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RESUMEN

El pénfigo eritematoso o sindrome de Senear-Usher es una enfermedad ampollar
de origen inmunoldgico que se caracteriza por presentar histolégicamente
ampollas intraepidérmicas, y clinicamente, por lesiones ampollares, eritematosas,
que evolucionan hacia areas denudadas, con costras y descamacion grasosa, poco
adherentes. Se localizan preferentemente en areas expuestas y areas seborreicas.
Generalmente se observa en pacientes mayores de 50 anos. Se presenta paciente
femenina de 33 anos de edad, que acude a consulta y refiere lesiones en piel tipo
ampollas, de aproximadamente dos afnos de evolucion, por lo cual se ingresa en el
servicio de Dermatologia. Se concluye mediante biopsia de piel como pénfigo
eritematoso, y se comienza tratamiento con una buena evolucion clinica. Se
considera un caso interesante debido a que el pénfigo eritematoso es una
dermatosis poco frecuente en nuestro medio, que ha ido aumentando su
incidencia, sobre todo asociado al fotodano, por lo que es necesario garantizar su
identificacion, diagnostico y tratamiento precoz.

Palabras clave: pénfigo eritematoso; sindrome de Senear-Usher; ampolla
intraepidérmica.

ABSTRACT

Pemphigus erythematosus or Senear-Usher syndrome is a blistering disease of
immunological origin characterized histologically by the presence of
intraepidermal blisters, and clinically by blistering erythematous lesions which
evolve toward denuded areas, with slightly adherent crusts and greasy flaking,
mainly located in exposed and seborrheic areas. Sufferers are generally people
aged over 50 years. A case is presented of a female 33-year-old patient who
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attended consultation with blister-like skin lesions of approximately two years'
evolution. The patient required admission to the Dermatology service. Skin biopsy
confirmed the diagnosis of pemphigus erythematosus and treatment was started,
obtaining a good clinical evolution. The case is considered to be interesting
because in our environment pemphigus erythematosus is an infrequent dermatosis
whose incidence has gradually increased, mainly in association with photodamage,
and therefore it is necessary to ensure its early identification, diagnosis and
treatment.

Keywords: pemphigus erythematosus; Senear-Usher syndrome; intraepidermal
blister.

Recibido: 17/05/2020
Aprobado: 21/06/2020

Introduccién

La palabra pénfigo proviene del griego “pemphys”, que significa ampolla o
burbuja. (23 Es utilizada por primera vez en la antigua Grecia, por Hipocrates,
en la isla de Cos donde tenia su escuela de Medicina. En 1926 Francis Senear y
Barney Usher describieron 11 pacientes que presentaban las caracteristicas de
una superposicion del pénfigo con el lupus eritematoso (sindrome de Senear-
Usher). Con posterioridad al desarrollo de las pruebas de inmunofluorescencia
y anticuerpos antinucleares se descubri6 que los pacientes con pénfigo
eritematoso manifestaban caracteristicas inmunoldgicas superpuestas. (1:43.6,7)
En 1938 se considera por vez primera al pénfigo eritematoso como una forma
localizada de pénfigo foliaceo.?8% Se considera una forma abortiva, o
localizada del foliaceo, que a menudo evoluciona hacia el mismo. (2,3

El pénfigo eritematoso es una enfermedad autoinmunitaria de causa
desconocida, caracterizada por ampollas intraepidérmicas en piel y mucosas,
originadas por la separacion de las células epidérmicas por un proceso llamado
acantolisis, debido a autoanticuerpos contra antigenos de los desmosomas (en
especial las desmogleinas 1 y 3). La evolucion puede ser aguda, subaguda o
cronica, y habitualmente es mortal en ausencia de tratamiento. (345,10

La enfermedad aparentemente se observa en todo el mundo y en todas las razas.
La mayoria de los estudios encuentran una frecuencia similar en ambos sexos,
sin embargo, en la infancia se observa con predominio femenino.®

(CI) ev-ne | Esta obra esta bajo una licencia: https://creativecomons.org/licenses/by-nc/4.0/deed.es ES




7 ?EICMEEE“ Folia Dermatolégica Cubana. 2020;14(3):e240

Se caracteriza por presentar lesiones en placas circunscritas, eritematosas,
descamativas y costrosas en la region malar de la cara, que se asemejan a las
lesiones del lupus eritematoso sistémico agudo. Asi como ampollas superficiales
que se localizan con preferencia en las partes expuestas a la luz solar, como
son: cuero cabelludo, cara, cuello, térax superior. También pueden observarse
lesiones eritematosas, con descamacion oleosa, poco adherentes, que
recuerdan a la dermatitis seborreica. El signo de Nikolsky es positivo. La
participacion de las mucosas es muy excepcional. (3:3:6,7,10)

Para realizar el diagnostico de esta entidad son importantes los siguientes
estudios:

— Citodiagnostico de Tzanck: Las células acantoliticas aparecen como
células globulosas redondeadas, en lugar de poligonales, y su citoplasma
presenta una densificacion periférica. (34

- Biopsia de piel: La histopatologia del pénfigo eritematoso es idéntica a
la del folidceo y consta de espongiosis eosinofilica, ampollas
subepidérmicas con pocos queratinocitos acantoliticos y ampollas
subcorneas con queratinocitos granulares disqueratosicos. En la dermis
existe infiltrado moderado, con células inflamatorias a menudo
eosinofilos. (®1

— Inmunofluorescencia directa: En el pénfigo eritematoso, ademas de los
depdsitos en la sustancia intercelular, se observan depodsitos granulares
de IgG y C3 en la unidén dermoepidérmica.

