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RESUMEN  

La pitiriasis liquenoide varioliforme aguda o enfermedad de Mucha Habermann es 
una afección cutánea rara de etiología no precisada, probablemente autoinmune, 
caracterizada por lesiones papulares de aparición aguda, con formación de 
pseudovesículas que sufren necrosis central, a veces con tendencia a formar 
costras. Se presentó el caso de una mujer de 36 años, con antecedentes de artritis 
reumatoidea, que ingresa por erupción generalizada en piel con formación de 
vesículas sobre fondo eritematoso, algunas coalescentes, con costras, prurito 
moderado y fiebre de hasta 39,2 °C, a la que se realiza biopsia de piel que confirma 
este diagnóstico, evolutivamente mejoran las lesiones en piel pero presenta infartos 
digitales propios de vasculitis de pequeños vasos, que apoya la controversial 
hipótesis del origen vasculítico. La paciente evolucionó favorablemente con 
tratamiento sintomático, por tener la enfermedad un curso autolimitado y 
generalmente benigno.  

Palabras clave: Pitiriasis liquenoide varioliforme, enfermedad de Mucha 
Habermann.  
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ABSTRACT  

Acute varioliform lichenoides pityriasis or Mucha Haberman disease is a rare 
cutaneous affection of unknown etiology, probably autoimmune, characterized by 
popular lesions of acute appearance with formation of pseudovesicles with central 
necrosis, sometimes with a trend to crusts. This is the case of a woman aged 36 
with a history of rheumatoid arthritis admitted due to a cutaneous systemic 
eruption with formation of vesicles over erythematous arrangement, some 
underwent coalescence with crusts, a moderate pruritus and fever up to 39.2º; skin 
biopsy confirmed this diagnosis, skin lesions improve in a evolutionary way but with 
digital infarction typical of small vessels vasculitis supporting the polemic 
hypothesis of vascular origin. Patient evolved favourably with symptomatic 
treatment because of the disease has a self-limited and generally benign course.  

Key words: Varioliform lichenoides pityriasis, Mucha Haberman disease.  

 

   

   

INTRODUCCIÓN  

La pitiriasis liquenoide varioliforme aguda (PLEVA) o enfermedad de Mucha 
Habermann, como también se le conoce, es una afección cutánea rara de etiología 
no precisada, caracterizada por lesiones papulares de aparición aguda, con 
formación de pseudovesículas que sufren necrosis central, a veces con tendencia a 
formar costras,1-4 es clasificada como trastorno papuloescamoso (L 41.0).5 Suele 
presentarse en las tres primeras décadas de vida, más frecuente en niños o 
adolescentes del sexo masculino,1,4 sin que exista predominio racial.1 Su curso es 
subagudo o crónico y al curar persisten cicatrices deprimidas hiperpigmentadas de 
aspecto varioliforme.2  

La enfermedad fue descrita por primera vez en 1916 por Mucha y en 1925 por 
Habermannn,4 se señala un curso benigno y autolimitado, aunque en 1966 se 
describió una variante de peor pronóstico conocida como forma febril 
ulceronecrótica.1,2,6,7  

A pesar de que se ha estudiado su posible vinculación con infecciones como las 
provocadas por el virus de Epstein Barr, toxoplasma gondii, VIH y algunas 
bacterias,1 trastornos linfoproliferativos1,2 o procesos vasculíticos,2 aún permanece 
poco clara su etiología.  

Nosotros presentamos el caso de una paciente femenina de 36 años, con 
antecedentes de artritis reumatoidea, inactiva al momento de debutar con el 
síndrome.  

   

PRESENTACIÓN DEL CASO  
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Paciente: YSM, (HC 867783), de 36 años, con antecedentes de artritis reumatoidea 
desde hace 5 años, para lo cual no llevaba tratamiento regular, se administraba 
corticosteroides en momentos de crisis articular.  

Ingresó en el Servicio de Dermatología de nuestro hospital por presentar erupción 
generalizada en piel con formación de vesículas sobre fondo eritematoso, algunas 
coalescentes, con formación de costras en algunos casos, con prurito moderado y 
fiebre de hasta 39.2 °C (Figs. 1 y 2).  

 

Refiere haber tenido un cuadro de lesiones en piel, similar al actual el año anterior, 
el cual resolvió con tratamiento (que no especifica).  

Se inició tratamiento según estado de la piel, se realizó biopsia de la misma (Figs. 3 
y 4) y se solicitó valoración por Medicina Interna teniendo en cuenta el antecedente 
de artritis reumatoidea y la aceleración de VSG.  
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Exámenes complementarios:  

-Hemograma completo: Anemia ligera (Hb 105 g/L). Leucocitos 5,3 X 109/L. PMN 
0,62 L. 0,38. 
-Coagulación normal. 
-Velocidad de sedimentación globular: 83 mm/h. 
-Serología: no reactiva. 
-Factor reumatoideo: negativo. 
-Células LE: negativo. 
-Hemoquímica: nada a señalar. 
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-Rx. Tórax: negativo. 
-Biopsia de piel: Biopsia 008-1224  

Piel  

Se observa zona central de ulceración epidérmica aguda con base en dermis papilar 
ocupada por un exudado fibrino leucocitario a predominio polimorfonuclear 
neutrófilo, epidermis adyacente discretamente hiperplásica con displasia entre leve 
y moderada, a nivel de la dermis un infiltrado linfomonocitario perivascular y en 
menos medida intersticial.  

