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Pénfigo eritematoso. Presentacion de un caso
con manifestacion clinica inicial minima

Dra. Josefina De Pefia,* Dr. Alberto Ramos-Garibay,** Dra. Gabriela Fernandez Arista***

RESUMEN

El pénfigo eritematoso o pénfigo seborreico se manifiesta por placas eritematoescamosas o0 eritematocostrosas en zonas
seborreicas. El diagnostico puede ser dificil en formas localizadas o iniciales, si no se piensa en esta entidad. Se presenta
el caso de un paciente de 92 afios con diagndstico de pénfigo seborreico que se manifesto inicialmente como una placa

eritematoescamosa en térax anterior.

Palabras clave: Pénfigo seborreico, pénfigo eritematoso.

ABSTRACT

Pemphigus erythematosus or pemphigus seborrheicous begins with erythematous, scaly, hyperkeratotic, and crusted well-
marginated plaques that have seborrheic distribution. Diagnosis can be difficult when clinical findings are localized or
incipient, because one don'’t thing about this disease. We report a case of a man, 92-year old with diagnosis of seborrhe-
icous pemphigus which begins as a scaly and erythematous plaque on former thorax.

Key words: Seborrheicous pemphigus, pemphigus erythematosus.

INTRODUCCION

Los pénfigos son un grupo de enfermedades ampollo-
sas autoinmunes que afectan piel y mucosas. Desde el
punto de vista histopatoldgico se caracteriza por ampo-
llas intraepidérmicas acantoliticas, e inmunolégicamente
por autoanticuerpos circulantes y adheridas a los que-
ratinocitos.! Tradicionalmente se han descrito 4 varie-
dades clinicas: vulgar, vegetante, foliaceo y eritemato-
so. La clasificacion actual del pénfigo de acuerdo con
criterios clinicos, histopatolégicos y epidemiolégicos in-
cluye:

1. Profundos (acantdlisis suprabasal)
Pénfigo vulgar con su variedad vegetante

2. Superficiales (acantdlisis en las capas superficiales
del estrato granuloso)
Pénfigo foliaceo endémico y no endémico, con su va-
riedad eritematosa.

3. Pénfigo herpetiforme

* Dermatéloga Centro Dermatolégico Pascua (CDP).
**  Dermatopatélogo CDP.
*** Residente 2do. afio Dermatologia. CDP.

4. Pénfigo IgA
5. Pénfigo paraneoplasico.?

El pénfigo eritematoso, también denominado sindro-
me de Senear-Usher o pénfigo seborreico es la segun-
da variedad mas frecuente después del vulgar.® Clini-
camente se presenta en forma de placas eritematoes-
camosas o eritematocostrosas bien definidas, de as-
pecto y distribucion seborreica. En regiones malares
adopta un patrén en “alas de mariposa”. La mayor parte
de los casos se han reportado entre los 15-84 afios de
edad. Los principales diagnosticos diferenciales son el
lupus eritematoso y la dermatitis seborreica.* En las for-
mas localizadas o iniciales, el diagnostico puede ser
dificil si no se piensa en esta entidad y se carece de
experiencia clinica.

CASO CLINICO

Paciente del sexo masculino de 92 afios de edad, viu-
do, originario y residente del Distrito Federal, sin ocupa-
cién actual, que se present6 con una dermatosis locali-
zada a tronco del que afectaba térax anterior en region
preesternal (Figura 1). Constituida por eritema y esca-
ma gruesa blanca que confluyen formando una placa
ovoide de 4 x 2 cm, de consistencia dura, de bordes
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Figura 1. Vista panordmica de placa eritematoes-
camosa localizada a region preesternal.

Figura 3. Biopsia de piel. Epider- Figura 4. Biopsia de piel. Sobre-
mis acantdsica con células acan- salen las células acantoliticas de
toliticas en la capa granulosa. Der- la capa granulosa en infundibulo
mis con papilomatosis. (H-E 10 X). folicular, caracteristico de pénfi-

go seborreico. (H- E 10X).

Figura 2. Detalle de placa eritematoescamosa en
region preesternal.

bien definidos, de evolucidn crénica y pruriginosa en
ocasiones (Figura 2).

