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Resumen

ANTECEDENTES: Las enfermedades raras son las que afectan a un nimero pequefo
de personas en comparacién con la poblacién general. De la pustulosis subcérnea se
han descrito dos casos en México. Los pacientes afectados y los médicos se enfrentan
a dificultades en la basqueda del diagnéstico.

CASO CLINICO: Paciente femenina de 43 afios de edad con una forma tipica de ma-
nifestacion de pustulosis subcérnea con padecimientos concomitantes y, a diferencia
de los casos descritos en México, no tuvo afectacion en la cara o las mucosas.

CONCLUSION: El conocimiento de la historia natural de la pustulosis subcérnea puede
mejorar con la publicacién de casos que ocurren en nuestra poblacion.

PALABRAS CLAVE: Pustulosis subcornea.
Abstract

BACKGROUND: Rare diseases are those that affect a small number of persons com-
pared to the general population. Subcorneal pustular dermatosis has been described
only in two cases in Mexico. Patients and physicians deal with difficulties in the search
for a diagnosis.

CLINICAL CASE: A 43-year-old female patient with a typical form of presentation of
subcorneal pustulosis with associated diseases and that, unlike the cases described in
Mexico, does not affect the face or mucosae.

CONCLUSION: The knowledge of the natural history of subcorneal pustulosis can be
improved by the publication of cases that affect our population.

KEYWORDS: Subcorneal pustular dermatosis.

tMédico residente de la especialidad de
Dermatologia, Escuela Militar de Gra-
duados de Sanidad, Ciudad de México.
2 Jefa del Servicio de Dermatologia,
Unidad de Especialidades Médicas
(SEDENA).

3 Patdloga clinica. Maestra en Ciencias
Médicas. Hospital Central Militar.
Investigadora, Centro de Investigacion
del Ejercito y Fuerza Aerea Mexicanos,
Ciudad de México.

Recibido: diciembre 2019
Aceptado: enero 2020

Correspondencia
Carmen Gabriela Torres Alarcén
dragabytorresalarcon@hotmail.com

Este articulo debe citarse como
Orona-Enriquez ND, Morales-Trujillo
ML, Torres-Alarcon CG. Pustulosis
subcdrnea. Dermatol Rev Mex. 2020
marzo-abril;64(2):206-210.

www.nietoeditores.com.mx



Orona-Enriquez ND vy col. Pustulosis subcérnea

ANTECEDENTES

La pustulosis subcérnea (enfermedad de Sneddon-
Wilkinson) es un padecimiento relativamente
raro, descrito por primera vez en 1956;" se dis-
tingue por un componente inflamatorio local y
una erupcion crénica con lesiones pustulosas
flacidas, agrupadas en un patrén anular en areas
de flexién (pliegues axilares, inguinales o ambos),
el tronco y las extremidades proximales, aunque
también se han descrito lesiones acrales.?* En la
biopsia se observan colecciones subcorneales de
neutréfilos que forman las pustulas.

Su incidencia real no se conoce, en la biblio-
grafia se describen reportes de casos, en México
se han reportado dos casos en los afios 2009*
y 20155

CASO CLiNICO

Paciente femenina de 43 anos de edad, origi-
naria de la Ciudad de México y residente en el
Estado de México, con antecedente de migraina
y fibromialgia de larga evolucién (23 y 7 afios,
respectivamente) en tratamiento con fluoxetina
a dosis de 20 mg cada 24 horas y zolmitriptan
50 mg por razén necesaria. La paciente era tra-
tada en el Servicio de Dermatologia por alopecia
difusa por traccién e hiperhidrosis; en una de sus
valoraciones refiri6 lesiones en la regién glitea,
de 20 dias de evolucién, acompanadas de dolor
ardoroso intenso con una escala andloga del
dolor de 9/10. Fue autotratada con remedios ca-
seros (aplicacion de frio local con hielo y leche) y
tratamientos locales con miconazol y preparado
compuesto con betametasona + gentamicina +
clotrimazol, sin mejoria.

