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Caso ClíniCo

Dermatosis pustular subcórnea: 
comunicación de un caso con respuesta 
parcial a dapsona

Resumen 

ANTECEDENTES: La dermatosis pustular subcórnea o enfermedad de Sneddon-
Wilkinson es una dermatosis neutrofílica crónica y recurrente que afecta a mujeres de 
mediana edad y se caracteriza por pústulas estériles que rápidamente se transforman 
en placas eritemato-costrosas. 

CASO CLÍNICO: Paciente femenina de 55 años, con una dermatosis dolorosa y pru-
riginosa de 20 años de evolución, que inició en el pubis y rápidamente se extendió al 
tórax y a los pliegues. Había recibido tratamiento con antibióticos y corticosteroides 
tópicos durante los últimos 15 años, sin obtener alivio. Ante la persistencia y progresiva 
extensión de las lesiones decidió consultar a un centro de referencia en dermatolo-
gía donde se confirmó el diagnóstico de dermatosis pustular subcórnea. Se indicó 
tratamiento con dapsona oral, pero fue rechazado por la paciente, por lo que recibió 
prednisona, acitretina y metotrexato, con poca tolerancia y sin ninguna respuesta. 
Por último, aceptó el tratamiento con dapsona, que tomó durante 6 meses, con alivio 
parcial de la enfermedad. Aunque la dapsona se considera el tratamiento de elección 
contra la dermatosis pustular subcórnea, en este caso la respuesta fue sólo parcial. 

CONCLUSIONES: Aunque el tratamiento de elección de la dermatosis pustular sub-
córnea es la dapsona, no todos los casos responden y las alternativas que existen no 
han demostrado ser igual de efectivas.

PALABRAS CLAVE: Enfermedad de Sneddon-Wilkinson; dermatosis pustular subcór-
nea; dapsona.

Abstract

BACKGROUND: Subcorneal pustular dermatosis, or Sneddon-Wilkinson disease, is a 
chronic and recurrent neutrophilic dermatosis affecting middle-aged women and it is 
characterized by sterile pustules that quickly become erythematous-crusted plaques. 

CLINICAL CASE: A 55-year-old female patient, with a 20-year history of a painful and 
pruritic dermatosis, which began in the pubis with rapidly spreading to chest and skin 
folds. She had been treated with antibiotics and topical corticosteroids for the past 
15 years, without any improvement. Given the persistence and progressive extension 
of the lesions, she decided to consult a reference center in dermatology where the 
diagnosis of subcorneal pustular dermatosis was confirmed. Oral dapsone treatment 
was indicated, but the patient refused to take it. Prednisone, acitretin and methotrexate 
were prescribed, with little tolerance and without any response. She finally accepted 
the recommended treatment with dapsone, which she took for 6 months, with partial 
improvement of the disease. Although dapsone is considered the drug of choice for 
treating subcorneal pustular dermatosis, in this case a partial response was observed.

CONCLUSIONS: Although treatment of choice of subcorneal pustular dermatosis is 
dapsone, not all the cases respond and the alternatives have not been shown to be 
as effective.
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ANTECEDENTES

La dermatosis pustular subcórnea o enferme-
dad de Sneddon-Wilkinson es una dermatosis 
inflamatoria crónica y recurrente, descrita por 
dermatólogos ingleses hace más de 60 años.1 
Aunque puede ocurrir a cualquier edad,2 incluso 
en niños,3 afecta principalmente a mujeres entre 
40 y 70 años de edad.1,4 Su causa se desconoce, 
pero se ha relacionado con la activación de los 
neutrófilos, como consecuencia de algún fac-
tor quimiotáctico presente en la epidermis.3,4,5 
Su descripción clásica insiste en la existencia 
de pústulas, vesículas o ampollas flácidas con 
aspecto característico;1 sin embargo, la lesión 
primaria es difícil de identificar. El diagnóstico 
definitivo requiere la confirmación histológi-
ca1,3,4,5 debido a que se trata de una enfermedad 
infrecuente que se confunde fácilmente con otras 
dermatosis inflamatorias y ampollosas.3,6 Aunque 
el tratamiento de elección es la dapsona,1-7 los 
efectos secundarios limitan su administración2,7,8 
y algunos casos son resistentes o responden sólo 
parcialmente.9 

CASO CLÍNICO 

Paciente femenina de 55 años, natural y proce-
dente de Bogotá, Colombia, sin antecedentes de 
importancia, quien había consultado a diferentes 
médicos especialistas durante los últimos 20 
años por padecer lesiones dolorosas y prurigi-
nosas en el pubis (Figura 1A) y la región genital. 
Recibió tratamiento con antibióticos, antimicóti-
cos y corticosteroides tópicos, sin mejoría. 

