Pénfigo seborreico localizado: descripcion de seis casos
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REsuMEN

L PENFIGO SEBORREICO ES UNA ENFERMEDAD QUE SE CARACTERIZA POR LA PRESENCIA DE AMPOLLAS SUPERFICIALES, EXUL-

CERACIONES Y ESCAMA ESTEATOIDE QUE SE LOCALIZA EN PIEL CABELLUDA, CARA, Y TORAX EN SU CARA ANTERIOR Y POSTE-

ROMEDIAL. PRESENTAMOS SEIS CASOS DE PENFIGO SEBORREICO LOCALIZADO EN PACIENTES MESTIZOS MEXICANOS CUYAS

UNICAS LESIONES SE ENCONTRABAN EN CARA, CON UN DIAGNOSTICO CLINICO OPORTUNO Y LA CONFIRMACION HISTOLOGICA DE

PENFIGO SEBORREICO, MISMOS QUE TUVIERON EXCELENTE EVOLUCIéN, ACTUALMENTE SE ENCUENTRAN EN VIGILANCIA EN EL

DEPARTAMENTO DE ENFERMEDADES AMPOLLOSAS DE NUESTRO CENTRO.

PALABRAS CLAVE: ENFERMEDADES AMPOLLOSAS, PENFIGO SEBORREICO, PENFIGO ERITEMATOSO, PENFIGO DE SENEAR-USHER
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ABSTRACT

EBORRHEIC PEMPHIGUS IS CHARACTERIZED BY EPIDERMIC BULLAE, SUPERFICIAL ULCERS AND STEATOID SCALES AFECTING

SCALP, FACE AND CHEST. WE PRESENT SIX CASES OF LOCALIZED SEBORRHEIC PEMPHIGUS IN MEXICAN MESTIZOS PATIENTS,

WITH ACCURATE CLINICAL AND PATHOLOGICAL CONFIRMATION. EXCELLENT EVOLUTION AND GOOD PROGNOSIS WITH ADE-

QUATE TREATMENT.

KEY WORDS: BULLOUS DISEASES, SEBORRHEIC PEMPHIGUS, ERITEMATOUS PEMPHIGUS, SENEAR-USHER PEMPHIGUS

Introduccién
La primera observacién sobre el pénfigo eritematoso fue
reportada por Ormsby y Mitchell en 1921 y fue estudiada
por Senear y Usher en 1925, quienes afirman en su comuni-
caci6n inicial que se trata de una variedad de pénfigo con
signos tipicos de lupus eritematoso.' Se consideré como una
forma atipica de pénfigo, relativamente benigno. El cardcter
seborreico de las lesiones fue reportado por Touraine.
Vieira afirma que el pénfigo eritematoso es una forma
frustrada de pénfigo folidceo,’ sin embargo, es Wise quien
propone el término de lupus eritematoso penfigoide en 1926.
Otros autores —en 1931 y 1930— proponen la teorfa de una
enfermedad intermediaria entre el lupus eritematoso y el
pénfigo.4
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Las variedades de pénfigo localizado son raras, presen-
tamos seis casos observados en el Centro Dermatolégico Pas-
cua cuyas caracteristicas clinicas se resumen en el cuadro 1.
De los seis pacientes s6lo uno fue del sexo femenino y tenia
mds de 60 afos, es decir, predominé la aparicién de las
lesiones en el sexo masculino y el promedio de edad fue de
38.6. La topografia predominante fue la de mejilla y regio-
nes malares (fotografias 1y 2), pero también se afecté la
nariz en dos pacientes (fotografia 3), mismas topografias que
se encuentran reportadas en la literatura. En la morfologia
encontramos sobre todo exulceraciones y placas eritemato-
sas, caracteristicamente en la periferia se observaba una
escama de tipo esteatoide o seborreico (fotografia 4) que
recuerda a la dermatitis seborreica de la cara. A diferencia
de la misma se encontraba una exulceracién en algunos
casos y una placa eritemato-infiltrada en otros, mismas que
no mejoraban a pesar de los tratamientos con esteroides
tépicos.

