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Sindrome de Senear-Usher (pénfigo seborreico): un caso excepcional

Senear-Usher syndrome (seborrheic pemphigus): An exceptional case.
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Resumen

Antecedentes: Dentro de las enfermedades autoinmunes que provocan lesiones erosivas y ampollas en la
piel y las mucosas se encuentra el pénfigo. Un subtipo raro de esta enfermedad es el pénfigo seborreico, o
sindrome de Senar-Usher, caracterizado por ampollas rotas y costras que afectan las areas corporales que
secretan grasa.

Reporte de caso: Paciente femenina de 40 afos, atendida inicialmente en una unidad de primer nivel por un
cuadro de 45 dias de evolucion, caracterizado por lesiones costrosas gruesas de base eritematosa, prurigino-
sas y dolorosas, de localizacion centro-facial, con posterior extension hacia el abdomen, térax y extremidades.
El tratamiento consisti6 en prednisolona, con evolucion favorable. La biopsia de las lesiones confirmo6 el diag-
néstico de pénfigo seborreico.

Conclusién: El sindrome de Senear-Usher, o pénfigo seborreico, es una enfermedad excepcional, de origen
multifactorial. El diagnostico oportuno y tratamiento adecuado son factores decisivos para evitar la evolucion
de la enfermedad a formas avanzadas.
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Abstract

Background: Among the autoimmune diseases causing erosive lesions and blisters on skin and mucous mem-
branes is pemphigus. Within this is a rare subtype known as seborrheic pemphigus or Senear-usher syndrome
which is characterized by broken blisters and crusts involving the seborrheic areas.

Case report: A 40-year-old female patient, initially treated in a first level unit for a condition of 45 days of
evolution, characterized by thick scabby lesions with an erythematous base, pruritic and painful, located in
the center of the face, with posterior extension towards the abdomen, thorax, and extremities. Treatment
consisted of prednisolone, with favorable evolution. The biopsy of the lesions with the diagnosis of seborrheic
pemphigus.

Conclusion: Senear-usher syndrome is a rare disease of multifactorial origin. Early diagnosis and adequate
treatment are decisive factors to avoid the evolution and advanced forms of the disease.

Key words: Pemphigus; Seborrheic pemphigus; Senear-Usher syndrome; Autoimmune diseases.
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ANTECEDENTES

El pénfigo seborreico fue descrito por primera en 1969
por Schyder.! Es una enfermedad excepcional, cuya
incidencia varia de 0.1 a 0.5 casos por cada 100,000
habitantes/ano, y la prevalencia se estima en 0.5 a 3.2
casos por cada 100,000 habitantes. La frecuencia de la
enfermedad se relaciona con la ubicacion geogréficay la
etnia.? Los principales factores de riesgo son: ambien-
tales, exposicion a picaduras de insectos hematdfagos
(desencadenan reacciones inmunes asociadas con IgG),
radiacion ultravioleta, quemaduras eléctricas cutaneas,
exposicién a farmacos (tioles y antiinflamatorios no es-
teroideos), dermatitis de contacto e infecciones.*

El pénfigo representa varias enfermedades autoinmu-
nes causantes de ampollas y erosién en la piel y las
mucosas, provocado por autoanticuerpos IgG que
funcionan en contra de proteinas desmosomicas, prin-
cipalmente las desmogleinas (Dsg) 1y 3, que resulta
en acantolisis y apoptosis de queratinocitos.? Segun
el grado de acantolisis en la epidermis se clasifica en
dos grupos: 1) pénfigo profundo, subdividido en vulgar
y vegetante, caracterizado por acantolisis suprabasal,
y 2) pénfigo superficial, con subtipos foliaceo, erite-
matoso y seborreico.** Este ultimo supone una forma
excepcional de la enfermedad, con pocos casos repor-
tado en la bibliografia.**

REPORTE DE CASO

Paciente femenina de 40 anos, atendida inicialmente
en una institucion de primer nivel por un cuadro de
45 dias de evolucion, progresivo, caracterizado por
lesiones costrosas gruesas de base eritematosa, pru-
riginosas y dolorosas, de localizacion centro-facial (Fi-
gura 1), con posterior extension al abdomen, térax y
extremidades (Figura 2). Refirié pérdida de peso (30
kilogramos en 4 meses) y comunicd haber recibido
aciclovir 200 mg durante 12 dias para el padecimiento
actual, sin lograr mejoria, por lo que acudio a servicié
médico, donde documentaron infeccién por VIH.

