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Caso clinico

Pénfigo seborreico infantil
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RESUMEN

El pénfigo forma parte de un grupo de enfermedades ampollosas autoinmunes de la piel y mucosas; se caracteriza histologicamente
por ampollas intraepidérmicas, secundarias a la pérdida de adhesion entre los queratinocitos e inmunopatolégicamente por la
presencia de autoanticuerpos IgG circulantes dirigidos contra la superficie de los queratinocitos. Se clasifica en tres formas
mayores: pénfigo vulgar, con ampollas suprabasales en piel y en muchos casos también en mucosas; pénfigo folidceo, con
ampollas subcdrneas solamente en piel; y pénfigo paraneoplasico. El pénfigo vegetante es una variedad del pénfigo vulgar, el
eritematoso (seborreico) y el fogo selvagem representan las variedades localizadas y endémicas del pénfigo foliaceo, respec-
tivamente. El pénfigo seborreico (sindrome de Senear-Usher o pénfigo eritematoso) es la variedad mas frecuente después del
vulgar. Clinicamente se presenta en forma de placas eritematoescamosas o eritematocostrosas bien definidas, de aspecto y
distribucion seborreica. En regiones malares adopta un patron en «alas de mariposa». Predomina entre los 15 y 84 afos de
edad. El diagnéstico diferencial debe realizarse principalmente con el lupus eritematoso y la dermatitis seborreica. En las
formas iniciales, el diagndstico se complica si no se piensa en esta entidad y se carece de experiencia clinica.

Palabras clave: Pénfigo seborreico infantil, pénfigo eritematoso, pénfigo foliaceo.
ABSTRACT

Pemphigus is a group of autoimmune blistering diseases of the skin and mucous membranes that is characterized by histologi-
cally, intraepidermal blisters due to the loss of cell-cell adhesion of keratinocytes; and immunopathologically by the finding of in
vivo bound and circulating IgG autoantibodies directed against the cell surface of keratinocytes. Pemphigus can be divided into
three major forms: pemphigus vulgaris, with deep blisters in the epidermis and in some cases also in mucous membranes;
pemphigus foliaceus with superficial blisters only in the epidermis; and paraneoplastic pemphigus. Pemphigus vegetans is a
variant of pemphigus vulgaris; pemphigus erythematosus and fogo selvagem represent the localized and endemic forms of
pemphigus foliaceus, respectively. Pemphigus erythematosus, also known as Senear-Usher syndrome is the most frequent
form after pemphigus vulgaris. The clinical features include erythematosus and scaly plaques, well defined, with a seborrheic
distribution. Most of the patients have been reported between 15 through 84 years of age. Main differential diagnosis include
erythematosus lupus and seborrheic dermatitis. In the localized or initial forms, the diagnosis may be hard if the physician has
no experience in this cases.
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INTRODUCCION medio de autoanticuerpos dirigidos contra los queratino-

citos, se produce pérdida de la adhesién entre dichas

El término pénfigo proviene del griego «pemphix» que
significa ampolla o burbuja y describe a un grupo de en-
fermedades ampollosas crénicas, en las cuales, por
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células; este proceso se denomina acantélisis.’

El primer caso de pénfigo seborreico o eritematoso
fue descrito por Ormsby y Mitchell en 1921. La primera
casuistica con mas pacientes fue publicada por Senear
y Usher, en 1926; en honor a ellos se le designa con sus
nombres.

Gray, en 1938, fue el primero en considerar al pénfigo
eritematoso como una forma localizada de pénfigo folia-
ceo. La historia moderna del pénfigo inicia con el descu-
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brimiento por Beutner y Jordon, en 1964, de anticuerpos
circulantes dirigidos contra los queratinocitos.?®

EPIDEMIOLOGIA

En la mayoria de los paises, el pénfigo vulgar es mas
comun que el foliaceo, excepto en Finlandia, Tunez y
Brasil. En cuanto al pénfigo seborreico o eritematoso, la
edad de inicio varia de los 17 a los 84 afos (promedio de
54 anos), aunque se han comunicado varios casos en
nifos. La enfermedad se observa en todo el mundo y
todas las razas. La relacién entre el sexo masculino y
femenino es de 1:1.2.34

PATOGENIA

Por medio de microscopia inmunoelectrénica se locali-
zan los antigenos del pénfigo vulgar y foliaceo en los
desmosomas. Se encontr6 que dichos antigenos son
glicoproteinas transmembranales de 160 kDa en el caso
del pénfigo foliaceo y corresponden especificamente a
la desmogleina 1; esto explica por qué en esta variedad
la presentacion sea exclusivamente cutanea. En las
variedades mucocutaneas de pénfigo vulgar se encuen-
tran autoanticuerpos dirigidos tanto contra desmogleina
1 como 3.'#

MANIFESTACIONES CLINICAS

Se caracterizan por placas eritematoescamosas que
aparecen generalmente en la cara, principalmente en
regiones malares y en otras areas seborreicas. Original-
mente, el término pénfigo eritematoso se introdujo para
describir manifestaciones inmunolégicas tanto de lupus
eritematoso como de pénfigo; sin embargo, son esca-
sas las publicaciones de pacientes que presentan si-
multaneamente las dos enfermedades.'*

