
La pitiriasi lichenoide è una derma-
tosi papulosa ad eziologia incerta,
caratterizzata da lesioni cutanee au-
tolimitantesi e da un decorso gene-
ralmente lungo. Vengono tradizio-
nalmente descritte due forme clini-
che, acuta e cronica, anche se tale
distinzione non è sempre possibile,
esistendo diverse forme intermedie.
La variante acuta è chiamata pitiria-
si lichenoide e varioliforme acuta e
presenta in genere un esordio im-
provviso e diffuso, contrassegnato
clinicamente, oltre che da papule
rosso-brunastre, da vescicolazione e
ulcerazioni con evoluzione crostosa
che possono guarire con cicatrici.
La forma estrema e severa della pi-
tiriasi lichenoide e varioliforme
acuta è rappresentata dalla variante
ulcero-necrotica, caratterizzata da
elementi emorragici e papulonecro-
tici, febbre elevata e compromissio-
ne sistemica. Presentiamo due casi
di pitiriasi lichenoide e varioliforme
acuta, in un bambino e in una adole-
scente, particolarmente diffusi e se-
veri, per sottolineare lo spettro con-
tinuo della malattia e l’utilità della
terapia steroidea sistemica.

Casi clinici

Primo caso

Un bambino di 6 anni viene ricove-
rato presso il nostro reparto per
l’improvvisa comparsa, da circa 2
mesi, di elementi eritemato-pustolo-
si, localizzati dapprima al collo e al
tronco che, successivamente, si
estendevano a gran parte dell’ambi-
to cutaneo. Tale dermatosi era ac-
compagnata da febbre (39.9°C). A
detta dei genitori la patologia aveva
assunto un andamento cronico-reci-
divante, con gittate successive di

nuovi elementi, ripetuti episodi feb-
brili e modificazioni delle lesioni
iniziali con evoluzione in senso eri-
temato-crostoso ed essudante, fino a
un quadro cutaneo complessivo di
aspetto polimorfo.
Al momento del ricovero il paziente
appare in condizioni mediocri, stato
febbrile (39.9°C), con severa aste-
nia e presenza di lesioni eritemato-
se, sormontate da croste siero-ema-
tiche, essudanti, del diametro di al-
cuni millimetri, localizzate in corri-
spondenza del tronco e degli arti in-
feriori (Figg. 1 e 2). Il bambino era
stato precedentemente sottoposto a
breve ciclo di antibiotici per os (eri-
tromicina) e medicato con gentami-
cina crema senza beneficio.
All’anamnesi remota e prossima non
si segnalano patologie degne di nota.
L’esame istologico di una lesione
mostra un infiltrato linfocitario nel
derma superficiale, interessante la
giunzione dermo-epidermica con
estesa necrosi dei cheratinociti e fo-
colai emorragici. Viene quindi posta
diagnosi di pitiriasi lichenoide e va-
rioliforme acuta e intrapreso tratta-
mento sistemico con steroidi (idro-
cortisone e.v. 16 mg/kg/die per 6
giorni, poi 13 mg/kg/die per 4 gior-
ni, seguito da prednisone per os 1.5
mg/kg/die per 5 giorni, poi 1
mg/kg/die per 3 giorni, poi 0.5
mg/kg/die fino alla dimissione), an-
tibiotici (oxacillina e.v. 50
mg/kg/die per 4 giorni, seguita da
amoxicillina più acido clavulanico
50 mg/kg/die per 12 giorni) e tratta-
mento locale con soluzioni antisetti-
che e antibiotici. Durante la degen-
za si assiste a un temporaneo rialzo
della GPT, della LDH e dell’aldola-
si, con riferito stato di facile affati-
cabilità da parte del paziente. Tale
quadro viene imputato alla terapia
cortisonica. Dopo circa 20 giorni di

terapia si assiste, quindi, a un netto
miglioramento dell’obiettività cuta-
nea e delle condizioni generali.
Sottoposto a controllo clinico 2 set-
timane dopo la dimissione, il picco-
lo paziente presenta obiettivamente
alcuni elementi di aspetto eritema-
to-papulo-crostoso, del diametro
variabile da pochi millimetri fino a
1.5 cm, in corrispondenza del tron-
co, e di numerosi esiti ipercromici e
cicatriziali al restante ambito cuta-
neo precedentemente interessato
dalla patologia. Viene, quindi, nuo-
vamente sottoposto a un breve ciclo
steroideo sistemico associato a me-
dicazione locale con antisettici e an-
tibiotici con notevole beneficio. A
un successivo follow-up (6 mesi) si
osserva la completa e stabile risolu-
zione del quadro clinico, pur perma-
nendo numerosi elementi cicatrizia-
li, alcuni dei quali ipertrofici.