Durante este periodo había cursado con múlti-
ples exacerbaciones y afectación progresiva del 
cuero cabelludo, el cuello, la región mamaria, 
los glúteos, los muslos y el ombligo (Figura 1B). 
Le habían tomado cuatro biopsias de piel que 
reportaron diferentes diagnósticos: psoriasis, 
impétigo, dermatitis herpetiforme y eccema de 
contacto. 

En el examen físico inicial se observaron placas 
eritematosas circinadas de borde escamoso 
con pústulas puntiformes en el cuello, el tórax 
y la región subaxilar (Figura 1C). En los glúteos 
tenía numerosas pápulas y pústulas de base 
eritematosa y en el ombligo y el pubis placas 
eritemato-escamosas no infiltradas, una de ellas 
adyacente al labio mayor, con fisuras. No había 
signo de Nikolsky. Con impresión diagnóstica 
inicial de pénfigo seborreico se indicó biopsia 
de piel que reportó psoriasis impetiginizada y se 
indicó tratamiento con trimetoprim-sulfametoxa-
zol (durante 20 días) y calcipotriol-betametasona 
crema (durante dos meses), sin ninguna mejoría.

Continuó con exacerbación progresiva de las 
lesiones cutáneas y en la consulta de control se 
observaron escasas pústulas de base eritematosa 
y placas eritemato-costrosas erosivas en la cara 
y el cuello (Figura 2A), el cuero cabelludo, la 
nariz (Figura 2B), el mentón, la región costal 
y submamaria (Figura 2C), el pubis, las ingles, 
las caderas y los glúteos, por lo que se decidió 
tomar otra biopsia de las lesiones más recientes, 
en la que se observó una pústula subcórnea, 
infiltrados de eosinófilos y algunas zonas con 
exocitosis de células inflamatorias y neutrófilos 
que se agregaban sobre el estrato córneo (Fi-
gura 3), con lo que finalmente se confirmó el 
diagnóstico de dermatosis pustular subcórnea. 
Se solicitaron pruebas serológicas, biometría 
hemática, química sanguínea y electroforesis 
de proteínas en suero y orina que fueron nor-
males. Se recomendó tratamiento con dapsona 
oral que la paciente rechazó por temor a los 
efectos secundarios del medicamento. Se inició 
prednisona a dosis de 50 mg/día, clobetasol y 
calcipotriol en ungüento, sin ninguna mejoría 
después de dos meses. Se intentó tratamiento 
con acitretina y después con metotrexato, pero 
fueron mal tolerados. Cuadro 1 

Ante la extensión y persistencia de la enfer-
medad, la paciente aceptó tomar dapsona. Se 
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descartó deficiencia de glucosa 6 fosfato deshi-
drogenasa y se inició dapsona (100 mg al día), 
con lo que se documentó remisión total de las 
lesiones faciales y parcial en el tórax y los glúteos 
luego de seis meses de tratamiento (Figura 4). 
Simultáneamente recibió prednisolona (10 mg al 
día) y 20 sesiones de fototerapia UVB de banda 
estrecha. En el último control, un año después, 
continuaba con exacerbaciones (Figura 5) rela-

cionadas con episodios de estrés. Se remitió a 
su aseguradora de salud para inicio de terapia 
biológica con infliximab. 

DISCUSIÓN 

La dermatosis pustular subcórnea forma parte de 
las dermatosis neutrofílicas;7 sin embargo, aún 
no se conoce cuál es el factor que desencadena 
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Figura 1. Aspecto de las lesiones en el pubis (A), el ombligo (B) y la región subaxilar izquierda (C).

Figura 2. Aspecto de las lesiones faciales (A) con afectación de la mucosa nasal (B). Pústulas en los pliegues 
inframamarios (C).

A                               B                                      C

A         B                            C
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Por lo general, afecta a mujeres (relación 4:1) 
de mediana edad,1,4-7 pero se desconoce su 
incidencia real por tratarse de una enfermedad 
rara y subdiagnosticada4,12,13 que puede ser indi-
ferenciable clínica e histológicamente de otras 
dermatosis.3,14,15 En el Hospital Universitario 
Centro Dermatológico Federico Lleras Acosta, 
un centro de referencia en Colombia, se diag-
nosticaron sólo 6 casos de dermatosis pustular 
subcórnea, incluida esta paciente, durante los 
últimos 10 años.

