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Pityriasis lichenoides in eta pediatrica: quale teapia?
Eccellente risposta alla fototerapia: studio di urcaso
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Pityriasis lichenoides in eta pediatrica: quale tgria? Eccellente risposta alla fototerapia: studioun caso

La Pityriasis Lichenoides (PL) & una patologia natarara, acquisita, ad eziologia sconosciutattedraata da un
ampio spettro di manifestazioni cliniche che vadafinsorgenza acuta di lesioni papulari che egoly in pseu-
dovescicole con necrosi centrale (Pityriasis Lichees et Varioliformis Acuta, PLEVA) alla preserdiapiccole
papule brunastre desquamanti (Pityriasis Lichemso@enica, PLC) includendo forme con caratterigé-inter-
medie. In eta pediatrica risultano piu frequenfiolene generalizzate e caratterizzate da frequeatidive. La fo-
toterapia con UVB a banda stretta (311nm) (UVB+@ppresenta una modalita terapeutica con un nofdgpdi
efficacia e sicurezza, che la rende particolarmémde&ata nel trattamento di alcune patologie déofogiche
dell’eta pediatrica, tra cui psoriasi, dermatitepata, vitiligine, sclerodermia. Le conoscenzealtttiguardo il suo
impiego nella terapia della Pityiriasis Lichenoidssprattutto nei pazienti pediatrici, sono linetata incoraggian-
ti. Con questo lavoro presentiamo un caso di uiepte pediatrico affetto da PLEVA resistente adienani terapie
trattato con fototerapia con UVB-nb con remissioliica completa della sinto-matologia.

A case of pediatric pityriasis lichenoides: whicleatment? Excellent response to phototherapy: aeasport

Pityriasis lichenoides (PL) is a rare, acquirecrisr of unknown etiology characterized by a widectrum of
clinical manifestations ranging from the onset ofite papular lesions that evolve into pseudovekeiadith
central necrosis (Pityriasis lichenoides et Vafiwotnis Acute, PLEVA) to the presence of small bréstinscaly
papules (Pityriasis lichenoides Chronic, PLC) iddahg intermediate and overlapping forms. In childt@en-
eralized forms are more frequent, characterizedréguent relapses. Phototherapy with UVB narrowdban
(311nm) (UVB-NB) is a well-known efficacious andfesdareatment, which makes it particularly suitatdethe
treatment of pediatric skin diseases, includingripsts, atopic dermatitis, vitiligo, sclerodermaher current
knowledge about its use for Pityiriasis lichenoidespecially in pediatric patients are limited batouraging.
In this paper, we present a case of a pediatriemtaguffering from PLEVA resistant to common th@es treat-
ed with UVB-nb phototherapy with clinical remissiohthe cutaneous lesions.
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Introduzione

La Pityriasis Lichenoides (PL) e una patologia natarara, acquisita, ad eziologia sconosciutat-cara
terizzata da uno spettro di manifestazioni cliniche vanno dall'insorgenza acuta di lesioni papular
che evolvono in pseudovescicole con necrosi cen{Rityriasis Lichenoides et Varioliformis Acuta,
PLEVA) alla presenza di piccole papule brunastisgdamanti (Pityriasis Lichenoides Cronica, PLC)
includendo forme con caratteristiche intermedi@rizione puo avere andamento acuto o cronico e si
localizza prevalentemente a tronco e radice detlildeziologia e la patogenesi non sono chiare, s
ritiene che il meccanismo risieda in una possifiposta immune atipica in individui geneticamente
suscettibili. L'ipotesi patogenetica piu accreditptevede una reazione inflammatoria da ipersénsibi
ta scatenata da agenti infettivi (Toxoplasma gorieldV, HIV, Adenovirus, Staphylococcus, Myco-
plasma, Varicella-zoster virus, CMV, Parvovirus BSireptococcus, Virus epatite C), tale ipotesi &
suffragata dal riscontro di alcuni casi che mosiraeneficio da terapia antibiotica, riscontro dinfie
familiari e sierologie talvolta positive per ageintfettivi [3-4]. Un’altra ipotesi considera la Rln
processo linfoproliferativo T mediato con riscontligproliferazione monoclonale di Linfociti T cito-
tossici. Sono riportati, infatti, seppur rarissinglcuni casi di evoluzione in linfomi cutanei.
Un'ulteriore ipotesi considera una vasculite daspasivita immuno-complesso mediata per il riscon-
tro di immuno-complessi sierici e deposizione dilg@ C3 lungo la giunzione dermo-epidermica.
L’incidenza della PL & stimata di circa 1 caso og®00 persone e il 20% dei casi mostra esordio in
eta pediatrica con picco di incidenza intorno al B0 anno di vita [3-4]. In eta pediatrica risutigoiu
frequenti le forme generalizzate e caratterizzatéetuenti recidive. Le lesioni di PL possono pres
tare caratteri di autorisoluzione nell’arco di dse settimane o mesi. Nei casi resistenti la tarapn-
venzionale delle forme lievi-moderate di PL prevédsalizzo di corticosteroidi ed emollienti topici
con eventuale associazione di antibiotici oraliti@micina) o fototerapia. Per le forme piu estefe
resistenti alle terapie puo rendersi necessasanaministrazione di farmaci sistemici (steroidi,toae
tressato, acitretina, dapsone, ciclosporina, ti#taen raccomandati per utilizzo pediatrico). Adyiog
non esistono tuttavia studi randomizzati sull'effia delle diverse terapie nella cura della PL][1-4

