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Pénfigo foliaceo subtipo eritematoso
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Foliaceous pemphigus subtype erythematosus.
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Resumen

El pénfigo eritematoso, también conocido como sindrome de Senear-Usher, es una
variante del pénfigo folidceo con caracteristicas clinicas e inmunoldgicas de lupus
eritematoso sistémico; es un subtipo de baja incidencia, con edad de inicio variable sin
predominio de raza o sexo. Se caracteriza por la formacién de autoanticuerpos contra
la desmogleina-1 (dsg-1) y depdsitos de complemento con formacién de una ampolla
subcérnea, con manifestaciones clinicas en la piel sin afectacién de las mucosas. El
diagnéstico puede ser dificil en las formas localizadas o iniciales si no se piensa en
esta enfermedad. Se comunica el caso de una paciente de 19 afios que consulté por
padecer placas eritematoescamosas y eritematocostrosas en zonas seborreicas que
posteriormente se generalizaron; inicié con un perfil inmunolégico negativo; el diag-
néstico de la enfermedad se confirmé por inmunofluorescencia indirecta realizada
con técnica en parafina.

PALABRAS CLAVE: Pénfigo folidceo; sindrome de Senear-Usher; lupus eritematoso
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Abstract

Pemphigus erythematosus, also known as Senear-Usher syndrome, is a variant of
foliaceous pemphigus with clinical and immunological features of systemic lupus
erythematosus; it is a subtype of low incidence, with a variable onset age without
predominance of race or sex. It is characterized by the formation of autoantibodies
against desmoglein-1 (dsg-1) and complement deposits with formation of a subcorneal
blister, with clinical manifestations in skin without mucosal involvement. The diagnosis
can be difficult in localized or initial forms, if physician does not think about this entity.
We present the case of a 19-year-old woman who consulted for erythematoscamous
and erythematous-fatty plaques in seborrheic areas that later became generalized; who
initiated with a negative immune profile, confirming the disease by indirect immunofluo-
rescence performed with a paraffin technique.
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ANTECEDENTES

La palabra pénfigo proviene del griego pem-
phix, que significa ampolla o burbuja, es una
enfermedad ampollosa infrecuente que afecta
la piel y las mucosas. Constituye un grupo de
enfermedades de origen autoinmunitario en
las que existen autoanticuerpos dirigidos con-
tra diferentes proteinas de los desmosomas,
causando pérdida de adhesion de los quera-
tinocitos, produciendo acantélisis y ampollas
intraepidérmicas.' Los pénfigos se clasifican
en funcion de la profundidad de la separacién
intraepidérmica: en profundos (pénfigo vulgar
y pénfigo vegetante) y superficial (pénfigo folia-
ceo). Desde 1970, se describieron otras formas
de pénfigo, que se escapan a esta dicotomia:
pénfigo paraneoplasico, pénfigo herpetiforme
y pénfigo por inmunoglobulina A (IgA).* El
pénfigo folidceo es la segunda variedad mas
frecuente después del pénfigo vulgar;® se dis-
tingue por lesiones sélo en la piel y anticuerpos
anti-desmogleina 1 de localizacién subcor-
neal."*Tiene tres subtipos: la forma localizada
constituye el pénfigo seborreico; la variante
eritematosa o sindrome de Senear-Usher asocia
signos que recuerdan al lupus eritematoso sis-
témico y la forma endémica o fogo selvagem,
que es un pénfigo folidceo con caracteristicas
epidemiolégicas especiales.*

CASO CLiNICO

Paciente femenina de 19 anos de edad, natural
del drea rural de Putumayo y procedente de Yum-
bo (Valle del Cauca, Colombia), que consultd
en abril de 2018 por padecer un cuadro clinico
de tres anos de evolucion consistente en placas
eritematosas, descamativas muy pruriginosas que
curaban dejando hiperpigmentacion residual,
localizadas en el rostro, el cuero cabelludo,
el térax y la espalda con escasas lesiones en
los brazos y el abdomen. Sin fotosensibilidad,
afectacién de las mucosas o dafo articular ni
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antecedentes patolégicos personales o familiares
de importancia.

Al examen fisico inicial padecia placas hiper-
queratdsicas pardovioldceas con descamacién
superficial y méculas violaceas de bordes re-
gulares asimétricos de didmetro variable que
afectaban la frente, la region malar, las alas
nasales y el cuero cabelludo. En el térax, la
espalda y el abdomen tenia placas queratésicas
pardocostrosas con hiperpigmentacién residual
(Figura 1).