Al interrogatorio refirié haber iniciado 8 meses antes
con una “roncha” pruriginosa en el pecho, que aumentd
progresivamente de tamafio y se cubri6 de “costras” que
se desprendian con el rascado. Aplico una pomada con Figura 5. Se observa diseminacion de placas eri-
6xido de zinc sin modificacion de la dermatosis. En el tematoescamosas a region centroiacial.
resto de piel y anexos presenta incontables neoforma-
ciones de color café oscuro, de tamafios variables, de
superficie anfractuosa de 2-4 mm de diametro, algunas
con tapones cérneos, asi como algunas manchas hi-
percrémicas de color café claro y oscuro de formas y
tamafios variables que fueron diagnosticadas clinica-
mente como queratosis seborreicas y léntigos solares
respectivamente.

Tiene antecedente de prostatectomia hace 10 afios
por hiperplasia prostética.

Con el diagnostico clinico presuntivo de enfermedad
de Bowen se realizo biopsia incisional. El estudio histo-
patoldgico reportd una ampolla subcérnea acantolitica Figura 6. Se observa placa eritematoescamosa en
(Figura 3) que contenia fibrina y acamulos de polimor- hueco axilar izquierdo.

& e 4
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fonucleares. También se observan células acantoliticas
en el interior de los foliculos pilosos (Figura 4). En der-
mis superficial y media se observaron infiltrados linfoci-
tarios moderados alrededor de los vasos sanguineos,
asi como algunos depdésitos de pigmento melanico ais-
lado y englobado por melanéfagos. Con estos datos se
hizo el diagnéstico definitivo de pénfigo seborreico o
eritematoso y se inicia tratamiento con aceponato de
hidrocortisona tépico. El paciente aplica el tratamiento
durante 15 dias observando poca mejoria por lo que
decide suspenderlo y acude a consulta 4 meses des-
pués por presentar exulceraciones, costras amarillen-
tas, escama blanca y eritema que confluian formando
placas de 1-2 cm en piel cabelluda, region centrofacial,
(Figura 5) region preesternal, torax posterior en region
interescapular, pliegues axilares (Figura 6) y en menor
grado en cara lateral de brazos en tercio proximal, con-
firmandose la extensién del pénfigo. Previos examenes
generales normales, se inicié tratamiento, una locién
secante con 6xido de zinc, 50 mg/dia de prednisona e
isoniazida 300 mg/dia como profilaxis y es enviado a la
clinica de ampollas de este centro. Dos semanas des-
pués de iniciado el tratamiento se presenta con dismi-
nucion considerable de las lesiones, predominando las
manchas hipercrémicas residuales, por lo que se deci-
de disminuir la dosis de prednisona a 40 mg/dia. Un
mes después de iniciado el tratamiento se encontraba
sé6lo con la placa eritematoescamosa preesternal y el
resto de la piel sélo con manchas residuales. Cuando el
paciente estaba tomando 25 mg/dia es internado en un
hospital por neumonia y suspende la prednisona defini-
tivamente. Un mes después el paciente refirié (por co-
municacion telefénica) sélo tener la placa preesternal y
no haber presentado nuevas lesiones.

REVISION DE LA LITERATURA

El primer caso de pénfigo eritematoso fue reportado por
Ormsby y Mitchell en 1921.5 Posteriormente Senear y
Usher en 1926, describieron un grupo de 11 casos de
“pénfigo con caracteristicas de lupus eritematoso”. La
presencia de acantdlisis en el estudio histopatologico
confirmé a esta enfermedad como una forma de pénfigo,
tomando desde entonces el nombre de sindrome de
Senear-Usher. Ormsby en 1933 sugirié el término
pénfigo eritematoso y observé que en algunos pacien-
tes permanecia localizado mientras que en otros se di-
seminaba y evolucionaba hacia pénfigo vulgar o
foliaceo.®® Gray en 1938 fue el primero en considerar al
pénfigo eritematoso como una forma localizada de
pénfigo foliaceo.®
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En la actualidad la mayor parte de los autores lo con-
sideran una variante benigna, abortiva o inicial del pén-
figo foliaceo.*5®

