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RESUMEN

La dermatosis pustular subcérnea o enfermedad de Sneddon Wilkinson es una
entidad rara, con prevalencia e incidencia desconocida por ser subdiagnos-
ticada. Se caracteriza por pustulas blandas estériles con localizacién prefe-
rente en tronco y regiones flexurales como axilas e ingle. Las lesiones pueden
asentar sobre piel sana, pero a menudo se encuentran dentro de un parche
rojo. Las pustulas se resuelven en unos pocos dias y se reemplazan por es-
camas finas antes de que haya otra recaida y se formen nuevas pustulas. Las
lesiones pueden ser pruriginosas, pero en general son asintomaticas. Puede
empeorar durante algunas semanas y luego desaparecer durante meses o
afios antes de reaparecer. El proceso puede repetirse durante muchos afios.
El diagndstico se basa en antecedentes patoldgicos, clinicos e histopatold-
gicos. Hasta el momento no se tiene criterios definidos para el diagnéstico de
esta enfermedad, pero incluye una variedad de diagndsticos diferenciales que
deben ser descartados con un exhaustivo estudio al momento de la anamnesis

y la ayuda de exdmenes complementarios.

Presentamos el caso de un paciente masculino de 43 afos, con antecedente
de artritis reumatoide y con dermatosis en regiones flexurales, caracterizada
por pustulas, que inicialmente fue diagnosticado como psoriasis pustulosa,
sin embargo, considerando la clinica, histopatologia y la evolucién se con-

cluy6 que se trataba de una dermatosis pustular subcérnea o enfermedad de

Sneddon Wilkinson.
INTRODUCCION
La enfermedad de Sneddon Wilkinson, es una derma- la 4ta y 7ma décadas de la vida. Se asocia a una gran
tosis neutrofilica rara, cuya patogenia es incierta. Hasta variedad de comorbilidades, desde enfermedades au-
el momento mantiene una prevalencia e incidencia toinmunitarias hasta neoplasias. En la etiopatogenia, el
desconocida. Mayormente se presenta en mujeres entre TNF-a es la principal citoquina involucrada.
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Clinicamente, se observa presencia de pustulas estériles
con caracteristica distintiva con el signo “half-half,”
que se localizan en pliegues que pueden llegar a ge-
neralizarse. Al momento del diagnoéstico, debemos ser
minuciosos e integrales. El tratamiento de primera
linea es la dapsona, con algunos reportes de casos con

buena respuesta a corticoides.

Presentamos un paciente de sexo masculino, en el cual
se concluye diagnéstico de dermatosis pustular sub-
cornea en base al antecedente patoldgico, la clinica y
estudios complementarios. Se realiza una breve re-

vision de esta entidad.

CASO CLiNICD

Paciente masculino de 43 afios de edad, diagnosticado
de artritis reumatoide hace menos de un afio, en tra-
tamiento con hidroxicloroquina y diclofenaco. Refiere
aparicion de lesiones cutdneas en pliegues axilares,
inguinales y flexura de codos asociado a leve prurito,

posteriormente las lesiones se generalizan abarcando

térax anterior y abdomen.

Foto 1: Dermatosis pustular sobre base eritemato-violacea loca-
lizada en pliegues axilar, inguinal y flexura de codo.

Foto 2: Lesiones pustulosas diseminadas en abdomen
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Al examen fisico se observan multiples pustulas asen-
tadas sobre placas eritemato violaceas a predominio de
pliegues inguinales, axilares y flexura de codo (Foto 1)
y algunas pustulas diseminadas en abdomen. (Foto 2)
A mayor detalle, podemos observar caracteristicas de
pustulas con el signo “half-half.” (Foto 3)

Se realizan exdmenes laboratoriales de rutina con re-
sultados dentro de parametros normales y cultivo de
lesiones pustulosas, sin desarrollo bacteriano. Conside-
rando como primer diagndstico, una psoriasis pustular
con artritis psoriasica, pedimos marcador HLA-B27, que
resultd negativo. El examen histopatoldgico de lesion in-
forma, hendidura entre capa cornea y capa granulosa en
donde se observa acumulacion de multiples neutrofilos,

escasa espongiosis y acantosis, estableciendo el diag-

ndstico de dermatosis pustular subcdrnea. (foto 4y 5)