Figura 1. Pénfigo folidceo subtipo eritematoso. Ay
B. Placas queratésicas pardovioldceas con desca-
macion superficial en el cuero cabelludo, la regién
malar y las alas nasales del rostro con patr6n en “alas
de mariposa”. C y D. Térax y abdomen con mdculas
violdceas y placas queratésicas, pardocostrosas con
hiperpigmentacién residual.
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Se solicité hemograma, pruebas de funcién
hepatica, renal y glucemia que fueron norma-
les, serologia, VIH, HTLV-1 no reactivos, ANAs
y ENAS (perfil inmunolégico) negativos, TSH:
7.02 y biopsia de piel. En mayo regresé con
empeoramiento del cuadro clinico con afecta-
cién extensa de las areas descritas, con placas
eritematoviolaceas erosionadas y escamocos-
trosas que coalescian sin afectacién del estado
general (Figura 2).

El estudio histolégico con hematoxilina y eosi-
na report epidermis con ampolla subcérnea,
acompafiada por numerosas células acantoliti-
cas, cuyo interior se encontraba ocupado por un
infiltrado mixto de predominio polimorfonuclear,

Figura 2. Pénfigo folidceo subtipo eritematoso. Afec-
tacion extensa del cuero cabelludo, rostro, cuello,
tronco y abdomen con placas eritematovioldceas
erosionadas y escamocostrosas que coalescen con
hiperpigmentacién residual con poca afectacion de
las extremidades.
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con acantosis y espongiosis leve. La dermis
subyacente mostraba leve infiltrado inflama-
torio linfohistiocitico perivascular superficial
(Figura 3).

Se estableci6 el diagndstico de pénfigo foliaceo;
se inicio tratamiento con prednisona a dosis de
1 mg/kg/dia, antihistaminico de primera gene-
racion y cuidados de la piel. Se indicé control a
la semana para titular dosis de esteroide oral e
iniciar azatioprina por la extensién del cuadro.

La paciente no sigui6 el tratamiento y desde la
segunda consulta no volvié a controles al servi-
cio de Dermatologia optando por la medicina no
tradicional; se clasifico la enfermedad a través de

Figura 3. Tincion H&E. A. Epidermis con ampolla
subcdrnea, cuyo interior se encuentra ocupado por
un infiltrado mixto de predominio polimorfonu-
clear (10x). B. Acantosis y espongiosis leve. C y D.
Numerosas células acantoliticas. Dermis subyacente
con leve infiltrado inflamatorio linfohistiocitico peri-
vascular superficial.
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inmunofluorescencia indirecta realizada con una
técnica en parafina, y se encontraron depdsitos
de inmunocomplejos (IgG) y complemento (C3)
en los espacios intercelulares de la epidermis y
en la membrana basal, por lo que se diagnostico
como subtipo eritematoso o sindrome de Senear-
Usher (Figura 4).

DISCUSION

En 1926, Senear y Usher describieron el pénfigo
eritematoso como una variante de pénfigo folia-
ceo con caracteristicas de lupus eritematoso.” La
mayor parte de los casos se han reportado entre
15 y 84 afios de edad y se debe a la existencia
de anticuerpos anti-IgG contra el dominio ami-
noterminal extracelular de la desmogleina 1
de los queratinocitos de la capa granulosa. La
desmogleina 1 se expresa en las capas superfi-
ciales de la piel y es casi nula en las mucosas.?
El pénfigo eritematoso corresponde a cerca de
8% de los casos de pénfigo foliaceo.’

En términos clinicos se manifiesta en forma de
placas eritematoescamosas o eritematocostrosas
bien definidas, de aspecto y distribucién sebo-
rreica, habitualmente fotosensibles, afectan el
térax, la espalda y los hombros. En ciertas areas
del cuerpo, como la cara y el cuero cabelludo,
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el exudado de las lesiones erosivas se seca ra-
pidamente, dejando areas de costras sobre una
base eritematosa.'