HISTOPATOLOGIA

Los cambios histologicos de las variedades localizada y
generalizada de pénfigo foliaceo son idénticos. Se en-
cuentra acantolisis en la epidermis superior, dentro o ad-
yacente a la capa granular. Debido a que las ampollas
son superficiales y fragiles, con frecuencia es dificil ob-
tener lesiones intactas para su estudio histolégico. A
pesar de esto, pueden encontrarse algunos queratinoci-
tos acantoliticos adheridos al techo o piso de la ampo-
lla. Generalmente la epidermis inferior se encuentra res-
petada. Las ampollas son indistinguibles de aquéllas
encontradas en el sindrome de la piel escaldada por S.

aureus o el impétigo buloso, ya que en estas dos entida-
des también la desmogleina 1 es el blanco, en estos
casos de la exotoxina, denominada exfoliatina. Algunas
veces la ampolla puede contener numerosas células in-
flamatorias, particularmente neutrdéfilos. Se puede encon-
trar espongiosis eosinofilica en lesiones tempranas de
pénfigo foliaceo. La dermis muestra un nimero modera-
do de células inflamatorias, entre las que se encuentran
frecuentemente eosindfilos. 28

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL

Debe realizarse con otras formas de pénfigo previamen-
te mencionadas, impétigo buloso, dermatosis pustular
subcornea, la enfermedad lineal por IgA y dermatitis se-
borreica. La demostracion de autoanticuerpos IgG es
esencial para separar las entidades mencionadas de la
familia de los pénfigos. Se debe realizar una revision
completa de los medicamentos que ha tomado el pa-
ciente para descartar un pénfigo foliaceo inducido por
medicamentos.'

TRATAMIENTO

Cuando el pénfigo foliaceo se encuentra activo y disemi-
nado, el tratamiento es en general similar al del pénfigo
vulgar; éste incluye medicamentos como la prednisona
por via oral; se inicia con dosis de 1 mg/kg/dia (general-
mente 60 mg/kg/dia); medicamentos topicos como es-
teroides, antibiéticos e inmunomoduladores (tacrolimus,
ciclosporina); y finalmente, tratamientos agresivos, en-
tre los que se incluyen agentes inmunosupresores en
combinacién con la prednisona por via oral (azatioprina,
ciclofosfamida, micofenolato de mofetilo, ciclosporina,
metilprednisolona en pulsos, metotrexato, plasmafére-
sis, IglV, rituximab, etc.).”®

En algunos casos de pénfigo eritematoso o seborrei-
co, las lesiones pueden permanecer localizadas por
mucho tiempo; en estos pacientes no se requiere de tra-
tamiento sistémico, generalmente se mantienen contro-
lados con esteroides topicos potentes. Se puede utilizar
dapsona con muy buenos resultados cuando los neutré-
filos son dominantes en la histologia.'°

CASO CLIiNICO

Paciente del sexo masculino de 12 afos de edad, estu-
diante, originario de México, D. F. y residente de Jalte-
pec del Candazo, Mixe, Oaxaca. Acude a consulta en el
2006 con una dermatosis diseminada a cabeza y tronco,
que afecta frente, dorso de la nariz, mejillas, menton y
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térax en su cara anterior, en forma bilateral y asimétrica,
constituida por placas eritematoescamosas de 1 a4 cm,
algunas con exulceraciones pequenas, asi como hiper-
pigmentacion residual, de evolucion crénica y asintoma-
tica (Figuras 1 y 2). El signo de Nikolsky es positivo.
Refiere que inicié el padecimiento tres afios previos
a la consulta, con costras en piel cabelluda; posterior-
mente aparecieron lesiones en caray tronco. Se le apli-
c6 clotrimazol, acetato de dexametasona y sulfato de
neomicina, con lo que desaparecieron las lesiones del
cuerpo. Las lesiones de la cara se exacerbaban con la
exposicion al sol. Dentro de sus antecedentes perso-
nales patoldgicos, no patologicos y heredofamiliares no
se encontraron hallazgos importantes para el padeci-

Figura 1. Distribucion de las lesiones en topografia «sebo-
rreica».
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miento actual. Se decidi6 iniciar protocolo de estudio
que incluy6 examenes de laboratorio, todos con valo-
res de referencia normales. Con el diagnéstico clinico
de pénfigo seborreico vslupus eritematoso cutaneo hi-
pertrofico, se realizd biopsia incisional. En el estudio
histopatolégico se encontraron células acantoliticas
fusiformes, intensamente basofilas por debajo de la capa
ESTE DOCSUMENTOES EIDABIORADORORMEIDIHI0S
GRAPHIIEiguras 3 y 4). Ademas de lo anterior, se ob-
servd marcada acantosis irregular a expensas de los
procesos interpapilares y algunos desprendimientos

Figura 3. Epidermis con fisuras acantoliticas subcdérneas.
Células acantoliticas en la capa granulosa (H&E 25x).

Figura 4. Células
acantoliticas en
el interior del in-
fundibulo folicu-
lar (H&E 10x).
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subepidérmicos. Sobre estos datos, se llegé al diag-
néstico integral de pénfigo seborreico.

Se inici6 tratamiento con prednisona 50 mg/dia por
1 mes y filtro solar. Posteriormente se redujo la dosis
en forma progresiva. Actualmente se encuentra con 15
mg/dia.

COMENTARIO

El pénfigo seborreico generalmente se presenta después
de los 17 afos de edad; se considera raro antes de los
15 afios, como en el caso motivo de esta publicacion,
en el cual el diagnoéstico no es facil, si no se tiene en
cuenta la posibilidad del pénfigo seborreico durante la
infancia. Al observar la diversidad de los diagnésticos
diferenciales, la biopsia adquiere importancia fundamen-
tal para llegar a un diagnéstico definitivo y poder iniciar
un tratamiento certero.
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