En la evaluacién inicial, los estudios de laboratorio
confirmaron el diagndstico de VIH, se descarto infec-
cion por sifilis, hepatitis By C. De acuerdo con los ha-
llazgos clinicos se sospcho el diagndstico de pénfigo

seborreico. Se inici6 tratamiento con prednisolona (50
mg/dia) por via oral.

Durante la hospitalizacion se obtuvo una biopsia cu-
tanea de la pierna izquierda que reportoé: piel con epi-
dermis acantodsica, hiperqueratosis y paraqueratosis
focal, con acantdlisis superficial, discreta exocitosis y
algunas mitosis en diferentes zonas; en la dermis se
advirtieron papilas con vasos tortuosos y dilatados, ro-
deados por infiltrado mononuclear superficial (Figura
3 ayh). Con base en los hallazgos expuestos se con-
firmo el diagndstico de pénfigo seborreico.

Al cuarto dia de tratamiento disminuyo la extension de
las lesiones y se observd mejoria en su aspecto, por lo
que se redujo la dosis de prednisolonaa 25 mg/dia. Pues-
to que la paciente requeria el estudio de inmunofluores-
cencia, fue dada de alta para continuar el seguimiento
ambulatorio con prednisolona a 20 mg/dia por via oral
durante 6 dias, con reduccion gradual de las dosis a 10
mg/dia por 6 dias y, finalmente, 5 mg/dia por 6 dias.

Figura 1. Lesiones costrosas gruesas (piel “acartonada”) de diverso
tamano en la region frontal del rostro, que se extienden hacia los
parpados, la nariz y el cuero cabelludo. También se observan cos-
tras melicéricas (signo de Nikolsky negativo).
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Figura 2. Lesiones eritematocostrosas de predominio abdominal. Se evidencia la piel de aspecto “acartonado” en los miembros inferiores,
con leve eritema y mayor descamacion respecto al resto de las areas afectadas.

Figura 3. A) Piel con epidermis acantosica, hiperqueratosis y paraqueratosis focal, con acantélisis superficial (tincién con hematoxilina
y eosina; 4X). B) Se observa discreta exocitosis y algunas mitosis en diferentes zonas. La dermis muestra papilas con vasos tortuosos y
dilatados, rodeados por infiltrado mononuclear superficial (tincién con hematoxilina y eosina; 40X).

Fuente: laboratorio de patologia, Hospital Regional de la Orinoquia.
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Se mantuvo en comunicacion telefonica e informo que
habian disminuido las lesiones, no tenia “costras” y la
respuesta al tratamiento fue exitosa.

DISCUSION

El pénfigo seborreico es una variante peculiar de pén-
figo folidceo, que forma parte de las enfermedades
ampollosas autoinmunes, caracterizadas por forma-
cion de ampollas y erosiones cutaneas y mucosas (en
particular, el pénfigo seborreico afecta las areas donde
se produce grasa).® La patogenia se relaciona con un
mecanismo autoinmune de antigenos contra la ma-
triz intercelular que causa lisis de los desmosomas,®®
ademas de anticuerpos IgG contra la Dsg 1 y 3, con
subsiguiente respuesta citotdxica mediada por linfo-
citos.® Los estudios recientes indican que ésta es una
teoria incompleta®”y son poco claros los mecanismos
exactos que provocan la acantdlisis;” sin embargo,
Eichkorn y sus colaboradores’ describen que los me-
canismos moleculares estan influenciados por cofac-
tores exogenos (radiacion ultravioleta) que activan el
sistema inmunitario innato mediado por las interleu-
quinas 1y 6.

