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Resumen

Presentamos el caso de una paciente de 57 afios, con dermatosis pus-
tulosa subcornea. Realizamos una revision bibliografica de esta pato-
logfa describiendo sus caracteristicas clinicas, histolégicas, ubicacién
nosoldgica, patologias asociadas y alternativas terapéuticas (Dermatol
Argent 2008;14(4):292-295).
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Abstract

A case of subcorneal pustular dermatosis of Sneddon-Wilkinson in a 57
years old woman is presented. The histological and clinical features are
described, as well as the associated diseases that can be observed. Al-
ternative therapeutics and aspects related to nosological classification
are also discussed (Dermatol Argent 2008;14(4):292-295).

Key words: subcorneal pustular dermatosis, Sneddon-Wilkinson disea-
se, pemphigus IgA.

Introduccion

Sneddon y Wilkinson' describieron, en 1956, seis casos clini-
cos con una erupcién benigna, de cardcter pustuloso, locali-
zada en grandes pliegues, regién lumbosacra, abdomen bajo
y parte proximal de extremidades. La lesién tenia una evolu-
cién crénica recidivante y fue denominada dermatosis pustu-
losa subcérnea (DPS).

A partir de ese momento, distintos autores aportaron nume-
rosos casos, algunos de los cuales no cumplian con los crite-
rios clinicos e histopatolégicos requeridos para su diagndsti-
co. Surgié asi un gran debate acerca de la autonomia de esta
entidad, que fue considerada por algunos profesionales como
un subtipo de pénfigo IgA? y por otros como un subtipo de
psoriasis pustulosa.*

Presentamos el caso de una paciente de 57 afios con lesiones
cutdneas ¢ histopatoldgicas caracteristicas de DPS.

Caso clinico

Paciente de sexo femenino, de 57 afios, ama de casa, con an-
tecedente personal de asma bronquial, que acudié a la con-
sulta por presentar lesiones cutdneas pruriginosas, de 20 dias
de evolucidn, las cuales comenzaron en muslos y luego se ge-
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neralizaron en forma simétrica y progresiva, sin
comprometer el estado general.

Al examen fisico presentaba placas eritematosas, de
bordes circinados, sobre las cuales asentaban vesi-
culas y pustulas, escamocostras y zonas con hiper-
pigmentacién residual.

Comprometian grandes pliegues a predominio axi-
lar e inguinal, regién lumbosacra, abdomen bajo y
parte proximal de extremidades (Fotos 1y 2).
Con el diagnéstico presuntivo de DPS, se solici-
taron los siguientes estudios complementarios: he-
mograma completo, rutina de laboratorio, frotis
sanguineo, proteinograma eletroforético, andlisis
bacterioldgico, citodiagndstico de Tzanck y Rx de
torax, que arrojaron resultados sin particularida-
des. La eritrosedimentacion alcanzé a 30 mm.
Estudio histopatolégico de biopsia de piel: pastula
subcérnea con neutréfilos en su interior, asociada
a leve espongiosis. En dermis, infiltrado inflamato-
rio perivascular a predominio neutrofilico, algunos
mononucleares y escasos eosinéfilos (Fotos 3 y 4).
PAS (=) e IED (-).

Se arribé al diagnéstico definitivo de DPS. Se in-
dicé tratamiento con dapsona 200 mg dia, con re-
solucién del cuadro, pero la paciente presenté una
recidiva al discontinuar la terapia, respondiendo
satisfactoriamente al reinstaurarla.

Discusion

La dermatosis pustulosa subcérnea o enfermedad
de Sneddon y Wilkinson afecta preferentemen-
te a mujeres mayores de 40 afios. Es una enfer-
medad crénica y recurrente que se caracteriza por
presentar vesiculopustulas aisladas que confluyen
formando placas eritematosas, de bordes circina-
dos, y al involucionar dejan escamocostras y md-
culas hiperpigmentadas; pueden aparecer nuevas
lesiones en la periferia. El caso por nosotros pre-
sentado es de similares caracteristicas.

Segtin la descripcién original,' la erupcién es si-
métrica, localizada en el drea proximal de las ex-
tremidades, grandes pliegues, abdomen bajo y re-
gién lumbosacra, sin sintomas asociados ni com-
promiso del estado general, respetando cara, mu-
cosas, manos y pies. Sin embargo, han sido des-
criptas la afectacion de la cara, palmas y plantas,®
asi como prurito y ardor asociados.

La patogenia es desconocida. Se ha demostrado
el rol de ciertas citoquinas en la migracién de
los neutréfilos hacia la epidermis, tal es el caso

Foto 1. Lesiones en muslo izquierdo.

Foto 2. Muiltiples lesiones en regién lumbosacra.

de la DPS que aparecié en el sitio de inyeccién del factor estimu-
lante de colonias de granulocitos-macréfagos recombinante huma-
no.° Por otro lado, Grob y cols. observaron un aumento de los nive-
les del factor de necrosis tumoral alfa.”

La DPS a su vez puede asociarse a otras patologias; entre las mds
frecuentes se encuentran enfermedad inflamatoria intestinal, gam-
mapatias monoclonales (mieloma mualtiple y paraproteinemia IgA),”
enfermedades mieloproliferativas, pioderma gangrenoso, colageno-
patias, diabetes, etc.

La clasificacién actual de pénfigo la incluye dentro del subtipo pén-
figo IgA, el cual comprende: la variedad dermatosis pustulosa sub-
cérnea y la variedad dermatosis neutrofilica intraepidérmica por
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Foto 3. H-E 100 x.

