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Adolescent dona de 16 anys que consulta a urgéncies
per aparicié d’una erupcié generalitzada (> 1.000 le-
sions) polimorfica al tronc, I'esquena, la regid facial i
les extremitats superiors i inferiors, de dues setmanes
d’evolucid. Lerupcié respecta zones més acres, geni-
tals, mucoses, palmells i plantes. Associa un dolor im-
portant a la palpacié superficial i pruija, aixi com mal
estat general, algun pic febril aillat i cefalea frontal de
5 dies d’evolucio, amb empitjorament a la tarda i amb
resposta parcial a I'analgesia. Com a antecedents pato-
logics presenta dermatitis atopica. No refereix viatges
recents, sortides a zones rurals, picades, contacte amb
animals ni consum de farmacs. Va passar la varicel-la
en la primera infancia i ha rebut la segona dosi de la
vacuna de SARS-CoV-2 15 dies abans de I'aparici6 de
les lesions cutanies. El quadre va comencar amb una
lesio eritematocrostosa d'un centimetre de diametre a
la cuixa dreta, i a continuacio, es va estendre a la resta
del cos.

En I'exploraci¢ fisica crida I'atencié la presencia de
butllofes i vesicules dures, que evolucionen a ulceracid
i necrosi i, posteriorment, a crostes que s’acaben des-
prenent, deixant clapes atrofiques hipopigmentades
(Fig. 1).

Es fa una analitica sanguinia que mostra leucopénia
(3,6 x 10E9/L) amb un 47,8% de neutrofils, un 33,7%
de limfocits, un 15% de monocits i un 2,5% d’eosinofils,
una velocitat de sedimentacié globular de 74 mm/h i
una proteina C reactiva de 0,76 mg/dl. La funcié renal,
hepatica, ionograma, coagulacio, creatina-cinasa, di-
mer D i troponines s6n normals. L'estudi es completa
amb una serologia que presenta immunoglobulines ti-
pus G positives per virus herpes simple (VHS) 1, virus
varicel-la zoster (VVZ), virus Epstein-Barr, citomegalovi-
rus, virus de I'hepatitis A i parvovirus B19; i que des-
carta infeccid per virus de la immunodeficiencia hu-
mana, sffilis i hepatitis B i C. El cultiu de les lesions és

negatiu, aixi com la PCR per VHS1, VHS2 i VWZ del
frotis de les lesions cutanies. Finalment es fa una biop-
sia cutania diagnostica.

Quin és el seu diagnostic?

Fig. 1. Mdltiples
papules eritematoses,
vesicules, crostes |
lesions
ulceronecrotiques
localitzades a
l'esquena (A), que
evolucionen
favorablement amb el
tractament (B).
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Discussio

Les lesions eritematocostroses generalitzades doloro-
ses associades a estudis infecciosos negatius orienten
cap al diagnostic de sospita de pitiriasi liquenoide va-
rioliforme aguda (PLEVA). La biopsia cutania confirma
el diagnostic.

Inicialment, amb la sospita clinica d’afectacié cutania
d’origen inflamatori, els dermatolegs inicien tractament
amb tetraciclines (minociclina 2 mg/kg/24h), antihista-
minics i corticoides topics. Posteriorment, amb els re-
sultats confirmatoris de la bidpsia, es comencen corti-
coides orals (1 mg/kg/24h). Tenint en compte la
persisténcia de la clinica, es decideix tractar amb me-
totrexat (10 mg/m?%setmana), i s'obté una bona res-
posta clinica. Finalment, la pacient és donada d’alta
amb seguiment posterior per dermatologia.

Diagnostic final: Pitiriasi liquenoide varioliforme aguda.

Comentari

La pitiriasi liguenoide (PL) és una malaltia inflamatoria
cutania poc freqlent, amb una incidencia estimada
d’1/2.000 . Es més freqlient en homes (adults joves i
nens), i no s’han establert diferencies etniques o geo-
grafiques 24,

Hi ha diferents formes de la malaltia: la PLEVA, amb la
variant de la malaltia ulceronecrotica febril de Mucha
Habermann (FUMHD), i la pitiriasi liquenoide crdnica
(PLC) 2.