Foto 3: Ptstula half-half

Foto 4: Hendidura intraepidermica subcorneal, sin presencia de
espongiosis y leve acantosis (H/E 10x)
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Se decide dar tratamiento durante su internacion con cor-
ticoides orales 40 mg dia, en su control a los 15 dias el
paciente presenta evolucion favorable, con resolucion de
pustulas, evidenciandose maculas eritematodescamativas

con discreta pigmentacion postinflamatoria. (Foto 6)

DISCUSION

La dermatosis pustular subcérnea también conocida
como enfermedad de Sneddon y Wilkinson, es una
dermatosis neutrofilica descrita el afio 1956 por los
hombres que llevan el mismo nombre, Ian Sneddon y
Darrel Wilkinson. Se trata de una patologia benigna y
recurrente, en la que pueden asociarse una gama va-
riable de patologias, como ser inmunoldgicas, neopla-

sicas, inflamatorias entre otras.

Dentro de la epidemiologia, se trata de una enfermedad
rara y subdiagnosticada, razén por la que se desconoce

tanto la prevalencia como la incidencia:

La edad de presentaciéon mas frecuente es entre la 4ta
a 7ma década de la vida, con predominio en mujeres
adultas, sin embargo, hay algunos casos reportados en

edad pediatrica?

Foto 6: Lesién descamativa, pigmentada postinflamatoria.
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Por tratarse de una enfermedad neutrofilica, su etio-
patogenia esta ligada a una exagerada activacion y mi-
gracion de neutréfilos en la capa subcorneal, secundaria
a un aumento de citoquinas proinflamatorias como la
IL6, IL8, IL10, activacién de C5a, mediado por IgA y li-
beraciéon de TNF-o. La dermatosis pustular subcérnea
se ha encontrado asociada a una gran variedad de en-
fermedades inmunoldgicas cuyo mecanismo de accion,
también esta ligado a la actividad de TNF-qa, como la
artritis reumatoide, enfermedad inflamatoria intes-

tinal, gamapatias monoclonales, y mieloma multiple.»>3

Laclinica se caracteriza por pustulas estériles, que abarcan
pliegues axilar, inguinal, cuello y abdomen bajo, la mayor
parte de las veces se presenta de manera simétrica, gene-
ralmente no afecta las zonas acrales de manos ni pies, ni
tampoco existe afectacion de mucosa. Suele haber prurito
sin ser el signo capital. La caracteristica esencial de las
pustulas es el signo descrito como “half-half,” o también
conocido como “pustula hipopién,” donde se observa una
porcion superior que contiene liquido seroso y una pro-
funda o mitad inferior densa que corresponde a material

purulento. Estas pustulas pueden agruparse.'5

En la histopatologia existe una acumulacion subcérnea
de neutrdfilos sin presencia de microorganismos,
existe muy poca o nula presencia de espongiosis y
acantosis. En etapas tempranas de la enfermedad
puede existir migracion de neutréfilos perivasculares
hacia la epidermis. Las alteraciones histopatolégicas
no son especificas, por lo que es necesario un estudio

clinico integral del paciente.23¢

Los principales diagnosticos diferenciales a considerar
son, pénfigo IgA, encontrandose a la inmunofluores-
cencia depositos de la misma, aunque algunos autores
consideran a esta entidad como un pénfigo, los puristas
se basan en la inmunofluorescencia para separarla de
esta entidad. El diagndstico diferencial con psoriasis
pustulosa se hace mediante la histopatologia, la cual
presenta espongiosis y acantosis marcada, este tipo de
psoriasis podria asociarse a artritis psoriasica, por lo
que en una primera instancia nosotros despejamos este
diagndstico por el estudio HLA-B27. Otra entidad, es la