Secondo caso

Una paziente di 14 anni giunge alla
nostra osservazione per la compar-
sa, da circa 2 mesi, di un’eruzione
eritemato-papulo-squamosa localiz-
zata a tronco e viso, accompagnata
da stato di malessere e rialzo termi-
co serotino. Praticata terapia anti-
biotica sistemica (cefuroxima axeti-
le 500 mg x 2/die per 10 giorni) e lo-
cale con lieve miglioramento, la pa-
tologia assumeva un andamento
cronico ingravescente, con gittate
successive di nuovi elementi, fino a
interessare gran parte dell’ambito
cutaneo. All’ingresso la paziente
appare in discrete condizioni gene-
rali, presentando lesioni vescico-pa-
pulo-nodulari, di cui alcune erose,
altre con necrosi centrale, sormon-
tate da croste ematiche, localizzate
al tronco e agli arti (Figg. 3 e 4).
L’aspetto clinico suggerisce la dia-
gnosi di pitiriasi lichenoide. Un pre-
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lievo bioptico evidenzia estesa ne-
crosi epidermica, con esocitosi e
flogosi lichenoide nel derma supe-
riore. L’immunofluorescenza non
mostra induzione di fluorescenza
specifica con antisieri anti IgG, IgA,
IgM, C3, C1q e fibrinogeno. Viene
istituita terapia sistemica, a base di
steroidi (metilprednisolone e.v. 80
mg/die, seguito da prednisone 50
mg/die), antibiotici (amoxicillina
più acido clavulanico 1 g x 2/die) e
vitamina C e terapia topica, con me-
dicazioni antisettiche. Il quadro mi-
gliora nettamente nell’arco di una
quindicina di giorni. Viene dimessa
con terapia steroidea di manteni-
mento (prednisone 25 mg/die) e se-
dute di fototerapia (UVA) in regime
ambulatoriale con miglioramento
progressivo dell’obiettività cutanea
per 3 mesi. Successivamente lo ste-
roide viene scalato a giorni alterni
per 4 mesi con decorso complicato
da nuove poussées della malattia di-
scretamente controllate. A un suc-
cessivo controllo effettuato a circa 1
anno di distanza, la paziente presen-
ta solo esiti atrofici cicatriziali.

La malattia

La pitiriasi lichenoide è stata de-
scritta per la prima volta nel 1894
separatamente da Neisser e da Ja-
dasshon, e successivamente riporta-
ta da Juliusberg nel 1899, che ne ha
precisato la forma cronica, da Mu-
cha nel 1916, e quindi da Haber-
mann nel 1925, che hanno eviden-
ziato la forma acuta. Nel 1902
Brocq classificò la pitiriasi liche-
noide tra le parapsoriasi, proponen-
do tre varianti: guttata, a placche e
lichenoide. Nel 1966 Degos ha de-
scritto la variante ulcero-necrotica
della forma acuta.

La patologia ha un’incidenza stima-
ta di 1:1.000-1.500 e non presenta
una predisposizione di razza e una
predilezione geografica. Colpisce
ogni età ma prevalentemente il sog-

getto più giovane (20% dei casi in
età pediatrica). L’età compresa tra 0
e 14 anni vede una distribuzione bi-
modale, con due picchi distinti ri-
spettivamente a 5 e a 10 anni. Nei
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Fig. 1 e 2. Primo caso clinico: lesioni
presenti all’ingresso.
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bambini non esistono differenze di
sesso, mentre nei giovani adulti
sembra avere una lieve predilezione
per il sesso maschile 1.
Sulla base dell’infiltrato perivasale,

osservato all’esame istologico delle
lesioni e caratterizzato da linfociti T
attivati frammisti a macrofagi, sono
stati ipotizzati due meccanismi pa-
togenetici di tipo immunitario: una