Con el cuadro clínico presente en la paciente se concluye como compatible con una 
pitiriasis liquenoide varioliforme aguda.  

   

DISCUSIÓN  

Presentamos el caso de una mujer de 36 años, que no es la edad ni el sexo más 
frecuente de aparición de la enfermedad, que por lo general debuta en la infancia o 
adolescencia y más frecuentemente en varones.1,4,8 Nuestra paciente, además, 
padece artritis reumatoide, condición que no ha sido asociada previamente con la 
enfermedad de Mucha Habermann.1,2  

Aunque el tronco y los brazos suelen ser las partes más afectadas, en nuestra 
paciente se lesionó casi toda la superficie corporal, lo cual también es posible.8 Las 
primeras descripciones de la enfermedad señalaban que prácticamente no 
aparecían síntomas constitucionales,1,2 sin embargo, se ha caracterizado 
posteriormente la variante febril ulceronecrótica, de peor pronóstico y con mayor 
afección cutánea y que se asocia a fiebre elevada,8-10 la cual coincide con el cuadro 
clínico de nuestra paciente.  

Por tratarse de una enfermedad más bien rara, que no suele asociarse a 
mortalidad,1 se conoce bastante poco sobre su etiología y se han propuesto varias 
hipótesis, aunque se sigue considerando que su causa es desconocida.1 Varios 
agentes infecciosos, como virus de Epstein Barr y VIH, bacterias (S. aureus) y el 
Toxoplasma gondii han sido inculpados a partir de diferentes pistas, sin hallarse 
una relación consistente.1 Recientemente se describió un caso en un paciente con 
hepatitis C crónica, cuya respuesta al tratamiento antiviral de las dos entidades 
sugiere un posible nexo etiopatogénico.11  

Aunque se ha comprobado la deposición de inmunocomplejos y complemento en los 
vasos, no existe consenso acerca de un origen vascular inmunológico. Algunos 
autores lo niegan rotundamente,1 otros lo dan como probable, basándose además 
en el denso infiltrado linfocitario perivascular que aparece a nivel de la dermis 
superficial.2 Más recientemente se ha señalado que los inmunocomplejos 
aparecerían en respuesta a un antígeno infeccioso.8 El caso que presentamos 
padece artritis reumatoide, que si bien se encontraba inactiva al momento de 
aparecer las lesiones en piel, no deja de ser sugerente la posibilidad de relacionar 
ambas entidades sobre un fondo autoinmunológico común. Esta misma paciente, 
una vez lograda cierta mejoría del estado de la piel, presentó infartos digitales (Fig. 
5) sugerentes de vasculitis de pequeños vasos, siendo difícil pensar, si somos 
unitarios en el diagnóstico, que ambos procesos no tengan relación.  
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Otros casos relacionados con afecciones sistémicas también han sido señalados. Se 
describió un paciente con afectación pulmonar12 y se ha sugerido con bastante 
frecuencia la posible asociación con linfomas.1,2,8,13  

En los exámenes complementarios realizados, lo más significativo fue la anemia, 
que pudiera corresponder a su proceso crónico de base (artritis reumatoide) y la 
aceleración de la velocidad de sedimentación globular. En la literatura revisada no 
se señala ninguna prueba que aporte datos específicos,2 aunque la 
eritrosedimentación y proteína C reactiva elevadas y leucocitosis pueden aparecer.8  

El diagnóstico, por tanto, debe ser clínico-patológico. Muchas entidades pueden 
causar erupción pápulo vesicular aguda, siendo la varicela, el eritema multiforme y 
los linfomas cutáneos las entidades que más se consideran en el diagnóstico 
diferencial.8,14  

En nuestro caso no se empleó ningún tratamiento específico de los múltiples que se 
han señalado como potencialmente útiles, ello debido sobre todo a que el resultado 
del estudio histopatológico se obtuvo cuando la paciente comenzaba a tener 
mejoría clínica, por lo que continuó aplicándose tratamiento local según el estado 
de la piel, los síntomas tuvieron una duración de 5 sem, lo cual coincide con la 
literatura revisada.1-4,7-11 No obstante, debe señalarse que se han ensayado 
diversas opciones terapéuticas, con resultados variables, como los esteroides 
tópicos y sistémicos, eritromicinas, luz ultravioleta, vitaminoterapia, entre otros.1,2,8 
En nuestro país se ha utilizado la cámara hiperbárica en el Hospital "Hermanos 
Ameijeiras".15 El curso autolimitado de esta enfermedad y su relativa rareza limitan 
cualquier recomendación terapéutica.  
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