A la exploracion fisica se encontré una dermato-
sis localizada en la region glitea de predominio
derecho y hasta la region pélvica, caracterizada
por vesiculas y pustulas superficiales de 3 a
5 mm que formaban placas eritematosas con
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margenes descamativos (Figura 1A). Las lesiones
eran pustulas confluentes sobre una base erite-
matosa (Figura 1B), no se observaron lesiones
en las mucosas ni en las ufas.

Se tomd biopsia incisional, se indicaron cuidados
de la piel a base de crema emoliente y sustituto
de jabon. La paciente fue revalorada dos meses
después, la biopsia reporté dermatosis pustular
subcérnea (Figura 2). Se inici6 tratamiento espe-
cifico consistente en dapsona a dosis de 100 mg
via oral cada 24 horas durante tres meses y clin-
damicina en gel tépico aplicado cada 12 horas
durante dos meses. Al término del tratamiento
la paciente mostré remision de las lesiones con
pigmentacion como secuela (Figura 3). En la
actualidad la paciente esta en seguimiento por
consulta externa de Dermatologia.

DISCUSION

La pustulosis subcérnea pertenece a un grupo
de enfermedades llamadas dermatosis neutro-

Figura 1. Lesiones a la exploracion fisica. A. Derma-
tosis localizada en la region glitea de predominio
derecho y hasta la region pélvica, caracterizada por
vesiculas y pustulas superficiales de 3-5 mm que
formaban placas eritematosas con margenes desca-
mativos. B. Acercamiento de las lesiones que muestra
las pdstulas confluentes sobre una base eritematosa.
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Figura 2. Fotografia histolégica de las lesiones que muestra el estrato corneo con ortoqueratosis; en la zona
central destaca la existencia de una pustula subcorneal con abundante infiltrado inflamatorio polimorfonuclear
neutrofilo. A. Vesicula de localizacién subcérnea (tincion de hematoxilina y eosina, 40x). B. Acercamiento de
la vesicula de localizacion subcérnea, donde se observan miiltiples neutrdfilos.

Figura 3. Evolucion de las lesiones al término del
tratamiento, se observa la remision de las lesiones
con pigmentacion como secuela.

filicas, que se distinguen histol6gicamente por
infiltrados epidérmicos, dérmicos o hipodérmi-
cos compuestos de neutrdfilos sin evidencia de
infeccion o vasculitis verdadera.® Afecta a adultos
entre la quinta y séptima décadas de la vida,
como el caso comunicado, aunque también
se han informado casos en la edad pediatrica,”
con predominio de afectacién en mujeres con
relacién de 4:1.% Los casos comunicados en
México*® eran del sexo femeninoy, al igual que
nuestra paciente, estaban en los limites de edad
de manifestacion.

Su patogenia aln se desconoce; sin embargo,
un sello caracteristico es la hiperactivacién de
neutréfilos secundaria al componente inflama-
torio local. Varios factores quimiotacticos se han
implicado en el reclutamiento e invasién de
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neutrdéfilos, incluida la citocina proinflamatoria
TNF-0,° también se han implicado otras citoci-
nas, como IL-1, IL-6 y leucotrienos.™

Las lesiones primarias son pustulas en las que hay
acumulacion de fluido claro en su parte superior.
Las pustulas frescas miden varios milimetros
de diametro y pueden fusionarse en patrones
anulares. Las ampollas rotas pueden producir
descamacion superficial, formacion de costras
e hiperpigmentacién secundaria. Debido a su
baja frecuencia y a las caracteristicas de las le-
siones que pueden simular otros padecimientos,
el diagnéstico es todo un desafio. Los puntos
clave que orientan al diagndstico es la falta de
sintomas sistémicos; sin embargo, el caso des-
crito por Fonseca-Bustos y colaboradores refiri6
mialgias y artralgias. Otro sintoma presente en la
mayoria de los casos es un dolor ardoroso que,
en el caso de nuestra paciente, llamé la atencién
al referir dolor intenso con escala andloga del
dolor de 9/10, incluso, se ha reportado dolor
incapacitante."’

