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PENFIGO FOLIACEO VARIEDAD Seborreica; REPORTE DE UN CASO
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Resumen

El pénfigo eritematoso o seborréico, también denominado sindrome de Senear-Usher es la variedad
leve y localizada del pénfigo folidceo, de baja incidencia. La mayor parte de los casos se han repor-
tado en adultos entre la segunda y tercera década de la vida, promedio de 54 afios, sin predominio
entre razas o sexo. Su etiologia se debe a la presencia de anticuerpos anti IgG contra la desmog-
leina 1 de los queratinocitos de la capa granulosa. Clinicamente se presenta en forma de placas
eritematoescamosas o eritematocostrosas bien definidas, de aspecto y distribucién seborreica (cara,
cuello y tronco), que se exacerban a la exposicion solar. Su diagnéstico clinico puede ser dificil, ya
que se superpone clinicamente con el lupus eritematoso discoide y la dermatitis seborreica, por lo
cual es importante tenerlo en cuenta como diagnéstico diferencial en lesiones infiltradas en dorso
nasal y region malar en patrén de alas de mariposa.

Se presenta el caso clinico de un paciente con pénfigo folidceo variedad seborreica una entidad de
baja incidencia.
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PEMPHIGUS FOLIACEUS SEBORRHEIC VARIETY: A CASE REPORT

Abstract

Pemphigus erythematosus or seborrheic, also called Senear — Usher syndrome,is a mild, localized
variety of pemphigus foliaceus, an entity of low incidence. Most cases have been reported in
adults between second and third decades of life, average 54 years, no difference between race or
sex. Etiology is due to the presence of IgG antibodies against desmoglein 1 in keratinocytes of
the granular layer. Clinically, defined erythematous plaques, seborrheic distribution aspect (face,
neck and trunk), which are exacerbated by sun exposure. Clinical diagnosis can be difficult as
clinically overlaps with discoid lupus erythematosus and seborrheic dermatitis. So, it is important
to be considered as differential diagnosis in infiltrated nasal lesions, dorsum and malar region
butterfly pattern.

We report a case of pemphigus foliaceus- seborrheic variety, a low incidence entity.
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PENFIGO FOLIACEO VARIEDADE Seborreica: RELATO DE CASO

Resumo

O pénfigo eritematoso do tipo seborréico, também chamada de sindrome Senear -Usher é varie-
dade leve e localizada do pénfigo folidceo , de baixa incidéncia , a maioria dos casos foram rela-
tados em adultos entre a segunda e terceira década de vida , com idade media de 54 anos, sem
predominéancia entre racas ou sexo. A sua etiologia & devido a presenca de anticorpos anti - IgG
de desmogleina 1 dos queratinécitos da camada granular . Clinicamente, apresenta-se como placas
eritematosas ou eritematocostrosas bem definidos, de aspecto e distribuicdo seborreica (face, pes-
coco e tronco), que sdo agravadas pela exposicdo ao sol. Seu diagnéstico clinico pode ser dificil,
pois se sobrepde clinicamente com lapus eritematoso discoide e dermatite seborreica, por isso é
importante te-lo em mente como diagnéstico diferencial nas lesées infiltradas no dorso da nariz e
regido malar com asas de borboleta .

Apresenta-se o caso de um paciente com pénfigo folidceo do tipo seborreico uma entidade de baixa

incidéncia com poucos casos relatados na literatura.

Palavras-chave: Pénfigo folidceo, Senear-Usher , desmogleina 1

Caso clinico

Paciente masculino de 39 afios, natural y procedente de
Moniquira (Boyaca, Colombia), quien consulta por cuadro
clinico de un afo de evolucién de lesiones que inician
como ampollas y placas descamativas, pruriginosas que
curan dejando maéculas hiperpigmentadas pardo oscuras
localizadas en mejillas, cuero cabelludo, pecho y espalda.
Las lesiones se exacerban con la exposicién solar. Ha reci-
bido multiples tratamientos incluyendo corticoides tépicos
de baja potencia, sin obtener mejoria. Niega antecedentes
de importancia.

