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Dermatosis pustulosa subcorneal o
enfermedad de Sneddon-Wilkinson

RESUMEN

La dermatosis pustulosa subcorneal es una enfermedad que se distingue
por pustulas flacidas, recurrentes y coalescentes. No se conoce del todo
su origen o patogenia; sin embargo, su mecanismo autoinmunolégico
la relaciona con enfermedades neoplasicas o inmunolégicas. El trata-
miento de primera linea es dapsona. Describimos un caso clésico de
dermatosis pustulosa subcorneal en una paciente en la que no se pudo
administrar dapsona (por alergia a sulfas) y en su lugar se prescribié
prednisona mas metotrexato, con buena respuesta terapéutica.

Palabras clave: dermatosis pustulosa subcorneal, enfermedad de
Sneddon-Wilkinson, dermatosis vesiculobulosa.

Subcorneal pustular dermatosis or
Sneddon-Wilkinson disease

ABSTRACT

Subcorneal pustular dermatosis is a disease that has coalescent, flac-
cid, recurrent pustules. We do not know everything about its etiology
or pathogenesis; however, its autoimmune mechanism links it with
neoplastic or immunologic diseases. First line treatment is dapsone. We
describe the case of a classic subcorneal pustular dermatosis in a patient
in who we could not use dapsone (sulpha drugs allergy), instead we
prescribed prednisone and methotrexate, with good clinical evolution.

Key words: subcorneal pustular dermatosis, Sneddon-Wilkinson disease,
vesiculobullous dermatoses.
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ANTECEDENTES

La dermatosis pustulosa subcorneal fue descrita
por primera vez en 1956." Es una enfermedad
rara, con evolucién crénica, que se distingue
por pustulas flacidas, recurrentes y coalescen-
tes que causan lesiones anulares, circinadas o
serpinginosas.? Su patogenia todavia es desco-
nocida. En la mayoria de los casos se distribuye
de manera simétrica en las axilas, el cuello, las
raices de los miembros, la region submamaria
y la piel adyacente. Se ha descrito con mayor
frecuencia en mujeres de mediana edad. Por su
base inmunoldgica, se sospecha su asociacién
con enfermedades oncoldgicas y reumatoldgi-
cas; sin embargo, en muchos casos no se logra
descubrir esta asociacion.® El tratamiento de
primera eleccion es dapsona.?

CASO CLiNICO

Paciente femenina de 57 afos de edad con los
siguientes antecedentes: hipertension arterial
sistémica diagnosticada hacia 20 afos, en tra-
tamiento con amlodipino 5 mg cada 24 horas.
Trastorno mixto de ansiedad y depresién diagnos-
ticado hacia dos afios, tratado con clonacepam
1 mg cada 24 horas y sertralina 50 mg cada 12
horas. Glaucoma de dngulo estrecho posterior a
cirugia de catarata diagnosticado hacia un ano,
en tratamiento con timolol/dorzolamida, 1 gota
en cada ojo cada 12 horas. Hernia de disco en
la region lumbar, diagnosticada hacia 10 anos,
que requiere tratamiento quirdrgico, pero la
paciente no lo ha aceptado, por lo que se tratd
con analgésicos. Paciente alérgica a las sulfas.

Inicié su padecimiento el 24 de abril de 2013
con eritema diseminado, acompafado por pru-
rito intenso, mialgias y artralgias. Posteriormente
aparecieron algunas pustulas en el abdomen y el
tronco, que se diseminaron de manera paulatina.
A su ingreso, la paciente estaba consciente, con
dermatosis diseminada en el cuello, el tronco
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Figura 1. Dermatosis diseminada con vesiculas y
pustulas de base eritematosa.

Figura 2. Vesicula subcorneal con infiltrado inflama-
torio de polimorfonucleares.

