha demostrado resultados

más que esperanzadores7, aunque se está pendiente de ensa-

yos clínicos aleatorizados que permitan considerarla como una

nueva indicación además de en la dermatitis atópica. Tacrolimus

es un inmunomodulador de la familia de los macrólidos y su-

prime la activación de los linfocitos T al inhibir la actuación de

diversas citocinas (principalmente las interleucinas 2, 4 y 5). To-

dos los casos reflejados han mostrado un perfil de seguridad

más que aceptable, efectivo y con la ausencia del efecto atrofo-

génico de otros tratamientos tópicos como los corticoides8, lo

cual, en nuestra paciente, ha permitido controlar la sintomato-

logía y estamos pendientes de comprobar su evolución, dado

lo limitados que nos encontramos teniendo en cuenta la situa-

ción basal de la paciente.
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