Epidemiologia

La edad de inicio varia de los 17 a los 84 afios (prome-
dio 54 afios). Aunque se han reportado varios casos en
nifios.”® La enfermedad aparentemente se observa en
todo el mundo y en todas las razas.* Rosenberg encon-
tr6 una mayor frecuencia de judios en pacientes con
pénfigo eritematoso que en aquéllos con pénfigo vul-
gar.’® La mayoria de los estudios encuentran una fre-
cuencia similar en ambos sexos, sin embargo en la in-
fancia se observa predominio femenino.*

De 245 casos de pénfigo estudiados de 1990 a 1999
en la clinica de enfermedades ampollosas del Centro
Dermatoldgico Pascua, el 31.8% correspondio a pénfi-
go eritematoso, 63% al vulgar, 2% al vegetante y 3% al
foliaceo. La relacion entre sexo masculino y femenino
fue 1:1.2. El rango de edad fue de 15 a 87 afios.®

En otro estudio realizado en el HGM de 1977 a 1982
de 36 pacientes con pénfigo, 12 fueron eritematosos
(33.3%), 63.8% de sexo femenino y 36% del masculino,
la edad al momento del diagndstico vario de los 11 a los
80 afios, la mayoria en la tercera década de la vida.®

Cuadro clinico

Habitualmente inicia con ampollas o placas eritematoes-
camosas de aspecto seborreico localizadas que pue-
den persistir por meses o afios,® y después diseminar-
se o ser diseminadas desde un inicio a piel cabelluda,
region centrofacial, regiones malares (alas de maripo-
sa) y tronco, principalmente en region preesternal e in-
terescapular. El signo de Nikolsky es precoz en algunos
casos, existe a menudo alrededor de las lesiones. La
presencia de prurito es variable.!! Las mucosas gene-
ralmente no estan afectadas.®s Los sintomas generales
son raros pero puede presentarse un discreto aumento
de la temperatura corporal. La evolucion sin tratamiento
es variable, crénica con algunas remisiones. En casos
raros los brotes aumentan de intensidad y pueden pre-
sentar una eritrodermia descamativa o pénfigo foliaceo.
Generalmente se asocia a un buen pronostico.®* En
México, segun estudios realizados por Fuentes et al. y
Messina las topografias mas frecuentes son: piel cabe-
lluda, cara y tronco. En la mayoria de los pacientes se
presenta inicialmente como una, o mas frecuentemen-
te varias placas eritematoescamosas o eritematocos-
trosas de tamafios variables en cara que tienden a di-
seminarse a otras zonas seborreicas en un tiempo va-
riable de 1-6 meses. La afeccién a mucosas oral, con-
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juntival y anogenital es poco frecuente®!! lo que con-
cuerda con lo reportado en la literatura extranjera.?

Histopatologia

La histopatologia del pénfigo eritematoso es idéntica a
la del folidceo y consta de espongiosis eosinofilica,
ampollas subepidérmicas con pocos queratinocitos
acantoliticos y ampollas subcérneas con queratinocitos
granulares disqueratosicos.

La primera alteracion es la acantdlisis en la capa
granulosa que provoca la formacion de cavidades sub-
corneas y posteriormente ampollas. Las células acan-
toliticas que rodean a las lesiones a menudo caen en
las cavidades. Es frecuente encontrar pustulas subcor-
neas con eosindfilos. En lesiones antiguas puede ob-
servarse acantosis, papilomatosis leve, hiperqueratosis
y paraqueratosis. La presencia de células disqueratosi-
cas en el estrato granuloso es diagnostica. En la dermis
existe infiltrado moderado, con células inflamatorias a
menudo eosindfilos. En lesiones antiguas hay hiperque-
ratosis folicular con acantdlisis y disqueratosis de la capa
granulosa.?%12

Etiopatogenia

Todas las formas de pénfigo presentan como una de sus
caracteristicas, acantdlisis, inducida por anticuerpos anti
IgG dirigidos a determinantes antigénicos presentes en
la superficie de los queratinocitos en proceso de diferen-
ciacion, especificamente anticuerpos antidesmogleina 1.
En el pénfigo eritematoso la acantdlisis es subcérnea o
en el estrato granuloso.® Se han encontrado depdsitos
de inmunoglobulinas y complemento en la sustancia in-
tercelular y en la union dermoepidérmica.*’

