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RESUMEN

Se reporta un caso con dermatosis pustulosa subcorrneal
que presenta un cuadro tanto clinico como histopatol6gico
demostrativo de la enfermedad, siendo tratado con DDS a
dosis de 100 mg al dia obteniéndose rapida mejoria a las tres
semanas, por lo cual se disminuye la dosis a 50 mg al dia con
resolucion total de las lesiones hasta su posterior control cuatro
meses después. Se realiza na breve revision de la literatura.

SUMMARY

We report a case of subcorneal pustular dermatosis, who
received treatment with DOS 100 mg/daily for three weeks
with good results. We describe the clinical course, the histo-
pathology and make a review of the literature.

PALABRAS CLAVES: Dermatosis pustulosa subcorneana.

INTRODUCCION

La dermatosis pustulosa subcor-
neal o Enfermedad de Sneddon-
Wilkinson fue descrita originalmente en
1956 por Sneddon y Wilkinson (6)
quienes la catalogaron como una en-
tidad nosoldgica distinta al resto de las
enfermedades bulosas.

Constituye una rara enfermedad
benigna caracterizada por la aparicién
de pdastulas flaccidas o vesiculas que
rdpidamente se transforman en pustu-
losas, y que surgen sobre la piel normal
o algo eritematosa. Estas lesiones a
menudo tienden a confluir formando
trazados  anulares, circinados o
serpinginosos. En pocos dias las pus-
tulas se rompen formando costras
superficiales que al desprenderse dejan
ocasionalmente hiperpigmentacién. No
se produce atrofia ni cicatrizacion.

La erupcion tiende a aparecer si-
métricamente sobre axilas, regiones
submamarias, abdomen, ingles y &reas
flexoras de los miembros. La cara, cue-
ro cabelludo y mucosas constantemente
estdn respetadas y en raros casos
puede haber compromiso palmoplantar.

Pocos pacientes refieren prurito y
ardor episddico sin producirse sintomas
sistémicos o alteraciones de |la-
boratorio. No obstante, Dallot y co-
laboradores (1) reportaron un caso de
dermatosis pustulosa subcorneal que
presentaba adenopatias inguinales su-
purativas amicrobianas y abscesos es-
plénicos asépticos, por lo cual sugieren
que puede ocurrir infiltracién por
leucocitos polimorfonucleares a o6rga-
nos internos en la dermatosis pustulosa
subcorneal.

Se presenta generalmente entre los
40 y 50 afios de edad, aunque puede
ocurrir a cualquier edad (2) y es mas
comun en el sexo femenino.

Su patogénesis es desconocida.
Los cultivos de las pustulas son estéri-
les y no existe relacidon constante con
las infecciones. Se han implicados me-
canismos inmunolégicos pero los resul-
tados negativos de los estudios de in-
munofluorescencia no contribuyen a
esta hipoétesis. Su asociacion con gam-
mapatias monoclonales ha sido consi-
derada como coincidenciaj. Se ha re-
portado la enfermedad asociada a mie-
loma mdultiple, paraproteinemia Ig A,
gammopatia lg G, Ig A, pioderma gan-
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grenoso y colitis ulcerosa (4, 7). Todos
los estudios de inmunofluorescencia
realizados en dermatosis pustulosa
subcorneal fueron negativos, aunque en
un paciente se hallé depositos de Ig A
dentro de wuna pustula pero fue
considerado por los autores (7) como
un posible artefacto debido a la pre-
sencia de leucocitos. Sin embargo,
Wallach y colaboradores (8) reportaron
un caso en donde hallaron Ig A
monoclonal circulante y la inmuno-
fluorescencia directa demostré6 dep6-
sitos de Ig A Kappa en la zona sub-
corneal de la epidermis, por lo que
sugieren que los depdsitos de Ig A pue-
den estar implicados en la patogénesis
de esta enfermedad, aunque se re-
gueriran futuros estudios inmunolégicos
para confirmar esta hipétesis.

El cuadro histopatoldgico consiste
en una plstula que se forma di-
rectamente por debajo de la capa
coérnea, la cual contiene casi en su
totalidad neutrdfilos con escasos eosi-
nofilos. La capa de Malpghi ubicada por
debajo de la pustula contiene pocos
leucocitos y muestra leve espon giosis.
La dermis subyacente presenta
capilares dilatados y un infiltrado pe-
rivascular formado por neutréfilos vy
escasos mononucleares y eosinofilos.
Pueden hallarse escasas células acan-
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toliticas en la base de las lesiones an-
tiguas.