Clinicament, en la PLEVA destaca la preséncia de mul-
tiples lesions papuloescatoses i vesicules de 2-3 mm
que evolucionen rapidament a crostes hemorragiques
0 necrotiques >4, Qualsevol part del cos es pot veure
afectada, perd el tronc, les flexures i la part proximal de
les extremitats son les zones més comunes. No hi sol
haver afectacié de mucoses 23. Es pot presentar en
brots, amb una durada de setmanes i amb possibilitat
d’aparici6 de noves lesions, fet que afavoreix la presén-
cia de lesions en diferents estadis 3. EI pronostic és fa-
vorable, ja que, en general, es considera una malaltia
benigna, perd en casos excepcionals pot evolucionar a
llarg termini a micosi fungoide o a poroqueratosi varie-
gata, que es pot transformar en un limfoma cutani de
cel-lules T 3. El desenvolupament de plaques inflama-
tories cutanies o noduls persistents pot suggerir un li-
mfoma cutani, de manera que es recomana fer un
seguiment cada 6-12 mesos, i una bidopsia en cas de
lesions sospitoses *.

La variant més greu de la PLEVA és la FUMHD, que pot
apareixer de novo o en el context d’una PL preexistent.
Es tracta d’un quadre més greu, amb presencia de pa-
pules necrotiques que evolucionen rapidament a pla-
ques necrotiques, Ulceres i ampolles hemorragiques,
que també poden afectar les regions oral, genital i mu-
coses, i que s'assemblen a la fasciitis necrosant3 5. Les
lesions se solen resoldre amb I'aparicié d’una cicatriu
atrofica i van acompanyades de febres altes, malestar
general i afectaci6 d’organs interns, i provoquen la
mort en el 25% de les persones afectades !.

D’altra banda, la PLC és una erupcié monomorfa be-
nigna en que els pacients solen presentar papules de
color marr6 vermellés persistents amb escates, aixi
com lesions hipopigmentades croniques b 3. Destaca el
signe d'«escata en lacre», que consisteix en el despre-
niment de les escates adherides en bloc, sense provo-
car sagnats 1.

'etiopatogénia de la PLEVA és desconeguda, tot i que
s’ha associat a una discrasia de cel-lules T que provoca
una resposta limfoproliferativa davant estimuls com in-
feccions parasitaries, virals o bacterianes, vacunes o
farmacs 2. 'evolucio sol tenir un curs en forma de re-
caigudes i remissions abans de la resolucié espontania,
que pot trigar des de poques setmanes fins a anys*.

El diagnostic de sospita de la PLEVA és clinic, perd una
bidpsia cutania és necessaria per confirmar-lo i descar-
tar altres alteracions amb caracteristiques cliniques
similars (varicel-la, papulosi limfomatoide, exantema
varicel-liforme per virus herpes/enterovirus, vasculitis,
sindrome de Gianotti-Crosti, histiocitosi de cél-lules de
Langerhans, psoriasi guttata, pitiriasi de Gibert, micosi
fungoide...) I 3. 'anatomia patologica de la PLEVA no
és patognomica, per la qual cosa cal associar-la amb
les troballes cliniques. Les troballes histopatologiques
depenen de la forma clinica i de I'estadi evolutiu, i els
més freqlients sén: paraqueratosi, espongiosi, acantosi
epidermica, exocitosi de limfocits i eritrocits en
I'epidermis i la presencia d'infiltrat limfohistiocitic peri-
vascular que s’estén a la dermis 2 4. La biopsia de la
FUMHD és similar a la PLEVA, perd amb un infiltrat
perivascular inflamatori més dens, necrosi prominent i
presencia de vasculitis leucocitoclastica 3 5.

Pel que fa al maneig clinic, no hi ha un tractament
especific ni dades suficients que avalin el tractament?.
Els antibiotics orals amb propietats antiinflamatories
(com les tetraciclines i els macrolids), els corticoides
orals, aixi com la fototerapia (tant UVA com UVB) es
consideren el tractament d’eleccio, i s’ha observat una
millora significativa amb el seu Us, encara que amb
possibilitat de recurrencia després de la interrupcié de
la terapia 2. Els antihistaminics i els tractaments topics
(com corticoides i tacrolimus) poden ajudar a millorar
els simptomes 4. En casos de malaltia aguda greu o
recurrent, s’ha utilitzat metotrexat com a tractament
adjuvant 2 5. En cas de FUMHD, el tractament es fa
amb corticoides i macrolids sistemics, aixi com amb
metotrexat, entre altres ®.
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