Los diagnésticos clinicos fueron de pénfigo seborreico
en cuatro pacientes, en uno se sospeché lupus eritematoso




CUADRO 1
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Pénfigo seborreico facial: resumen de los casos vistos en el Centro Dermatolégico Pascua

Diagnéstico Tratamiento
N Edad Sexo Ocupacién clinico Topografia  Morfologia Evolucién  previo Histopatologfa e IFD*
I 35 M Desempleado  Pénfigo Mejilla Exulceracién 2 meses Sulfatiazol Ampolla acantolitica
seborreico derecha escama seborreica polvo intraepidérmica
(subcérnea)
IeG +
2 54 M Jubilado Pénfigo Ala derecha  Exulceracién 3 meses Clioquinol Ampolla acantolitica
seborreico de lanariz  escama seborreica Triticum vulgare  intraepidérmica
(subcérnea)
IgG +
3 15 M  Estudiante LEC** versus ~ Regioén Placa eritemato- 2 afios Clioquinol Ampolla acantolitica
DXC*** malar escamosa cloroquina intraepidérmica
derecha infiltrada (subcérnea)
No IFD
4 19 M  Estudiante Pénfigo Regiones Escama seborreica 1 mes Clobetasol Ampolla acantolitica
seborreico malares, y eritema 10 dias intraepidérmica
nariz (subcérnea)
IeG +
5 70 F Hogar Lupus Region Placa eritemato- 1 afio Cloroquina, Ampolla acantolitica
tamidus versus malar escamosa antibidticos intraepidérmica
infiltracién izquierda infiltrada esteroide (subcérnea)
linfocitica t6pico IeG +
6 30 m  Chofer Pénfigo Regién Placa eritemato- 3 meses Cloroquina, Ampolla acantolitica
seborreico preauricular escamosa y antibidticos intraepidérmica
derecha vesiculas esteroide (subcérnea)
tépicos No IFD

*Inmunofluorescencia directa, **lupus eritematoso cutineo, ***dermatitis por contacto.

cutdneo y en la paciente del sexo femenino se pensé en
infiltracién linfocitica versus lupus tumidus (fotografia 5). A
todos los pacientes se les realiz6 biopsia de piel con la que
se demostré la presencia de ampolla acantolitica subcérnea
(fotografias 6 y 7) y el diagnéstico histolégico fue de pénfi-
go superficial (seborreico). Al no contar con inmunofluo-
rescencia en nuestra institucién, se enviaron cuatro mues-
tras a otro hospital en donde se observaron depésitos de IgG
y C3 tipo granular en la unién dermoepidérmica (fotografia
8); los otros pacientes no autorizaron nueva biopsia para
realizar este estudio por lo cual sélo quedaron con el diag-
néstico histolégico.

Discusién

El pénfigo seborreico o eritematoso es un tipo de pénfigo
superficial con signos clinicos o datos de exploracién com-
plementaria propios del pénfigo folidceo y del lupus erite-
matoso; con relativa frecuencia el diagnéstico de lupus pre-

cede al de pénﬁgo.%@%8

La etiologia se asocia a un mecanismo de autoinmuni-
dad de antigenos dirigidos contra la sustancia intercelular
que culmina en disolucién de los desmosomas, retraccién
de tonofilamentos y cemento intercelular. También de anti-
cuerpos IgG contra la desmogleina uno y tres que es una
proteina de 165 Kd que genera una respuesta de tipo celular
mediada por linfocitos Tha.

En su mayor parte inicia en la edad adulta, entre los 17
y 84 afos, con incidencia ligeramente superior en las muje-
res que en los hombres y sin distincién de raza, muy pocos
casos han sido comunicados en nifos.”

El pénfigo eritematoso constituye aproximadamente 89
de los casos de pénfigo, y la doctora Zambrano del Centro
Dermatolégico Pascua en 2003 publicé una estadistica
donde establece que de 509 pacientes, 257 correspondieron
a pénfigo vulgar y 129 a pénfigo seborreico, sin embargo,
s6lo seis casos han sido localizados.”

Las lesiones ampollosas que se producen habitualmente
en el pénfigo vulgar con frecuencia no se presentan en el
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Foto 1. Caso 1. Se aprecia la lesién en mejilla izquierda.
Foto 3. Caso 3. Pénfigo seborreico localizado en la nariz
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Foto 5. Caso 4. Placa eritemato-ulcerada en paciente
femenino.
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Foto 6. Sobresalen células acantoliticas en la capa granulosa
(20X).
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Foto 8. Inmunofluorescencia directa en la que se observan
depésitos de IgG en la capa granulosa.
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pénfigo eritematoso y en lugar de éstas aparecen placas eri-
tematosas bien delimitadas, hiperqueratésicas, escamosas y
escamo-costrosas que se localizan fundamentalmente en las
dreas seborreicas (mediofacial, regién preesternal, interesca-

pular y piel cabelluda), aunque pueden extenderse a otras

Foto 7. Desprendimiento subcérneo acantolitico en el infun-
dibulo folicular (10X).
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zonas. También hay formas ampollosas iniciales seguidas de
erosiones dolorosas, escamo-costras de color amarillo y pus-
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tulas que dan aspecto seborreico. En la cara, las lesiones pue-
den tomar una disposicién en vespertilio o alas de mariposa,
razén por la que se puede confundir con lupus eritematoso.

