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RESUMEN

El sindrome de Senear-Usher (también denominado pénfigo seborreico o
pénfigo eritematoso) es una forma localizada de pénfigo foliaceo. Los datos
epidemiolégicos son limitados, pues son pocos los casos reportados en la
literatura. En los pénfigos superficiales los autoanticuerpos patogénicos sonen
general de subclase IgG4, y estan dirigidos contra el dominio amino-terminal de
ladesmogleina 1, una cadherina desmosomica de 160 kDa, desencadenando-
se de esta forma la acantdlisis caracteristica de estas entidades. Las lesiones
se ubican en zonas tipicamente seborreicas y fotoexpuestas. Consisten en
placas eritematoescamosas, con signo de Nikolsky en ocasiones positivo. El
diagndstico se realiza mediante el estudio histopatologico con el hallazgo de
ampollas subcdmeas y células acantoliticas. El tratamiento de primera linea
es a base de esteroides de alta potencia. El pronostico es variable.
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INTRODUCCION

El estudio del pénfigo, por sus caracteristicas fisiopa-
tologicas, se ha dividido en pénfigo vulgar y pénfigo
foliaceo. Este Ultimo a su vez se subdivide en una
forma generalizada, una endémica (fogo selvagem) y
una localizada, también llamada pénfigo seborreico o
sindrome de Senear-Usher.!

Epidemiologia

La incidencia calculada de pénfigo alrededor del mundo
varia de manera considerable. En términos generales, el

* Dermatooncélogo.

* Dermatopatéloga.

§ Dermatologo.

' Residente del tercer afio de Dermatologia.

Centro Dermatolégico «Dr. Ladislao de la Pascua», SSCDMX. México.

Rev Cent Dermatol Pascua. 2022; 31 (1-2): 30-33

ABSTRACT

Senear-Usher syndrome (also called pemphigus seborrheic or
pemphigus erythematosus) is a localized form of pemphigus foliaceus.
Epidemiological data are limited, as few cases have been reported in
the literature. In superficial pemphigus, the pathogenic autoantibodies
are generally of the IgG4 subclass, and are directed against the amino-
terminal domain of desmoglein 1, a 160 kDa desmosomal cadherin, thus
triggering the characteristic acantholysis of these entities. The lesions
are located in typically seborrheic and sun-exposed areas. They consist
of erythematous-scaly plaques, with an occasional positive Nikolsky
sign. Diagnosis is made by histopathological study, with the finding of
subcorneal blisters and acantholytic cells. First-line treatment is based
on high-potency steroids. The prognosis is variable.

Keywords: seborrheic pemphigus, Senear-Usher disease, acantholytic
cells, subcorneal blisters, desmoglein 1, cadherin.

pénfigo vulgar es mas frecuente que el foliaceo. No exis-
ten diferencias estadisticamente significativas en cuanto
al género." En pacientes mexicanos se ha observado que
en esta patologia predominan los HLA DRB1.23

Etiologia

En personas que cursan con pénfigo foliaceo y su va-
riante, el pénfigo eritematoso, el antigeno involucrado
es la desmogleina 1. Por lo tanto, al producirse exclu-
sivamente anticuerpos antidesmogleina 1 (IgG4), el
padecimiento se manifiesta con ampollas que se desa-
rrollan sélo en las capas superficiales de la epidermis.*
Con base en los resultados de los estudios realizados
en modelos murinos y celulares, se ha observado que
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la acantélisis es secundaria a diversos mecanismos
sinérgicos, entre ellos la interferencia, que causan los
autoanticuerpos IgG4 en la adhesion intercelular; au-
nado a esto, existen diversas vias de sefalizacion que
inician y perpetuan la respuesta autoinmune.®

Cuadro clinico

Se trata de una dermatosis que tipicamente se localiza
en zonas seborreicas y fotoexpuestas como los surcos
nasogenianos, la piel cabelluda, el &rea retroauricular,
la parte media del térax, los hombros y la region lum-
bosacra.® Dicha dermatosis en la mayor parte de los
casos consta de pequenas placas eritematoescamo-
sas o eritematocostrosas, a veces exulceradas, por lo
cual, ante este cuadro clinico, es necesario plantearse
diferentes diagndsticos diferenciales. En ocasiones es
posible observar ampollas en extremo fragiles con signo
de Nikolsky positivo.”