Al examen fisico presenta placas edematosas pardoviola-
ceas con descamacién en superficie y maculas violaceas
de bordes regulares asimétricos de diametro variable que
se encuentran localizadas en regiéon malar, dorso nasal y
cuero cabelludo. En pecho y espalda presenta maculas
pardo oscuras de aspecto residual. (Figuras 1y 2)

Con los hallazgos al examen fisico sumado a la historia
clinica se realiza una impresion diagnostica de lupus eri-
tematoso discoide. Se solicita biopsia de piel que reporta
epidermis con erosiéon de la capa cérnea y acantolisis su-
perficial que se extiende a la capa granulosa de los infundi-
bulos, dermis superficial y media con infiltrado linfocitario,
algunos eosindfilos, polimorfonucleares v melanéfagos.
(Figura 3)

Inmunoflourescencia directa reporta C3 ++, IgG positivo,
IgA e IgM negativo. (Figura 4) ANAS y Anti Ro negativos.

74  Revista Med

Con las caracteristicas clinicas, histolégicas y paraclinicas
se realiza diagnostico depénfigo folidceo variedad sebor-
reica.

Se inicia tratamiento con aceponato de metilprednisolona
crema 0.1% sin mejoria clinica v aumento de lesiones en
mejillas por lo cual se indica tratamiento inmunomodula-
dor con azatioprina 50mg cada 12 horas con remision de
lesiones cutaneas.

Discusion

La palabra pénfigo proviene del griego pemphix, que sig-
nifica ampolla o burbuja. Constituye un grupo de enfer-
medades de origen autoinmune donde existen anticuerpos
dirigidos contra diferentes proteinas de los desmosomas,
causando perdida de adhesién de los queratinocitos, pro-
duciendo acantolisis y ampollas intraepdermicas (1, 2, 3).
Los pénfigos se clasifican en pénfigo vulgar, pénfigo folia-
ceo, v pénfigo paraneoplasico, segin sus manifestaciones
clinicas, histologicas y el tipo de proteinas comprometidas.
En el caso del pénfigo foliaceo, segunda variedad maés fre-
cuente (30 - 40% pénfigos) después del pénfigo vulgar,
se caracteriza por presentar lesiones solo en piel, anti-
cuerpos anti desmogleina 1 de localizacién subcorneal;
se clasifica en pénfigo foliaceo endémico (fogoselvagem),
pénfigo eritematoso y pénfigo herpetiforme (1, 3, 4).

El pénfigo eritematoso o seborreico, también denominado
sindrome de Senear-Usher es la variedad leve y localizada
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Figuras 1 y 2. Paciente masculino de 39 arios que presenta placas edematosas pardovioldceas con descamacioén en superficie vy
maculas violdceas de bordes regulares asimétricos de didmetro variable que se encuentran localizadas en regién malar, dorso nasal y

cuero cabelludo

Figura 3. Epidermis con erosién de la capa cérnea y acantolisis
superficial que se extiende a la capa granulosa de los infundibulos,
dermis superficial vy media con infiltrado linfocitario, algunos
eosindfilos, polimorfonucleares y melanéfagos

del pénfigo foliaceo, con incidencia que oscila entre 0.5
a 3.2 casos por 100.000 habitantes por afio, la mayor
parte de los casos se han reportado entre los 15-84 afios
de edad, promedio de 54 afios (2,5),en raras ocasiones se

Figura 4. Inmunofluorescencia directa IgG positiva

puede presentar en nifios (8), sin predominio entre razas o
sexo. El primer caso de pénfigo seborreico fue reportado
por Ormsby y Mitchell en 1921, posteriormente Senear
y Usher en 1926, describieron un grupo de 11 casos de
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pénfigo con lupus eritematoso. La presencia de acant6-
lisis en el estudio histopatologico confirmé a esta enferme-
dad como una forma de pénfigo, tomando desde entonces
el nombre de sindrome de Senear-Usher. Ormsby en 1933
sugiri6 el téermino pénfigo eritematoso y observé que en
algunos pacientes permanecia localizado mientras que en
otros se diseminaba y evolucionaba hacia pénfigo vulgar
o folidceo. Gray en 1938 fue el primero en considerar al
pénfigo eritematoso como una forma localizada de pénfigo
folaceo (9, 11).