anterior y posterior, asi como en las extremi-
dades superiores e inferiores, manifestada por
multiples pdstulas de base eritematosa, agru-
padas en grandes placas que dejaban zonas
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denudadas, y la mucosa oral con exulceraciones
multiples. Las palmas y las plantas sin lesiones.
Se le tom6 biopsia de piel, asi como cultivo de
las pustulas. Se indicé tratamiento intravenoso
con metilprednisolona 160 mg/dia, clindamicina
600 mg cada 8 horas, y se agregd ceftriaxona
1 g cada 12 horas, debido a que en el examen
general de orina se encontraron datos sugerentes
de infeccién de vias urinarias. Se colocé sonda
nasogastrica para alimentacién porque las lesio-
nes orales le impedian deglutir. Los exdmenes
de laboratorio reportaron: leucocitosis de 10.5
mil/mcL, anemia normocitica normocrémica
con hemoglobina de 9.7 g/dL, IgG de 540 mg/
dL (normal de 700-1,600 mg/dL). Por este mo-
tivo también se prescribié inmunoglobulina G
humana normal 400 mg/kg durante tres dias.
Con el tratamiento la paciente mostré mejoria.
La biopsia de piel reporté pdstula subcorneal
con infiltrado neutrofilico y leve espongiosis,
infiltrado perivascular neutrofilico y algunos
eosinofilos. La inmunohistoquimica reportd
acumulacién de IgG subcorneal, negativo a
otras inmunoglobulinas y complemento. Se es-
tableci6 el diagndstico de dermatosis pustulosa
subcorneal. La paciente egresé del hospital con
prednisona en dosis descendente y metotrexato
5 mg por via oral cada semana. La evolucién
posterior fue favorable, al mes sélo persistian
pustulas escasas y eritema en el térax, los brazos
y el abdomen.

DISCUSION

Desde su descubrimiento, esta enfermedad ha
sido un enigma para la ciencia médica. Incluso,
actualmente no tiene una causa establecida. En
si misma, es una afeccion benigna; sin embargo,
en algunas ocasiones se asocia con enfermeda-
des autoinmunitarias o neoplasicas. Entre las
principales asociaciones estan: gammapatias
monoclonales IgA, mieloma mdiltiple, pioderma
gangrenoso, artritis reumatoide, lupus eritema-
toso sistémico, hipertiroidismo, enfermedad de
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Crohn, infecciones por Mycoplasma pneumo-
niae, sindrome de Sjogren y esclerosis maltiple.**
Existe un reporte de dos pacientes que tuvieron
dermatosis pustulosa subcorneal posterior a la
realizacién de ecocardiograma transtoracico.’
La dermatosis pustulosa subcorneal aparece
con mayor frecuencia en mujeres mayores de
40 anos. La dermatosis suele ser simétrica,
localizada en las regiones proximales de las
extremidades, en los grandes pliegues, el abdo-
men bajo y la regién lumbosacra, sin sintomas
asociados ni afectacién del estado general.
Regularmente no afecta la cara, las palmas y
las plantas. El prurito y el ardor son frecuentes.
La patogenia se desconoce, pero se ha encon-
trado que ciertas citocinas que participan en el
reclutamiento de neutrdéfilos (principalmente el
factor de necrosis tumoral, factor estimulante
de colonias de granulocitos-macréfagos, in-
terleucina 8 y complemento C5a) constituyen
un peldafo fundamental en la evolucién de la
enfermedad.®’

En el estudio histopatolégico se encontré
acumulacion subcorneal de neutréfilos sin
microorganismos, espongiosis ni acantdlisis:
sin embargo, la acantdlisis puede aparecer en
pacientes de edad avanzada. En las etapas tem-
pranas de la enfermedad puede haber infiltracion
perivascular de neutréfilos, que posteriormente
migran hacia la epidermis. Se han encontrado
acumulaciones de IgA en la epidermis. La mayor
parte de las ocasiones la inmunofluorescencia
directa es negativa.” Los principales diagnosticos
diferenciales son: impétigo ampollar, dermatitis
herpetiforme, pénfigo IgA, pénfigo folidceo,
dermatosis IgA lineal, eritema multiforme, eri-
tema necrolitico migratorio, psoriasis pustulary
reaccion pustular a farmacos; sin embargo, los
antecedentes del paciente, las caracteristicas cli-
nicas y de histopatologia, por lo general, orientan
a la distincion de estas enfermedades, aunque
existe controversia en cuanto a su agrupacioén en
variantes de pénfigo o psoriasis.®® El tratamiento
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de eleccién es dapsona, porque inhibe el efecto
citotoxico de los neutrdfilos. La dosis indicada es
de 50 a 200 mg/dia. La mayoria de los pacientes
tiene buena respuesta después de cuatro sema-
nas.® A nuestra paciente no fue posible darle
este farmaco debido a que era alérgica a las
sulfas, por lo que se le prescribieron los farma-
cos mencionados. Otros tratamientos Utiles son
los esteroides topicos y sistémicos, retinoides,
en algunos casos se ha prescrito infliximab con
buena respuesta, y en otros, etanercept.”'® El
metotrexato no se ha administrado de manera
regular contra esta enfermedad; sin embargo,
por su mecanismo de accion, al disminuir la
produccion del factor de necrosis tumoral alfa
y complemento C5a, que actian como quimio-
tacticos de células inflamatorias, disminuye la
infiltracion tisular de neutréfilos.” En nuestra
paciente, la combinacién de esteroide con me-
totrexato logré alivio clinico importante.
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