Los casos observados en nuestro centro muestran carac-
teristicamente una exulceracién persistente y escama de
aspecto seborreico o esteatoide, la ventaja de observar a un
paciente y sospechar el diagnéstico clinico ayudé en los
casos subsecuentes, pero aun asi creemos que el diagnéstico
clinico no es fécil, numerosas publicaciones en torno a esta
enfermedad hablan de la confusién que existe con lupus
cutdneo y hasta se le ha vinculado con dermatosis. Por otra
parte, s6lo un patélogo especializado en piel puede buscar
intencionadamente la acantélisis y el nivel de la ampolla
que hacen el diagndéstico histolégico para corroborarlo con
inmunofluorescencia directa e indirecta.

Puede permanecer localizado por afios o es posible que
se torne un pénfigo folidceo diseminado, de ahi la impor-
tancia de seguir vigilando a nuestros pacientes en la clinica
de enfermedades ampollosas.

Un sintoma frecuente es el prurito, aunque rara vez
aparece afectacién mucosa en forma de estomatitis erosiva.
En un estudio con 16 pacientes se encontré que sélo uno de
ellos presentaba lesiones en mucosa oral, otra en vulva y
cuatro en faringe. Generalmente el signo de Nikolsky es
positivo y precoz, a menudo alrededor de las lesiones, mis-
mas que son fotosensibles.

En resumen, las lesiones postampollosas son similares
a las de la dermatitis seborreica y del lupus, por lo que
dichas patologias se deberdn considerar en el diagnéstico
diferencial.

Muchos pacientes con pénfigo eritematoso tienen sero-
logia sugestiva de lupus eritematoso sistémico, especial-
mente anticuerpos antinucleares, aunque se han informado
pocos casos en que realmente estén presentes las dos enfer-
medades en forma simultdnea.

En 1931 Mook encontré lesiones tipicas de pénfigo
seborreico en tres de 13 pacientes con lupus eritematoso
diseminado. La deteccién de inmunoglobulinas y la fijacién
del complemento in vivo en la unién dermoepidérmica de la
piel de la cara indican la coexistencia de pénfigo eritemato-
so con lupus eritematoso.”®

La evolucién es benigna a largo plazo; cursa con brotes y
remisiones. A veces la evolucién es menos favorable y se pre-
senta un cuadro de pénfigo grave. Algunas formas crénicas
pueden intensificarse, semejando una eritrodermia descama-
tiva del tipo de pénfigo folidceo, por lo que algunos autores lo

consideran como una variedad de ésta ultima. El estado

general se mantiene estable durante mucho tiempo vy las le-
siones pueden dejar hiperpigmentacién como secuela. Sis-
temdticamente se debe buscar una etiologia farmacolégica ya
que se han descrito varios casos de induccién farmacolégica,
sobre todo por la delta-penicilamina, fenilbutazona, rifam-
picina y captopril. Otros casos atipicos se han comunicado
por medicamentos como la tiopronina (usada en artritis
reumatoide) y el imiquimod (como tratamiento en carcino-
ma basocelular superficial), el cuadro mejoré después de
suspender los farmacos.""

El cuadro histopatolégico es idéntico al del pénfigo
folidceo. Generalmente la ampolla es superficial por debajo
de la capa granulosa o de la capa cérnea.

Se puede encontrar exostosis y edema, asi como hiper-
queratosis con o sin focos paraqueratdsicos. La epidermis se
encuentra engrosada y acantésica. La reaccién inflamatoria
puede ser mds acentuada que en el pénfigo vulgar.

El diagnéstico diferencial se hace con el de lupus erite-
matoso: los cambios acantoliticos y disqueratésicos de la ca-
pa granulosa se ven sélo en el pénfigo eritematoso y la dege-
neracién hidrépica y el infiltrado inflamatorio en parches
de la dermis se produce sélo en el lupus eritematoso.