El diagnostico del pénfigo seborreico se establece
con la sospecha clinica, el estudio histolégico, inmu-
nofluorescenciay serologia con identificacion de Dsgl
y Dsg3. Histoldégicamente, el pénfigo seborreico es
idéntico al folidceo, y consta de espongiosis eosinofi-
lica. La primera alteracion es la acantdlisis en la capa
granulosa, con formacién de cavidades subcérneas y
ampollas. Inicia con placas eritematoescamosas-cos-
trosas de aspecto seborreico,® que pueden persistir
por meses o0 anos, para después diseminarse al cue-
ro cabelludo, la region centro-facial, zonas malares vy,
posteriormente, el tronco. En el caso aqui expuesto,
el patron histologico y la diseminacion de las lesiones
fueron las tipicas, con la particularidad de haberse ex-
tendido hacia el abdomen, los genitales, gliteos y las
extremidades.®®

Las variantes clinicas del pénfigo son: 1) atipico (ca-
racterizado por lesiones pustulosas y anticuerpos
anti-Dsc positivos) y 2) folidceo (donde se visualiza
acantolisis superficial y vulgar; la acantélisis se limita
inicialmente a las lesiones orales por la formacién de
autoanticuerpos IgG subclase 4 contra Dsg3). El diag-
néstico diferencial se establece con enfermedades

que generan lesiones cutaneas similares, por ejemplo:
psoriasis y lupus eritematoso sistémico.°

La extension de las lesiones determina el tratamien-
to; los pacientes con pénfigo seborreico local suelen
tener reaccion favorable con corticosteroides topicos,
y quienes manifiestan las formas diseminadas requie-
ren tratamiento sistémico con prednisolona, a dosis de
1 mg/kg/dia por via oral. En pacientes resistentes al
tratamiento, con marcada afectacion de la superficie
corporal, pueden prescribirse farmacos inmunomodu-
ladores: azatioprina, dapsona, hidroxicloroquina, me-
totrexato o micofenolato.®

Touzeau-Roemer V y su grupo® informan que los prin-
cipales mecanismos implicados en los procesos au-
toinmunes y el VIH en diferentes érganos, incluida la
piel, son el mimetismo molecular entre las proteinas
del VIH y los autoantigenos que ocasionan reacciones
cruzadas de anticuerpos circulantes. La desregulacion
de la interaccion entre los linfocitos By T (LsT), princi-
palmente LsT-CD8 y la inmunoactivacion antigeno-au-
toanticuerpo con dano en la matriz extracelular, gene-
ra las enfermedades autoinmunes.

La paciente de este caso tuvo prueba positiva de VIH,
lo que puede relacionarse estrechamente con la apa-
ricion del pénfigo seborreico, pues algunos estudios
demuestran la deteccion de anticuerpos circulantes
contra el pénfigo en el 33 al 38% de los pacientes con
VIH y la frecuencia en que se detectan los anticuerpos
depende del tiempo de evolucion de la infeccion; el
21% ocurre en etapas iniciales de la infeccién, incluso
en el 40% en las fases posteriores.®1°

Aunque se han descrito varias teorias de la asociacion
de la enfermedad autoinmune y el VIH, el mecanismo
fisiopatolégico aun se desconoce.®*°

CONCLUSION

El sindrome Senear-usher, o pénfigo seborreico, es
una enfermedad excepcional, de origen multifactorial,
rapidamente progresivo, caracterizado por placas eri-
tematoescamosas-costrosas, de aspecto seborreico
en la cara, con posible extension a todo el cuerpo. El
diagnostico oportuno y tratamiento adecuado son fac-
tores decisivos para evitar la evolucién de la enferme-
dad a formas avanzadas.
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