vasculite da immunocomplessi cir-
colanti e un fenomeno di immunità
cellulomediata, ma la causa della
malattia è ancora sconosciuta. I dati
sierologici, epidemiologici e tera-
peutici hanno portato a ipotizzare
che possa essere il risultato di un’i-
persensibilità a un agente infettivo,
soprattutto di natura virale, la cui
persistenza conduce a deposizione
di immunocomplessi. Sono state
notate, infatti, un’associazione con
infezioni delle vie respiratorie, che
precedono la manifestazione cuta-
nea, la possibilità di piccole epide-
mie e un abbassamento dei linfociti
nel sangue. Diversi studi, condotti
fino a oggi, non hanno permesso di
confermare segnalazioni isolate in
cui veniva osservata una sierologia
positiva per adenovirus, Epstein-
Barr virus, Mycoplasma pneumo-
niae, Toxoplasma gondii, né è stata
documentata una trasmissione inte-
rumana 2, 3.
La definizione di pitiriasi lichenoi-
de acuta di Mucha-Habermann, o
pitiriasi lichenoide e varioliforme
acuta, viene riservata alle forme ad
andamento improvviso e acuto 4.
Essa vede la comparsa di lesioni di
durata piuttosto breve, che insorgo-
no sotto forma di papule rosate, di
diametro di alcuni millimetri, loca-
lizzate su tronco e arti, eccezional-
mente sulle mucose orali, nasofarin-
gee e genitali. Le lesioni sono carat-
terizzate da una depressione centra-
le e sormontate da una vescico-pu-
stola, che in alcuni giorni subisce
un’evoluzione necrotica, spesso
emorragica. Quando la necrosi è su-
perficiale si forma una crosta rosso-
bruna, che si distacca rapidamente
senza lasciare esiti o, talora, una lie-
ve depressione. Se, invece, la necro-
si è più profonda si realizza un’ul-
cerazione, che esita in una cicatrice
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Fig. 3 e 4. Secondo caso clinico: lesioni
presenti all’ingresso.



depressa varioliforme. La dermatosi
tende alla guarigione spontanea in
1-6 mesi, ma sono possibili recidi-
ve, fino ad assumere un carattere
cronico. La pitiriasi lichenoide e va-
rioliforme acuta può essere accom-
pagnata da una lieve compromissio-
ne dello stato generale, con febbre,
linfoadenopatia e malessere. Ecce-
zionale è la comparsa della variante
ulcero-necrotica iperpirettica di De-
gos. Essa si presenta principalmente
in soggetti giovani, prevalentemen-
te di sesso maschile. Preceduta e ac-
compagnata da importanti alterazio-
ni dello stato generale, è caratteriz-
zata da un esordio improvviso, pre-
senza di elementi nodulari di grandi
dimensioni, dolorosi, a rapida evo-
luzione ulcero-necrotica, quindi
crostosa 5, 6. La patologia vede un
decorso per accessi subentranti del-
la durata di alcuni mesi. Possono es-
sere coinvolte la mucosa orale, peri-
neale e congiuntivale e la superficie
palmo-plantare, e sono frequenti le
sovrinfezioni batteriche. Le manife-
stazioni sistemiche associate inclu-
dono malessere generale, febbre
elevata, artralgie, mialgie, cefalea,
severa astenia. Sono possibili dolori
addominali, pneumopatia intersti-
ziale, miocardite, un coinvolgimen-
to neurologico e alterazioni reuma-
tologiche. Questa forma, che lascia
abitualmente gravi esiti cicatriziali,
atrofici e discromici, può essere di
tale gravità da condurre all’obitus 7.
La pitiriasi lichenoide e variolifor-
me acuta ha una durata media di al-
cune settimane o mesi, ma la malat-
tia, talora, evolve in una forma cro-
nica che può esordire anche come
tale.
La forma cronica di pitiriasi liche-
noide (parapsoriasi guttata), più co-
mune negli adulti, si presenta come
un’eruzione simmetrica di papule

eritematose, di diametro variabile
fino a 10 mm, disseminate a tronco
e arti, specialmente alle superfici
flessorie, raramente alle regioni pal-
mo-plantari, viso, cuoio capelluto e
mucose. Le lesioni in qualche gior-
no divengono brunastre e sormonta-
te da una squama facilmente distac-
cabile, con esiti discromici e rara-
mente cicatriziali. La successiva
comparsa di nuovi elementi dà luo-
go a un quadro clinico estremamen-
te polimorfo. Generalmente manca
il prurito e lo stato generale è con-
servato. L’evoluzione della patolo-
gia è cronica, con una durata di me-
si o talora anni.
La pitiriasi lichenoide viene tradi-
zionalmente suddivisa nelle due for-
me (acuta e cronica) sulla base del
tipo di lesione predominante e della
durata della patologia. Talvolta,
però, entrambi i tipi possono coesi-
stere, e il decorso avere un anda-
mento cronico in una forma acuta.
Alcuni autori come Gelmetti 8, con-
vinti che non esista una correlazione
tra il tipo di lesione e la durata del-
la malattia, hanno proposto una
classificazione della pitiriasi liche-
noide secondo la distribuzione delle
lesioni, in tre gruppi:
– diffusa (manifestazioni che inte-
ressano più o meno uniformemente
tutta la superficie cutanea);
– centrale (lesioni confinate a tron-
co, collo ed estremità prossimali);
– periferica (lesioni prevalentemen-
te localizzate a livello acrale).
Tali gruppi si distinguerebbero,
inoltre, per la durata media, e quin-
di la prognosi, della manifestazione,
che corrisponde a un periodo varia-
bile da 1 a 3 anni. Tale distinzione
non è stata però convalidata da stu-
di ulteriori 9.
La diagnosi, come è avvenuto nei
nostri casi, è prevalentemente clini-