La manifestación clínica clásica es una erupción 
vésico-pustulosa crónica y recurrente, poco 
pruriginosa, que afecta siempre las mismas 
zonas con predominio del tronco y los pliegues 
cutáneos. Sneddon y Wilkinson describieron 
una lesión primaria que inicia como pústula, 
progresa a vesícula turbia con el patrón de mitad 
fluido turbio y mitad fluido claro,1,6,12 conocida 
en la bibliografía como pústula hipopión (nivel 
de pus sobre el que flota un líquido claro por 
efecto de la gravedad) y luego forma placas 
eritemato-descamativas anulares o circinadas1 
con extensión centrífuga.4 Estos cambios ocurren 
tan rápidamente (24 a 48 horas)2,4,7 que la lesión 
primaria no siempre es evidente en el examen 
físico, como ocurrió en esta paciente. Las placas 
afectan típicamente las axilas, los pliegues in-
framamarios, las ingles y el abdomen,2,6,7,16 pero 
después se generalizan sin afectar sólo las zonas 
acrales (las palmas y las plantas), la cara y las 
mucosas.4,6,7 Cuando las lesiones involucionan 
tienden a dejar hiperpigmentación residual. 
Figura 4B

Cuadro 1. Efectos secundarios durante el tratamiento inicial

Tratamiento Dosis Tiempo de tratamiento Efectos secundarios

Acitretina 25 mg al día 8 semanas
Hipercolesterolemia

Disgeusia
Disminución de la agudeza visual

Metotrexato 7.5 mg a la semana 4 semanas
Dolor abdominal

Alopecia
Vértigo

la migración aberrante de los neutrófilos hasta 
la epidermis.3-6 Los factores quimiotácticos en-
contrados en las pústulas de los pacientes con 
dermatosis pustular subcórnea, como factor de 
necrosis tumoral (TNF-α), interleucina 6 (IL-6), 
IL-8, IL-10, leucotrieno B4, fragmentos del com-
plemento (C5a) e inmunoglobulina A (IgA)4-6,8,10 
sugieren una alteración en la respuesta inmu-
nitaria. Asimismo, se ha reportado incremento 
en las concentraciones de TNF-α, tanto en el 
contenido de las lesiones como en el suero de 
pacientes con dermatosis pustular subcórnea.11
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interior. HE 10x.



256

2021; 65 (2)

con eosinófilos ocasionales.4,6 En los infiltrados 
perivasculares predominan los neutrófilos1 y 
con frecuencia hay exocitosis.4 Las pústulas se 
ubican entre el estrato córneo y una epidermis 
relativamente sana, sin espongiosis.4-7 Puede 
haber acantólisis cuando se trata de lesiones 
antiguas.4,6,7,14 En el caso que se comunica se 
estudiaron varias biopsias, aunque sólo la última 
incluyó pústulas que la paciente refirió como de 
aparición reciente (Figura 2C), lo que facilitó la 
correlación clínico-patológica.

Al tener en cuenta la conocida asociación entre 
dermatosis pustular subcórnea y enfermedades 
sistémicas potencialmente graves (Cuadro 2), 

En este caso, la dificultad para confirmar el 
diagnóstico coincidió con la progresión de la 
enfermedad, lo que podría relacionarse con la 
ansiedad que generó en la paciente la toma de 
nuevas biopsias y la falta de respuesta al trata-
miento. El hallazgo de lesiones en la cara –así 
como en la mucosa nasal y genital– es anecdóti-
co, con muy pocos casos descritos previamente 
en la bibliografía.14,17 Asimismo, el inicio de 
la dermatosis en los genitales, con posterior 
extensión al cuero cabelludo, los pliegues y 
el ombligo, además del aspecto de algunas de 
las placas (Figura 1) sugería los diagnósticos 
de psoriasis y pénfigo, dos enfermedades que 
históricamente se han confundido con la derma-
tosis pustular subcórnea,10 tanto así que algunos 
autores consideran a esta última una variante de 
psoriasis pustulosa.15,18

La dinámica manifestación clínica de la der-
matosis pustular subcórnea permite sospechar 
el diagnóstico sólo en algunos casos, por tanto, 
se requiere la confirmación histológica.1,3,10,12 
El hallazgo principal es la pústula subcórnea,2 
en la que se observan infiltrados de neutrófilos 
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Figura 5. Nueva exacerbación en el pliegue subma-
mario izquierdo (A) y el pubis (B) tres meses después 
de suspender el tratamiento con dapsona.

Figura 4. Alivio total en la región facial (A) y parcial 
en el tronco (B) después de seis meses de tratamiento 
con dapsona.