En el diagnéstico diferencial de la
enfermedad debe mencionarse la der-
matitis herpetiforme, impétigo conta-
gioso, pénfigo folidceo, pustulosis ge-
neralizada aguda y la erupciéon necro-
litica migratoria del sindrome de
glucagonoma.

En relacién al tratamiento la droga
de elecci6on son las sulfonas como
dapsona a dosis de 50-150 mg/dia,
siendo la respuesta lenta pero con
frecuencia puede obtenerse remision
completa en meses y en ocasiones en
afios. También es atil la sulfapiridina a
dosis de 1-3 gr/dia. Los esteroides
son menos efectivos, aunque a dosis
elevadas pueden suprimir las exacer-
baciones generalizadas. Se ha reportado
que el etretinato induce remisiones (3).
Los antibioticos carecen de utilidad.

CASO CLINICO

Paciente femenina, de 30 afios de
edad, natural y procedente del estado
Monagas quien desde hace aproxi-
madamente 9 afios presenta brotes de
lesiones eritematosas que evolucionaban
a vesiculas y pustulas, localizadas en
tronco y miembros superiores, de
aproximadamente 3 meses de
duracién cada episodio, que al remitir
dejan areas hipercrémicas residuales,
en namero de 2 brotes al afio.

Presenta udltimo brote en febrero
89 cuando aparecen placas eritemato-
sas con micropuUstulas en sus bordes y
extensas placas eritematodescamativas
en tronco, regién proximal de mus

Fig. 2. Acercamiento de placa eritematosa con micropustulas.

los y miembros superiores (abarcando
aproximadamente un 70% de la su-
perficie corporal) Figuras 1 y 2. La
paciente niega prurito, fiebre, malestar
general u otro sintoma.

La impresion clinica inicial fue
dermatosis pustulosa subcorneal vs
psoriasis pustulosa.

Entre los estudios complementarios
realizados:

- Examen directo para hongos: ne-
gativo.
Cultivo de secrecion de lesion pus-
tulosa: no hubo crecimiento bac-
teriano.
Biopsia de piel lesionada N° 37719:
Corte de piel cubierto de epitelio
en toda su extensiéon con ampolla
localizada sobre el estrato cérneo
ocupada por abundantes

neutréfilos y algunos eosindfilos.
Concluyendo como caracteristico
de dermatosis pustulosa subcor-
nenan. Figuras 3y 4.

- Inmunofluorescencia directa:
negativa.

Se inicio tratamiento a base de
DDS a dosis de 100 mg/dia durante 3
semanas presentando evidente mejoria
de las lesiones (figura 5) disminuyén-
dose la dosis a 50 mg/dia con resolu-
cion total del cuadro hasta su poste-
rior control 4 meses después.

COMENTARIOS

La dermatosis pustulosa subcorneal
es una afeccion benigna, crénica que
sin  tratamiento puede presentar
recidivas durante muchos afios y las
relaciones pueden ser variables per-

Fig. 1. Placas eritemato-descamativas con micropustulas.

Fig. 3. Ampolla intraepidérmica, ocupada por abundantes
neutréfilos y escasos eosindfilos.
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Fig. 4. Acercamiento de ampolla en fig. 3.

sistiendo desde unos pocos dias hasta
varias semanas.

En este caso se observa la apari-
cion de una erupcién pustular créni-
ca, recidivante que compromete prin-
cipalmente el tronco y que tiende a
coalescer para formar un patrén circi-
nado. A pesar de la evolucién prolon-
gada y el compromiso ocasional de
grandes areas de piel, la salud general de
la paciente no estaba comprometida.
Histopatolégicamente, las lesiones
muestran un patréon tipico de la
enfermedad con wuna inmunofluores-
cencia negativa y una completa remi-
sién fue obtenida con la administra
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Fig. 5. Mejoria clinica de las lesiones a los 8 dias de
iniciado el tratamiento.

cién de DDS, lo cual ha mostrado ser
util en esta patologia, por lo que este
caso muestra un cuadro clinico e
inmunohistopatolégico  representativo
de la enfermedad de Sneddon-
Wilkinson o dermatosis pustulosa sub-
corneal.
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