Su etiologia se debe a la presencia de anticuerpos anti
IgG contra el dominio aminoterminal extracelular de la
desmogleina 1, cadherina desmosomal 160-kDa, contra
queratinocitos de la capa granulosa. Es importante tener
en cuenta que la desmogleina 1 se encuentra en toda la
epidermis, predominando en piel siendo casi nula en mu-
cosas, pero es en las capas mas superficiales donde se
expresa en mayor proporcion (3, 4, 11, 17).

Clinicamente se presenta en forma de placas eritematoes-
camosas o eritematocostrosas bien definidas, de aspecto
y distribucién seborreica (cuero cabelludo, cara, cuello y
tronco), que se exacerban a la exposicién solar, compro-
metiendo solo piel no mucosas, pueden estar presentes
por meses o afios algunos, escasos, con remision sin tra-
tamiento. En regiones malares adopta un patrén en “alas
de mariposa”, cuyo diagnostico clinico puede ser dificil, ya
que se superpone clinicamente con el lupus eritematoso
discoide y la dermatitis seborreica (1, 2, 9, 15, 18).

A la histopatologia se encuentra acantolisis en epidermis
superficial asi como en la capa granulosa, con formacién
de ampollas subcérneas, en la dermis existe infiltrado mo-
derado, con células inflamatorias a menudo eosinéfilos.
Acantosis, hiperqueratosis y paraqueratosis pueden apare-
cer en lesiones antiguas, adicionalmente pueden presentar
cambios histopatologicos lupus like (necrosis de queratino-
citos por licuefaccién o degeneracion de la membrana ba-
sal). En la inmunofluorescencia directa se observan depési-
tos de IgG y C3 en toda la epidermis con menor frecuencia
predominando solo en capas superiores, también pueden
observarse depbsitos de IgA e IgM a lo largo de la mem-
brana basal semejando a un patrén en banda del lupus.
A la inmunofluorescencia indirecta, ELISA, es posible en-
contrar hasta en un 90% anticuerpos anti desmogleina 1y
sus titulos son directamente proporcionales al curso de la
enfermedad. En algunos casos es posible detectar niveles
elevados de ANAS vy eosinofilia (1, 2, 11, 12, 14).

También se han descrito enfermedades asociadas al pén-
figo seborreico:
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1) Enfermedades autoinmunes: timoma, miastenia gravis
y lupus eritematoso (19-24).

2) Neoplasias: carcinoma broncogénico, adenoma parati-
roideo, metéstasis hepéticas, epitelioma espinocelular

3) Medicamentos como la penicilamina, propanolol, pyre-
tinol, amoxilina, enalapril, heroina y tiopronina (15,

18, 25).

El tratamiento varia de acuerdo a la extension de la enfer-
medad, las formas localizadas de pénfigo seborreico res-
ponden usualmente a esteroides topicos de alta potencia
(en oclusivo de acuerdo la localizacion y gravedad) o intra-
lesionales v las formas diseminadas a esteroides sistémi-
cos, a dosis de prednisolona de 20-40 mg/dia por 1 hasta
30 semanas se han reportado. Sin embargo en aquellos
casos que cursan con marcado compromiso de la super-
ficie corporal, que son recidivantes o de dificil manejo
se pueden utilizar inmunmoduladores como azatioprina,
dapsona, hidroxicloroquina, metrotexate o mofetil mico-
fenolato. En casos muy graves se ha descrito el uso de
ciclofosfamida por ciclos junto con dexametasona (9, 15,
18, 26, 28).

Algunos reportes de caso describen la crioterapia con
nitrégeno liquido para casos localizados con muy buena
respuesta sin recidivas (18).

Conclusion

El peénfigo folidceo variedad seborreica es una entidad de
baja incidencia y con pocos casos reportados en la litera-
tura. Es un importante diagnostico diferencial en lesiones
infiltradas en dorso nasal y regién malar con patrén de
alas de mariposa, donde la biopsia adquiere importancia
fundamental para llegar a un diagnéstico definitivo. Es una
patologia de curso clinico benigno y buen pronéstico.
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