Las dreas mas cominmente afectadas son los
pliegues, como las axilas, las ingles, el cuello,
la regién submamaria y la regién proximal
de las extremidades."" Los casos previamente
descritos en México mostraron una dermatosis
diseminada incluso con afectacién a la cara* y
las mucosas,® lo que no es caracteristico de otros
casos reportados.

Las pustulas son superficiales, pequenas (mm),
aisladas o agrupadas en patrén anular. Cuando
las pustulas se rompen dejan una costra superfi-
cial que tiende a la hiperpigmentacion sin dejar
cicatrices.

Se recomienda realizar cultivos (bacteriano y
micolégico), que se espera resulten negativos,
son Gtiles para el diagnéstico diferencial. En
nuestro caso no fue posible tomar estos estudios
porque se realiz6 la biopsia de manera inicial.
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El diagndstico es histopatolégico por la demos-
tracion de pustulas subcorneales que contienen
neutréfilos, con o sin eosindfilos, con cambios
epidérmicos minimos e inmunofluorescencia
directa e indirecta negativa.’? El diagnéstico
diferencial clinico-histolégico incluye princi-
palmente la psoriasis pustulosa y la pustulosis
intraepidérmica IgA (pénfigo).' Estas diferencias
se observan en el estudio histopatoldgico: en la
pustulosis subcdrnea, a diferencia de la psoriasis
pustulosa anular, se observa minima espongiosis
en la epidermis, lo que no ocurre en la pustulosis
subcornea;® ademas, la dermis muestra infiltrado
perivascular de neutréfilos, ocasionalmente mo-
nocitos, y eosindfilos. La pustulosis subcérnea
puede diferenciarse del pénfigo por la falta de
acantolisis.®

Se ha informado asociacién entre la pustulosis
subcoérnea y otros padecimientos de tipo in-
munoldégico e inflamatorio'*'® y neoplasico;"”
nuestra paciente tenia el antecedente de fibro-
mialgia y migrafia. Hay datos que sugieren que
la pustulosis subcérnea y la psoriasis pustular
pueden estar estrechamente relacionadas.

El tratamiento de primera linea es la diamino-
difenil-sulfona (dapsona), un farmaco con accién
dual (efectos antimicrobianos y caracteristicas
antiinflamatorias) que tiene efectos de inhibicién
del sistema de mieloperoxidasa, la adhesion de
neutréfilos y la quimiotaxis de neutrdfilos.'"
La paciente del caso comunicado tuvo buena
respuesta a tres meses; sin embargo, en algunos
casos puede ocurrir resistencia, por lo que deben
prescribirse otras terapias coadyuvantes, como
corticoesteroides, agentes inmunosupresores,
inhibidores del factor de necrosis tumoral como
infliximab® y terapia con luz ultravioleta.’ El
periodo de respuesta al tratamiento dependera
del tipo de farmaco prescrito y de la severidad
de las lesiones. Boeta-Angeles y su grupo* ad-
ministraron 1gG con remision de los sintomas
al tercer dia sin recaidas durante 11 meses de
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seguimiento. Fonseca-Bustos y colaboradores®
prescribieron una combinacion de esteroide
(prednisona) con metotrexato por antecedente
de alergia a sulfas, con buena respuesta al mes
de tratamiento. Valenzuela' describié un caso
de dificil control con esteroide (prednisona), en
el que se observé respuesta parcial y aparicion
de nuevas lesiones. El cambio a trimetoprima
con sulfametoxazol 1600 mg/800 mg logré la
respuesta deseada al segundo mes.

CONCLUSION

La contribucién de los casos clinicos de esta
enfermedad es importante debido a su baja
frecuencia, muy probablemente se encuentre
infradiagnosticada.

El caso que se comenta constituye una forma
tipica de manifestacion de pustulosis subcér-
nea con padecimientos concomitantes, el
diagnéstico fue relativamente rapido debido
a que era una paciente que estaba en segui-
miento por nuestro servicio por un problema
de alopecia difusa por traccion. El diagnéstico
definitivo es por histopatologia y la respuesta
al tratamiento con dapsona fue satisfactoria.
El hecho de que la paciente muestre recidivas
y por la asociacién ocasional con enferme-
dades malignas nos obliga a mantener un
seguimiento periédico.
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