En la cara pueden adoptar un patrén en “alas de
mariposa” afectando las regiones malares y las
alas nasales, sugerentes de lupus eritematoso,
cuyo diagnéstico clinico puede ser dificil por-
que puede superponerse con esta enfermedad
o con la dermatitis seborreica.>'"'? El prurito
es frecuente y el signo de Nikolsky suele estar
presente, conservandose durante mucho tiempo
el estado general. Las lesiones suelen dejar hi-
perpigmentacion como secuela.*

Debido a que se ha encontrado relacion entre
varios medicamentos y la aparicién de pénfigo
folidceo, es importante revisar los medicamentos
que esté tomando el paciente, la penicilamina
es el farmaco implicado mas comdnmente, asi
como varios inhibidores de la enzima converti-
dora de angiotensina.®

El hallazgo histoldgico de acantdlisis en la epi-
dermis ratifica la enfermedad como una forma
de “pénfigo” con formacién de ampollas sub-
cérneas, en la dermis hay infiltrado moderado a
menudo de eosindfilos; sin embargo, el pénfigo
eritematoso combina las caracteristicas inmu-

Figura 4. Inmunofluorescencia indirecta realizada con técnica en parafina. A. Panordmica. B. Depdsitos de
inmunocomplejos IgG en espacios intercelulares de la epidermis y en la membrana basal. C. Depésitos de C3
en espacios intercelulares de la epidermis y en la membrana basal.
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noldgicas del pénfigo y del lupus eritematoso.
Los pacientes con pénfigo eritematoso tienen
dep6sitos de inmunoglobulina, complemento (o
ambos) en la sustancia intercelular de la epider-
mis, hallazgo caracteristico en todos los tipos de
pénfigo. De igual manera, este tipo de depdsitos
se encuentran en la uniéon dermoepidérmica,
hallazgo caracteristico en lupus sistémico.’

En la inmunofluorescencia directa se observan
depositos de IgG y C3 en toda la epidermis con
menor frecuencia predominan sélo en capas
superiores, también pueden observarse depé6-
sitos de IgA e 1gM a lo largo de la membrana
basal semejando un patrén en banda del lupus.
A la inmunofluorescencia indirecta y ELISA, es
posible encontrar hasta en 90% anticuerpos
anti-desmogleina 1y sus titulos son directamente
proporcionales al curso de la enfermedad.’

Es posible detectar concentraciones elevadas
de ANAS hasta en 30-90% de los casos,* como
lo encontrado en el estudio de Chorzelski y
colaboradores,' quienes demostraron ANAS
positivos en 83% de los pacientes evaluados,
Jablonska y su grupo'® en 31%, mientras que en
el estudio de Gianetti'® ninglin paciente tuvo
titulos positivos,'”” como la paciente del caso
que comunicamos. Sin embargo, la asociacién
de pénfigo eritematoso con un auténtico lupus
sistémico se ha descrito en pocas ocasiones.*

En dltima instancia, el diagndstico de pénfigo
folidceo y sus subtipos se basa en tres crite-
rios: 1) el cuadro clinico general, incluidos los
antecedentes del paciente y el examen fisico;
2) los hallazgos histopatolégicos de la biopsia
y 3) la existencia de autoanticuerpos detectados
por estudios de inmunofluorescencia directa e
indirecta. De manera aislada ninguno de ellos
establece el diagnéstico.'

El tratamiento varia de acuerdo con la exten-
sion de la enfermedad, las formas localizadas
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de pénfigo eritematoso responden usualmente
a esteroides tépicos de alta potencia o intrale-
sionales y las formas diseminadas a esteroides
sistémicos, a dosis de prednisolona de 20-40 mg/
dia durante, incluso, 30 semanas. Sin embargo,
en los casos que cursan con marcada afectacion
de la superficie corporal, que son recidivantes
o de dificil manejo pueden prescribirse inmu-
nomoduladores, como azatioprina, dapsona,
hidroxicloroquina, metotrexato o mofetil mi-
cofenolato. En casos muy graves se ha descrito
la administracion de ciclofosfamida por ciclos
junto con dexametasona.>!"1218:19

CONCLUSION

Se comunicé un caso de pénfigo folidceo subtipo
eritematoso o Senear-Usher por ser una afeccién
poco frecuente de baja incidencia con pocos
casos reportados en la bibliografia. En nuestro
caso no habia autoinmunidad demostrada, lo
que plantea la heterogeneidad de las enfermeda-
des autoinmunitarias, en las que el fenotipo no
siempre coincide con lo que estd descrito en la
bibliografia. Aunque el caso tuvo datos clinicos,
histopatoldgicos e inmunofluorescencia indirec-
ta tipicos, resalta el hecho de que ninguno de
ellos en forma aislada establece el diagnéstico.
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