ca e confermata all’esame istologi-
co. Questo evidenzia un quadro va-
riabile in rapporto alla morfologia
delle lesioni. Nelle lesioni acute si
riscontra, infatti, a livello epidermi-
co, paracheratosi focale, ispessi-
mento dello strato granuloso, esoci-
tosi inter- e intracellulare, mononu-
cleati disseminati risalenti fino allo
strato corneo, incostante presenza di
cellule malpighiane necrotiche,
mentre, nel derma, si osserva un pe-
culiare stravaso di eritrociti a livello
papillare e un infiltrato linfoistioci-
tario perivascolare, che è stato di-
mostrato essere prevalentemente
composto da linfociti CD8. L’im-
munofluorescenza diretta rivela ge-
neralmente un deposito di IgG e C3
nella parete vasale. In molti pazien-
ti le caratteristiche cliniche e istopa-
tologiche presentano aspetti coesi-
stenti della forma acuta e cronica 9.
Nelle lesioni croniche è presente pa-
racheratosi focale, assottigliamento
dell’epidermide con normale strato
granuloso, vacuolizzazione delle
cellule basali, con infiltrato dermico
linfoistiocitario a banda e perivasa-
le.
La pitiriasi lichenoide e variolifor-
me acuta va differenziata da malat-
tie quali la varicella, il lichen piano,
la sindrome di Gianotti-Crosti, la
vasculite leucocitoclasica e la sifili-
de secondaria. Importante, e non
sempre agevole, è la distinzione con
la papulosi linfomatoide 2, 9, 10. In
quest’ultima, eccezionalmente de-
scritta nei bambini, le lesioni sono
più grandi e meno numerose; istolo-
gicamente si trovano cellule mono-
nucleate atipiche CD30+, Stern-
berg-simili. La forma cronica si po-
ne in diagnosi differenziale anche
con una psoriasi guttata e, più diffi-
cilmente, con una pitiriasi rosea ati-
pica.
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Nei casi lievi, data la benignità del-
l’affezione, si opta per un astensio-
nismo terapeutico, poiché il tratta-
mento della pitiriasi lichenoide è
fondamentalmente sintomatico. Nei
rari casi caratterizzati da sintomato-
logia pruriginosa possono risultare
utili trattamenti sintomatici a base
di cortisonici topici o creme emol-
lienti e antistaminici per via orale.
Nei bambini sono stati riportati van-
taggi con l’eritromicina per via ora-
le 11 e la fotoesposizione naturale
ove non fosse possibile la fototera-
pia UVB. Negli adulti la PUVA te-

rapia è l’opzione migliore nella for-
ma cronica. La pitiriasi lichenoide e
varioliforme acuta in genere richie-
de una terapia con corticosteroidi
orali (prednisone: 0.5-1 mg/kg/die).
Negli adulti sono state ottenute ri-
sposte favorevoli, oltre che con gli
steroidi, con il metotrexate per os, le
tetracicline orali, il dapsone. L’im-
pegno sistemico nella variante ulce-
ro-necrotica febbrile deve spingere
a una terapia più impegnativa (ste-
roidi e antibiotici, ciclosporina, te-
rapia infusionale) indipendente-
mente dall’età. Nella nostra espe-

rienza, e come confermato da uno
dei nostri due casi, vogliamo sotto-
lineare che l’eritromicina si rivela
inefficace, e si prescrive abitual-
mente, nei casi più impegnativi,
un’antibioticoterapia per evitare so-
vrapposizioni batteriche in quanto
molte lesioni sono ulcerate. La tera-
pia steroidea sistemica, invece, ha
dato risultati positivi, arrecando sol-
lievo al paziente e migliorando rapi-
damente il quadro clinico con pro-
lungato beneficio nel tempo, soprat-
tutto quando successivamente asso-
ciata a PUVA terapia.
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