Histopatologia

Los hallazgos histologicos son idénticos a los encon-
trados en el pénfigo folidceo: ampollas subcérneas con
techo ubicado en la capa granular o debajo del estrato
cérneo, contenido constituido por fibrina, escasos
neutrofilos y algunas células acantoliticas. En lesiones
tardias se observa epidermis hiperqueratdsica con
paraqueratosis focal y ortoqueratosis. En dermis su-

Figura 1:

Pequenas placas
eritematoescamosas
de borde bien
delimitado y
superficie anfractuosa
en mejillas.
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Figura 2:

Mayor acercamiento
de lesiones en
mejilla derecha.

perficial puede apreciarse discreto infiltrado inflamatorio
constituido por eosinéfilos y neutrofilos.

La inmunofluorescencia directa generalmente de-
muestra el depdsito de IgG en los espacios intercelu-
lares y en la uniébn dermoepidérmica. La tincidbn es mas
evidente en las capas superiores de la epidermis.

Diagnosticos diferenciales: pénfigo IgA lineal, der-
matitis seborreica, pénfigo vulgar, pénfigo foliaceo,
lupus discoide.®

Tratamiento

No existe un tratamiento universalmente aceptado como
primera linea. Se han empleado con éxito esteroides
topicos de alta potencia.t Sin embargo, en casos disemi-
nados suele ser necesaria la administracion de esteroides
sistémicos. Otras opciones que han demostrado ser efi-
caces son: azatioprina, ciclosporina, dapsona, micofeno-
lato de mofetilo; no obstante, en una revision sistematica
realizada por la Colaboracion Cochrane publicada en
2014 se concluye que no existen datos suficientes que
avalen la superioridad de alguno de estos tratamientos.®

CASO CLINICO

Paciente del sexo femenino, de 28 afios de edad, ori-
ginaria y residente de la Ciudad de México, sin antece-
dentes personales patoldgicos de importancia.
Consulta por dermatosis localizada a cabeza de la
que afecta cara, y de ésta, frente y mejillas, siendo
bilateral, asimétrica. Dicha dermatosis estaba consti-
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tuida por eritema y escama, que confluian formando
10 pequefias placas de forma circular de 5-10 mm de
diametro, de bordes bien definidos, superficie anfrac-
tuosa, exulcerada en algunas areas, con fina escama
blanquecina en otras. Evolucion crdnica, en ocasiones
pruriginosa (Figuras 1y 2).

Al interrogatorio refiere evolucion de dos afos, ha-
biendo sido tratada con el diagnéstico de dermatitis se-
borreica en multiples ocasiones. Aplic6 medicamentos
a base de piroctolamina, asi como protectores solares,
con mejoria discreta del cuadro. Ya en esta unidad, con
el diagnéstico clinico presuntivo de lupus discoide se
indico la toma de una biopsia, ademas, se proporcion6
amplia explicacion sobre los cuidados generales para
la piel y medidas de fotoproteccion.

Los hallazgos del estudio histopatoldgico mostraron
hiperqueratosis paraqueratosica, con focos de polimor-
fonucleares, células acantoliticas en la capa granulosa
y areas con acantosis irregular moderada. Dermis su-
perficial y media con infilirados moderados dispuestos
en focos, constituidos principalmente por linfocitos,
algunos histiocitos y escasos polimorfonucleares, los
cuales rodean vasos dilatados; asimismo se observa
engrosamiento de fibras de coldgena (Figuras 3y 4).

El diagnéstico fue compatible con pénfigo seborreico
por correlacion clinico-histopatologica.

COMENTARIO

Consideramos de importancia comunicar este caso
clinico debido a que se trata de una dermatosis poco

Figura 3: Epidermis con hiperqueratosis paraqueratdsica con tapones cor-
neos y acantosis regular moderada. En el espesor de la dermis se aprecian
infiltrados moderados dispuestos en focos (H&E 10x).
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Figura 4: Células granulosas acantoliticas en epidermis y epitelio folicular
(H&E 40x).

frecuente, con cuadro clinico caracteristico. Los der-
mato6logos deben tener en mente esta imagen clinica,
asi como los diversos diagnésticos diferenciales ante
dermatosis con topografia y morfologia similares como
la dermatitis seborreica y el lupus cutaneo. El diagnés-
tico definitivo se realiza mediante la histopatologia y
estudios de inmunofluorescencia, si bien la sospecha
clinica es esencial para evitar la demora en el inicio del
tratamiento.
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