A                   B

A

B
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como las paraproteinemias y el mieloma 
múltiple,2,3,4,16 se recomienda realizar estudios 
complementarios en todos los pacientes con 
dermatosis pustular subcórnea.12,17 En este caso, 
la paciente fue valorada por medicina interna y 
reumatología y todas las pruebas de laboratorio, 
incluida la electroforesis de proteínas, fueron 
negativas. También se interrogaron y descartaron 
asociaciones medicamentosas e infecciosas. El 
único factor persistente y relacionado con las 
exacerbaciones fue el estrés, antecedente des-
crito en otra paciente con dermatosis pustular 
subcórnea.19

Los principales diagnósticos diferenciales son, 
además de la psoriasis pustulosa, el pénfigo 
por IgA (del que es clínica e histológicamente 
indistinguible), el pénfigo foliáceo, la dermatitis 
herpetiforme, el impétigo ampolloso, la pustu-
losis amicrobiana de los pliegues, la pustulosis 
exantemática aguda generalizada, el eritema 
necrolítico migratorio y el intertrigo candidiá-
sico.2,4,6,7,12

El tratamiento de primera línea, desde que 
la enfermedad fue descrita,1 es la dapsona a 
dosis entre 50 y 200 mg/día,2,6,19 con lo que 
se logra el alivio de las lesiones después de 4 
semanas,6 con recaídas frecuentes que pueden 
prevenirse con una terapia de mantenimiento a 
dosis inferiores a las terapéuticas.4 En este caso 
se documentó respuesta parcial a la dapsona, 

pues aunque algunas lesiones desaparecieron 
(Figura 4A), otras involucionaron sólo par-
cialmente (Figura 4B) después de seis meses 
de tratamiento. Cuando la respuesta es insu-
ficiente o existe alguna contraindicación para 
la administración de dapsona, se recomiendan 
los corticosteroides tópicos4,6 y orales2,6,9,14,17 
con resultados variables, pero en este caso 
tampoco fueron efectivos. También se han 
prescrito metotrexato4,19 y retinoides orales, 
como acitretina y etretinato,4,6,16 con reportes de 
éxito terapéutico similares a los de la dapsona, 
acción más rápida y mejor tolerabilidad;4 sin 
embargo, en este caso los efectos secundarios 
limitaron su continuidad (Cuadro 1). Otras al-
ternativas que se han descrito en la bibliografía 
son: PUVA,2,4-7,16 UVB de banda estrecha,2,6,16 
ciclosporina,6 vitamina E,4 colchicina,2,6,7 hidro-
xicloroquina,6 sulfapiridina,1,2,6,7 cloranfenicol,4 
tetraciclinas,2,4,6 estrógenos4 y niacina.4 En casos 
resistentes, la terapia biológica con etanercept 
e infliximab puede ser la mejor opción para 
controlar rápidamente la enfermedad,4,7,8,20 con 
efectividad similar a la descrita en otras enfer-
medades inflamatorias;20 sin embargo, el acceso 
a este tipo de tratamientos aún es limitado en 
nuestro medio.

CONCLUSIONES 

La dermatosis pustular subcórnea es una en-
fermedad infrecuente, de causa desconocida 

Cuadro 2. Principales asociaciones con dermatosis pustular subcórnea

Enfermedades del tejido conectivo Artritis reumatoide, lupus eritematoso sistémico, síndrome de Sjögren

Endocrinopatías Hipotiroidismo, hipertiroidismo, síndrome SAPHO

Neoplasias Timoma, carcinoma epidermoide de pulmón, apudoma, linfomas, leucemia linfocítica 
crónica, leucemia mieloide crónica, mieloma múltiple

Medicamentos Sorafenid, adalimumab, gefitinib, paclitaxel, isoniacida, cefazolina, amoxacilina, 
quinidina

Infecciones Mycoplasma pneumoniae, coccidioidomicosis pulmonar

Otras Gammapatía monoclonal IgA, anemia aplásica, crioglobulinemia IgG, esclerosis múltiple, 
enfermedad inflamatoria intestinal
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y con manifestaciones clínicas variables que 
pueden confundirse con las de otras dermatosis 
inflamatorias más comunes, como la psoriasis y 
el pénfigo. Una vez confirmado el diagnóstico 
deben descartarse diferentes enfermedades sisté-
micas por medio de la exploración con pruebas 
de laboratorio y la interacción con otras espe-
cialidades. Aunque el tratamiento de elección es 
la dapsona, no todos los casos responden y las 
alternativas que existen no han demostrado ser 
igual de efectivas.
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