Diagnéstico diferencial

Lupus eritematoso cutaneo y dermatitis seborreica son
los principales diagnésticos diferenciales. Histologica-
mente en el lupus, son caracteristicas la degeneracion
hidropica de la basal y el infiltrado inflamatorio en par-
ches en la dermis que no se presentan en el pénfigo
eritematoso. Las ampollas en el lupus eritematoso son
subepidérmicas.®®

Relacion con otras enfermedades

A partir del reporte de Senear y Usher en 1926, de gru-
po de 11 casos de “penfigo con caracteristicas de lupus
eritematoso”, algunos autores como Gilman (1931) y
Touraine (1951) apoyaron la hipotesis de una relacion
entre el pénfigo eritematoso y el lupus eritematoso.*
En 1949 Senear y Kingery después de revisar la litera-
tura descartaron esta propuesta. Algunas evidencias a

favor de esta relacion son el hallazgo en algunos estu-
dios de anticuerpos antinucleares positivos y deposito
de IgG, IgM, C3 y C4 en la unién dermoepidérmica en
pacientes con pénfigo eritematoso.”**!* Sin embargo,
en la mayoria de los estudios los datos histopatologicos
y la evolucién de los pacientes, sugieren que no existe
relacion entre estas dos entidades.

Se ha asociado también a timomay a Miastenia gra-
vis.® En el estudio realizado por Messina y colaborado-
res, dos pacientes presentaron artritis reumatoide e hi-
pertiroidismo respectivamente ademas de pénfigo eri-
tematoso.> Existen reportes donde se relaciona con
adenoma paratiroideo,® artritis reumatoide!” y carcino-
ma bronquial.*®

Se han reportado casos aislados de pénfigo erite-
matoso inducido por farmacos como D-penicilamina,*®
amoxicilina,? enalapril, ramipril.2t En el caso de la D-
penicilamina se ha propuesto que a través de sus gru-
pos sulfhidrilo se une a moléculas de los puentes inter-
celulares causando su ruptura.®

Tratamiento
La eficacia de los esteroides est4 bien establecida en el
tratamiento del pénfigo.102

El tratamiento usado con mas frecuencia en pénfigo
eritematoso son los esteroides topicos y sistémicos. La
mayoria de los autores reportan mayor eficacia con es-
teroides tdpicos en lesiones localizadas o sistémicos
en los casos diseminados.®?® Sin embargo, no existen
estudios controlados que confirmen su eficacia y las
recidivas son frecuentes. La duracion de los tratamien-
tos reportados varian de 1-29 semanas y las dosis de
prednisona de 15-60 mg.*

Otros tratamientos reportados con eficacia variable
son: dapsona,”? agentes beta-simpatoliticos, inmuno-
supresores como azatioprina y metotrexate, antimalari-
cos,® sulfapiridina, cloroquina, agentes anticolinérgicos,
asi como combinaciones de estos medicamentos.

Comentario

Se describe este caso por su manifestacion clinica ini-
cial tan discreta que dio lugar a otro diagnéstico inicial,
a pesar de que sus caracteristicas clinicas posteriores
corresponden a las descritas en otros pacientes con
pénfigo eritematoso. Es el caso de mayor edad reporta-
do en nuestro centro.

El aspecto de la lesion, la evolucion del padecimien-
to, los datos de fotodafio y la edad del paciente, orienta-
ron inicialmente el diagnoéstico de enfermedad de Bowen.
Es por esto que ante una placa eritematoescamosa o
eritematocostrosa localizada y persistente en una re-
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gion seborreica debemos incluir dentro del diagnostico
diferencial el pénfigo seborreico independientemente de
la edad del paciente.

En el caso presentado, se inicio tratamiento con es-
teroide topico porque la lesion era localizada en un ini-
cio. Posteriormente al diseminarse el pénfigo, se decide
tratamiento con esteroides sistémicos. Llama la aten-
cion la respuesta tan rapida y favorable, ya que a las
dos semanas de tratamiento presentd disminucion con-
siderable de las lesiones, sin embargo aiin no podemos
hablar de una remision completa ya que la placa prees-
ternal inicial ha persistido. El tiempo de seguimiento
debera ser mayor para evaluar la eficacia del tratamien-
to y las recidivas.
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