dermatitis herpetiforme, en ésta las lesiones vesicu-
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lares son tensas, de localizacién preferente en regiones
de extension, como muriecas y codos, ademas que pre-
senta intenso prurito, lo que no es caracteristico de la
pustulosis subcornea. A la histopatologia el infiltrado es
neutrofilico y eosinofilico en dermis papilar. También
podemos considerar a la pustulosis aguda exantematica
generalizada, en esta entidad se debe corroborar en la
anamnesis sobre el consumo de medicamentos por tra-

tarse de una toxicodermia.348:9

El tratamiento de primera linea es la dapsona, en una
dosis de 100 mg dia, la resolucién se observa a las 4
semanas y para prevenir un rebrote es necesario dosis
minimas de mantenimiento. Otras drogas antineutro-
filicas, incluyen a la colchicina, sulfapiridina y por su
mecanismo de inmunomodulacién al cotrimoxazol. El
uso de corticoides tdpicos asociado a dapsona o solo uso
de corticoides sistémicos fue exitoso en algunos casos
reportados. Ademas, el uso de retinoides orales como la
acitretina, ha resultado en resolucién de lesiones alos 8 a
15 dias de ser administrados de acuerdo a otros estudios.
También esta reportado el uso de fototerapia asociado
a dapsona o retinoides. Por tratarse de una enfermedad
mediada por TNF-aq, el uso de terapia bioldgica como el

infliximab y etanercept ha demostrado efectividad.»3*

Dentro de la complejidad al momento del diagndstico de
esta entidad, lo mds importante es tomar en cuenta las
comorbilidades asociadas. En una revision de 30 afios
realizada por Watts se evidenci6 que la pustulosis sub-
cornea se asocia a numerosas condiciones sistémicas,
dentro de ellas conectivopatias como artritis reumnatoide
tanto seropositivas como seronegativas, lupus erite-
matoso sistémico, enfermedad de Crohn; desérdenes he-
matolégicos como, mieloma multiple, anemia aplasica;
enfermedades neopldsicas como el carcinoma epider-
moide de pulmén y el apudoma metastasico. Aguilera et
al reportan en su revision la asociacién de artropatia con
pustulosis subcorneal en 10 pacientes, de los cuales siete
cumplen los criterios de la American Rheumatism As-
sociation y tres para artropatia seronegativa. El TNF-q,
hasta el momento, es la citoquina mds involucrada en la
etiopatogenia. Se demostré en 2 pacientes, un aumento
de los niveles de esta molécula, tanto en el suero como

en el contenido de las pustulas.®7#

D. Plata et. al

Finalmente, Ackerman lo denomino entidad “sui ge-
neris”, en donde postula que seria una fase de evo-
lucién de la psoriasis pustular, mientras que Calonje
et al, consideran que la enfermedad de Sneddon Wi-
lkinson es una entidad diferente de la psoriasis. Bor-
dignon aclara que por tratarse de una enfermedad no
bien definida y ser subdiagnosticada, no se conoce la
verdadera prevalencia, factor muy importante por el
cual nos vemos limitados para poder realizar mayores

estudios de esta enfermedad.®7:9:°

CONCLUSION

El interés de la presentacion, es comunicar un caso de una
entidad poco frecuente y no del todo aclarada, ya que ain
existen discrepancias sobre si es parte de la clasificacion
de psoriasis pustular o es una entidad independiente, no-
sotros creemos que es una entidad diferente. A pesar que
hasta el momento no se conoce la prevalencia ni la inci-
dencia de la enfermedad, existen algunos casos descritos
en la literatura asociado a artritis reumatoide, pero no
debemos olvidar que la artropatia no solo esta en con-
junto con la pustulosis subcorneal, sino también con una
psoriasis pustular. Lo mas importante es tener presente
la posibilidad de enfermedades concomitantes, cuando
sospechemos de enfermedad de Sneddon Wilkinson, para
solicitar los estudios necesarios en el momento oportuno

y realizar el manejo multidisciplinario adecuado.
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