- Técnica enzimatica: Valoracion inmunosorbente ligada a enzimas (ELISA),
que permite evaluar la especificidad de los anticuerpos antiepiteliales
que se encuentran dirigidos contra la desmogleina 1.(":3:4)

Varios consensos terapéuticos se han publicada para el pénfigo. El tratamiento
utilizado con mas frecuencia en el pénfigo eritematoso han sido los esteroides
topicos y sistémicos. Sin embargo, no existen estudios controlados que
confirmen su eficacia, y las recidivas son frecuentes. La duracion de los
tratamientos reportados varia de 1 - 29 semanas y las dosis de prednisona de 15
- 60 mg.(1:3,457.9)

Caso clinico
Paciente femenina, de 33 anos de edad, procedencia rural, con antecedentes
patologicos personales de retraso mental y obesa. En octubre del 2018 comienza
a presentar lesiones cutaneas vesicoampollares, y fue valorada, tratada y
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seguida por el dermatologo de su area de salud, que indicé tratamiento con
prednisona 30 mg diarios por via oral. No se logro el control de la entidad, por
lo que se refiere al Hospital Provincial Faustino Pérez para su estudio y
tratamiento.

Antecedentes patologicos familiares: No refiere.

Alergia a medicamentos: No refiere.

Examen fisico dermatoldgico: Fototipo cutaneo Ill. Presenta inicialmente
lesiones vesicoampollares de gran tamano, multiples, forma variable, techo
flacido, contenido con liquido turbio y base eritematosa. Algunas de estas
ampollas perdieron su techo dejando areas denudadas, erosivas (Fig. 1).

J_.'. i i .l'.

Fig. 1- Lesiones eritematosas con multiples areas denudadas, generalizadas.

Presenta también lesiones eritematocostrosas, amarillo-grisaceas, de aspecto
sucio, distribucion generalizada, principalmente en areas seborreicas (Fig. 2).
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Fig. 2- Lesiones eritematocostrosas, amarillo-grisaceas en region posterior del tronco.

La paciente fue hospitalizada en la unidad de cuidados intermedios debido al
cuadro clinico que presentaba.

Se indicaron los siguientes examenes complementarios:

Hb: 135 g/L, Leucograma: 10,6 x 10% Glicemias realizadas: 10; 7,5; 8,3; 5,1
mmol/L.

Creatinina: 62 mmol/L, TGP: 24 Ul, TGO: 22 Ul, GGT: 19 Ul, Fosfatasa alcalina:
155 Ul, Colesterol: 3,36; Triglicéridos: 0,73.

Todos los valores se encontraban dentro de parametros normales, excepto las
glicemias que presentaron ligera elevacion debido al cuadro general que tenia la
paciente.

Examen bacteriolégico: Ocular: Proteus Vulgaris; Vaginal: Levaduras.

IgG: 9,40, IgM: 0,90, C3: 1,40g/l, C4: 0,26g/l. Todos los valores dentro de los
limites normales.

PCR: 41,3: Elevado

Se indica biopsia de piel para confirmar el diagnoéstico, la cual informa pénfigo
eritematoso (Fig. 3).

() ev-rc__|] Esta obra estd bajo una licencia: https://creativecomons.org/licenses/by-nc/4.0/deed.es ES



7 SCIMED | Folia Dermatolégica Cubana. 2020;14(3):e240

Fig. 3 - Imagen histolégﬁ'ca compatible con pénfigo eritematoso.

La paciente fue tratada de forma multidisciplinaria. Se indicaron los cuidados
generales con todas las medidas higiénico sanitarias.

La terapéutica topica incluyd: Banos y fomentos antisépticos con permanganato
de potasio y sulfato de cobre, vaselina esteroidea tdpica, tobramicina colirio
oftalmico, nistatina suspension oral, y clotrimazol évulos vaginales.

En el tratamiento sistémico se indicaron esteroides en dosis inmunosupresoras por
via parenteral y oral. Se comenz6 con prednisona en dosis de hasta 120 mg diarios
y se disminuyé paulatinamente. Se indicaron también antibioticos del tipo
ceftriaxona y amikacina, antimicoticos como el fluconazol 200 mg 2 veces a la
semana, a cumplir 5 dosis, y antihistaminicos por via parenteral y oral.

La paciente tuvo una estadia hospitalaria de 27 dias, presentd una evolucion
favorable por lo que fue dada de alta con tratamiento y seguimiento por consulta
externa.

Comentarios
El pénfigo eritematoso es una dermatosis de baja incidencia en nuestro medio,
poco frecuente en pacientes jovenes, ya que la literatura reporta su aparicion,
generalmente en pacientes mayores de 50 afos de edad.®

La forma de presentacion generalizada de la paciente es rara.
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La eficacia de los esteroides esta bien establecida en el tratamiento del
pénfigo.4) En nuestro caso llama la atencion la respuesta rapida a la terapéutica
con esteroides.

El seguimiento por consulta externa es importante en estos pacientes para evaluar
la eficacia del tratamiento y evitar las recidivas.

Se considera un caso interesante debido a que el pénfigo eritematoso es una
dermatosis poco frecuente en nuestro medio, que ha ido aumentando su
incidencia, sobre todo asociado al fotodano, por lo que es necesario garantizar su
identificacion, diagnostico y tratamiento precoz.
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