La fototerapia con UVB a banda stretta (311nm) (LB rappresenta una modalita terapeutica con
un noto profilo di efficacia e sicurezza, che lade particolarmente indicata nel trattamento diradc
patologie dermatologiche dell’eta pediatrica, tua psoriasi, dermatite atopica, vitiligine, scleeod
mia. Le conoscenze attuali riguardo il suo impiegtia terapia della Pityiriasis Lichenoides, soprat
tutto nei pazienti pediatrici, sono limitate madreggianti [3-6].

Con guesto lavoro presentiamo un caso di un pazipatliatrico affetto da PLEVA resistente
alle comuni terapie trattato con fototerapia conBJivb.

Caso clinico

Presentiamo il caso di un bambino di 4 anni, cheettembre 2009 ha manifestato I'insorgenza dillgap
eritematose escoriate e necrotiche diffuse a trenadi. Per 2 mesi ha applicato terapia con cmits
topici ed emollienti senza beneficio. E giunto altestra osservazione presentando papule escal@iae
necrotiche, altre ipercheratosiche diffuse a vattmco e arti (Figura 1). Nel sospetto clinicdPdiEVA é
stata eseguita biopsia cutanea. L'aspetto istalagacatterizzato da presenza a livello epidermicmpoin-
giosi, necrosi cheratinocitaria, vescicolazioneerdzione con esocitosi ed eritrociti sparsi nalilermide;
mentre nel derma presenza di edema, infiltratanmfnatorio cronico con disposizione a cuneo che si e
stende fino al derma reticolare, emorragie, vasgesti e rigonfiamento delle cellule endotelialidus-
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fermato la diagnosi clinica di PLEVA. Il pazienteesa eseguito tampone faringeo risultato negatiosi,
come le sierologie per CMV, HSV1, HSV2, EBV, toxaghosi. In relazione alla scarsa risposta alla tera
pia steroidea topica ed idratante, & stata intsapfetoterapia con UVB-nb ad una dose iniziale @i 2
mJ/cnd in relazione al fototipo chiaro del paziente gilavane eta, per 3 sedute alla settimana, con-incre
menti di dosaggio di 50 mJ/énia fototerapia con UVB-nb & stata somministrata cabina UVB-100
(Waldmann-Lichttechnik, Villingen-Schwenningen, @ania), equipaggiata con 8 lampade UVB a fluo-
rescenza Philips TL-01 (Eindhoven, Paesi Bassipao di emissione di 311-313 nm. E stato adotiato
protocollo di sicurezza considerando la giovanalet®pazienti. In caso di eritema significativo romnio
causato dalle sedute precedenti la dose non vaniventata. Il paziente ha eseguito nell'arco damnmo

tre cicli di fototerapia fino alla remissione dediatomatologia cutanea per un totale di 91 sedlatéoto-
terapia con UVB-nb é stata ben tollerata e serfetiiellaterali.

Discussione

La pityriasis lichenoides & una patologia rara,0eaa@iu rara in eta pediatrica. Necessita di ulaa di
gnosi precisa spesso anche istologica poiché ¢mdg differenziale comprende alcune patologie fre-
quenti dell’eta pediatrica quali la psoriasi guwttda pityriasi rosea di Gibert, il rash infettieda ma-
lattia di Gianotti-Crosti. Questo caso esemplifitanodo chiaro le caratteristiche della PL nel bamb
no, che a differenza delle forme dell’adulto, sinmf@sta in genere con un andamento intermittente,
con un’estensione piu ampia ed una minore rispataerapie convenzionali topiche (corticosteroidi
topici) [7]. In letteratura & ancora discusso limtio degli UVB-nb come terapia di mantenimento in
guesta patologia caratterizzata da frequenti reeidi causa dei pochi dati riguardo i rischi a lungo
termine nella popolazione pediatrica [6]. | farmsistemici quali steroidi sistemici, metotressai;
tretina, dapsone, ciclosporina utilizzati per lepea delle forme resistenti hanno controindicazmn
effetti collaterali che ne sconsigliano 'uso, mmper casi selezionati, in eta pediatrica [3].

Dai nostri dati e dalla letteratura emerge comurzpmee la fototerapia rappresenti un’importante op-
zione terapeutica, efficace, ben accettata dal bemloon scarsi effetti collaterali [8,9]. Riteniam
che la fototerapia con UVB-nb sia un’eccellenteralativa terapeutica per la PL e debba essere-consi
derata terapia di prima scelta soprattutto nei gasseralizzati.

Tabelle e figure
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Figura 1. Quadro clinico alla prima visita. Presena di papule eritematose escoriate e necrotiche
diffuse a tronco, volto ed arti.

Figura 2. Quadro clinico alla sospensione della foterapia. Remissione completa della sintomatologia.
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