Foto 4. Detalle de pustula subcrmea (H-E).

IgA, caracterizada por depdsitos de IgA intraepidérmicos contra las
desmocolinas I y I1.>1°

Esta clasificacién continda siendo discutida debido a que la DPS
tiene una evolucién benigna, no presenta signo de Nickolsky, tiene
predominio de neutréfilos en su interior, en la mayoria de los casos
no se detectan los depésitos de IgA, y en los casos en que si son ha-
llados estos ultimos, en la inmunofluorescencia directa hay ausencia
de complemento.

Quienes opinan que la DPS es una forma de psoriasis pustulosa se
basan en la llamativa semejanza histolégica en la cual lo tnico que

permite diferenciarlas es la paraqueratosis pro-
pia de la psoriasis, y por otro lado, se ha obser-
vado que algunos pacientes con diagndstico ini-
cial de DPS, posteriormente desarrollaron pso-
riasis pustulosa, asimismo es llamativo que la
DPS responda a tratamientos muy efectivos para
la psoriasis.

Sin embargo, la DPS no presenta compromiso
del estado general, alteraciones en los pardme-
tros de laboratorio ni los rasgos histoldgicos ti-
picos de psoriasis pustulosa, como cambios vas-
culares dérmicos, disminucién o ausencia de la
capa granulosa, paraqueratosis ni pustulas es-
pongiformes de Kogoj.

El diagndstico diferencial comprende entonces
al pénfigo IgA, pénfigo folidceo, psoriasis pus-
tulosa, dermatitis herpetiforme, dermatosis IgA
lineal, impétigo ampollar, eritema multiforme,
eritema necrolitico migratorio (Cuadro 1).

El diagnéstico se basa en la clinica, la evolu-
cién crénica recurrente y la histopatologia, la
cual evidencia pustulas subcérneas con neutrd-
flos en su interior, escasa o nula espongiosis, y
en dermis un infiltrado inflamatorio perivascu-
lar con neutréfilos, algunos mononucleares y es-
casos eosinéfilos.

La terapéutica de eleccién es dapsona, y entre
otras drogas también se incluyen: corticoides t6-
picos y sistémicos, retinoides, tacalcitol ungiien-
to y PUVA.

Conclusiones

En nuestra opinién, no consideramos que la
DPS y la dermatosis neutrofilica a IgA sean la
misma entidad; por lo expuesto anteriormen-
te queda claro que la DPS tiene una evolucién
benigna, no presenta signo de Nickolsky, tiene
predominio de neutréfilos en su interior, en la
mayoria de los casos no se detectan los depdsi-
tos de IgA, y en los casos en que si son hallados
estos tltimos, en la inmunofluorescencia direc-
ta hay ausencia de complemento.

Por otro lado, nos parecié de interés publicar
este caso, dada la baja prevalencia de esta en-
tidad, la similitud clinica con otras dermato-
sis frecuentes y su asociacién ocasional a cier-
tas patologias sistémicas, las cuales deben ser
descartadas tanto en el momento del diagnés-
tico como en los controles posteriores a lar-
go plazo.
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TABLA 1. DIAGNOSTICOS DIFERENCIALES.

Patologia Lesiones Mucosas Distribucion Histopatologia Inmunofluores-  Anticuerpos
cencia circulantes
Psoriasis pustulosa Pustulas, erosiones y costras ~ No Localizada o generalizada. PUstulas espongiformes con  No No
dispuestas en placas Alteracion del estado general. cambios psoriasiformes.
circinadas.
Dermatitis Diminutas vesiculas, papulas ~ No Superficies extensoras de Vesicula subepidérmica, Depoésitos granulares  Sf
herpetiforme y placas urticarianas tronco y extremidades. microabcesos en puntas de IgA
en grupos. Simétrica. Prurito. de papilas dérmicas. antiendomisio.
Penfigo IgA Vesiculas flacidas,pustulas, Raro Axilas, ingles, tronco, PUstulas subcérneas con Depositos intercelu-  Sf
erosiones y costras sobre extremidades y abdomen. escasa acantolisis. lares de IgA
placas anulares. Simétrica. Prurito. antidesmocolina 1.
Pénfigo folidceo Vesiculas flaccidas fugacesy ~ Raro Localizado en zonas Ampollas subcorneas con Depésitos de 1gG Si
placas erosivo costrosas. seborreicas o generalizado. ~ acantdlisis en la capa antidesmogleina 1.
Nikolsky positivo. granulosa.
Dermatosis IgA lineal  Simil dermatitis herpetiforme, ~ Si Segun patron clinico e Patrén histolégico propio Depoésitos de IgA Si
ocasionalmente simula un histolégico. de las dermatosis que lineales a nivel
penfigoide ampollar o una simula. de la union
epidermolisis ampollar dermoepidérmica.
adquirida.
Impétigo ampollar PUstula-erosion y costra Ocasional Intertriginosa, puede afectar ~ Ampolla subcérnea. No No
melicérica. cualquier localizacion. Examen bacteriolégico
positivo.
Eritema multiforme Placas fijas, lesiones en blanco  Si Diseminada y simétrica. Degeneracion hidropicade  No No
de tiro, ampollas. Predomina en cara y zona la basal, queratinocitos
acral de extremidades. necréticos focales,
infiltrado linfocitario.
Eritema necrolitico Placas eritematosas circina- Si Regiones perigenital, peribu-  Necrosis y formacion de No No

migratorio
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