La inmunofluorescencia directa (IFD) de una biopsia de
piel perilesional demuestra depdésitos de IgG asociados en
509% de los casos a depésitos de C3 en la sustancia intercelu-
lar. En la unién dermoepidérmica (banda lapica) se en-
cuentran depésitos granulosos de IgG y de C3 en 809% de las
biopsias de piel sana realizadas en zonas expuestas a la luz
y en 20 a 40% de las biopsia de piel sana no expuesta a
la luz.

En la inmunofluorescencia indirecta (IF1) de los sueros
de pacientes se demuestra la presencia de anticuerpo anti-
sustancia intercelular entre 80 y 100% de los casos, y se
correlaciona con la actividad de la enfermedad para evaluar
la respuesta terapéutica. Los anticuerpos antinucleares son
positivos entre 30 y 90% de los casos. Ocasionalmente se
puede encontrar aumentada la velocidad de sedimentacién
y un factor reumatoide positivo.B

Los pacientes con pénfigo eritematoso pueden tener no
s6lo un patrén de lesiones faciales y la presencia de inmu-
noglobulinas en la unién dermoepidérmica, también los
anticuerpos antinucleares pueden ser positivos, como lo
demuestra un estudio en el que estos anticuerpos se midie-
ron en 91 pacientes con pénfigo eritematoso y mostraron
positividad en 36 de ellos con rango de 1:10 a 1:320. Sélo en
un paciente hubo coexistencia de pénfigo seborreico y lupus
eritematoso con afeccién renal del pericardio y la pleura.



Otros casos aislados se han comunicado en dos pacien-
tes con datos clinicos e inmunolégicos de pénfigo eritema-
toso quienes tuvieron antecedentes de quemaduras en la
infancia. Uno desarrollé pénfigo eritematoso diez meses
después de quemadura en el esternén y el segundo pacien-
te sufrié quemadura de la cara al afio de edad; 50 afios des-
pués, este paciente desarroll6 lesiones de pénfigo eritema-
toso confinado a la cicatriz de la cara. Se ha informado la
asociacién con timoma, miastenia gravis y carcinoma bron-
cogénico. Otros firmacos implicados en induccién de pén-
figo eritematoso son el propanolol, piritinol, heroina, peni-
cilina, ampicilina, rifampicina, ketoprofeno, indometacina,
en combinacién con aspirina, meprobamate y fenilbutazona
en combinacién con aminopirina. Recientemente se ha aso-
ciado con tiroiditis autoinmune de Hashimoto.>'+

Desde el punto de vista terapéutico, los pacientes con
pénfigo eritematoso se pueden tratar con costicoesteroides
tépicos y orales en dosis recomendada de 1 mg/kg/dia hasta
por un afo, beta simpaticoliticos, inmunosupresores, sulfa-
piridina, cloroquina, anticolinérgicos o combinacién de
algunos de estos medicamentos. Recientemente se ha utili-
zado ciclosporina en solucién tépica, prostaglandina E2 y
triamcinolona con resultados variables.

Sélo dos de nuestros pacientes requirieron esteroides
orales en dosis de 1 mg/kg/dia, el resto tuvieron resultados
aceptables con corticoesteroides tépicos de mediana poten-
cia y fotoproteccién quimica.

Comentario

En resumen, el patrén de pénfigo seborreico localizado en
la actualidad se reconoce como un subgrupo de esta enti-
dad, el diagnéstico clinico es dificil, pero deberd sospechar-
se en pacientes con lesiones localizadas en la regién facial
con exulceraciones persistentes que no mejoren con trata-
mientos convencionales, escama amarillenta untuosa o que
tomen medicamentos ya mencionados en este articulo. Se
deberd realizar biopsia de piel para estudio histopatolégico
e inmunofluorescencia. La ausencia de depésitos de inmu-
noglobulinas en la membrana basal, los exdmenes negativos
para anticuerpos antinucleares y la histopatologia pueden
ayudar o marcan el diagnéstico diferencial con lupus erite-
matoso, pero actualmente sigue siendo un reto tratar de dis-
tinguir diferencias entre ambas patologias. No se conoce

por qué se localiza sobre todo en cara y mejillas. Desde hace
muchos afos se ha postulado que la radiacién ultravioleta

puede ser un factor etiolégico importante para la aparicién

de la enfermedad.o7819
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