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El sindrome de oclusién de los foliculos terminales abarca cuatro enti-

dades clinicas que tienen una fisiopatologia similar, incluye hidrosade-
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INTRODUCCION

y del seno pilonodal. Aunque se desconoce la patogenia exacta de este
conjunto de patologias, todas las evidencias sugieren que comparten un
mismo proceso patolégico iniciado por la oclusion folicular en areas por-
tadoras de glandulas apocrinas. Se presenta el caso de un paciente de 22

afios, con caracteristicas clinicas tipicas.

CASO CLINICO

La hidrosadenitis supurada, el acné conglobata, la ce-
lulitis disecante del cuero cabelludo y el seno pilonodal
integran un conjunto de afecciones inflamatorias de
rasgos clinicos comunes y proceso patogénico similar
localizado en los foliculos terminales. Es un trastorno
infrecuente que afecta mas a menudo a hombres de 18

a 40 anos y a individuos de raza negra:

Descrita en 1956, por Pillsbury, Kligman y Shelley,
quienes argumentaron que el evento patogenético
central era la hiperqueratinizacién y la dilataciéon de
las paredes foliculares con oclusién y retencion de pro-
ductos cérneos e infeccion bacteriana secundaria, re-
sultando un proceso inflamatorio crénico del conducto
pilosebaceo, de las glandulas apocrinas o de ambos, con

supuracion, sinus y cicatrices >

Paciente de sexo masculino de 22 afios de edad, sin ante-
cedentes heredofamiliares, antecedente de haber tenido
hace 2 afios un quiste pilonodal tratado por proctologia.
No fuma, ingesta de alcohol ocasional. Acudié a consulta
con cuadro clinico de 7 afios de evolucion aproximada-
mente, con una dermatosis diseminada a piel cabelluda,
region parieto occipital, nuca, constituida por extensas
placas alopécicas, cicatrices queloides, y papulas y né-
dulos eritematosos en region cervical posterior (figura 1,
2y 3 ). En ambos gldteos, quistes de diversos tamaiios,
cicatrices excavadas hiperpigmentadas (figura 4). En
dorso lesiones nddulo quisticas con zonas necrdticas
(figura 5). Examenes generales, incluyeron: hemograma
completo, perfil hepatico, glucemia, dehidroepiandros-
terona sulfato, testosterona libre, androstenediona,
dentro de parametros normales, trigliceridos 321 mgy/dl,

resto de perfil lipidico normal.
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Figura 1y 2. Piel cabelluda con placas aldpecicas, cicatrices queloides, Figura 5. En regién dorso, nédulos y quistes con algunas zonas ne-
en vertex y lesiones activas en nuca. croticas.

DISCUSION

El sindrome de oclusion folicular esta compuesto por hi-
dradenitis supurativa, acné conglobata, sinus pilonidal y
celulitis disecante del cuero cabelludo constituyendo asi

la tétrada de oclusién folicular.

Sugerida por primera vez en 1956 por Pillsbury, Kligman
y Shelley quienes, por las semejanzas anatémicas, fisio-
patoldgicas v clinicas de este evento inflamatorio mul-
tiple, describieron la triada de oclusién folicular (celulitis

abscedans, acné conglobata e hidradenitis supurativa),

mas tarde en 1975 Plewig y Kligman afiadieron otra en-
tidad, el sinus pilonidal, denominando a este cuadro, té-

trada de oclusion folicular 23

El 2007 la Dra. Ana Kaminsky sugirié el nombre de sin-
drome de oclusidén folicular de los foliculos terminales
(SOFT)4 que respeta la individualidad de las entidades
que integran este cuadro e identifica el sitio donde se de-
sarrolla el proceso patologico teniendo en cuenta que hay
tres tipos de estructura de la unidad pilosebacea:

+  Foliculo velloso: con un pelo corto y fino y glan-

dulas sebdceas pequeiias.

«  Foliculo sebaceo: con un pelo de tamafio mediano y

glandulas sebaceas grandes multilobuladas.

Figura 4. En region gltitea, quistes de diversos tamarios, cicatrices ) .
excavadas hiperpigmentadas. +  Foliculo terminal: con un pelo largo y grueso y una

gran glandula sebécea. Los foliculos terminales de
la axila, la ingle, el pliegue anal, el pubis y el cuero
cabelludo se relacionan a menudo con glindulas

sudoriparas apocrinas, lo que configura la llamada
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unidad pilosebacea apocrina, constituida por un fo-
liculo con anexo sebaceo y glandula sudoripara apo-
crina, cuya funcion se relaciona con factores gené-
ticos y hormonas circulantes como los andrégenos,
responsables del aumento de tamaiio de las glan-

dulas sebdceas y de la excrecién de sebo 4

Hidradenitis supurativa

La hidradenitis supurativa, es una enfermedad cutanea
inflamatoria crénica y recurrente que inicialmente se
presenta como nddulos subcutdneos sensibles que con-
fluyen en abscesos dérmicos profundos. Las lesiones
ocurren con mayor frecuencia en dreas de la piel con
glandulas apocrinas como axilas, inguinal, perianal,

perineal, infra mamaria y gliteoss

La enfermedad ocurre después de la pubertad, con un
pico de incidencia en la segunda y tercera décadas de la
vida. Se presenta con una frecuencia tres veces mayor en

el sexo femenino.

En su etiologia se consideran la predisposicion genética,
el factor hormonal, los traumatismos repetidos. Se ha
documentado una asociacién altamente significativa con

el tabaquismo y el sobrepeso?

La lesién inicial es el taponamiento folicular con
oclusion, infeccion secundaria y la posterior respuesta
inflamatoria, destruccion del aparato pilosebaceo-apo-

crino con extension al tejido subcutaneo adyacente’

Las caracteristicas tipicas de las lesiones, la topografia,
cronicidad y recurrencias establecen el diagndstico. La
ecografia es util para la estadificacién, y en el diag-
nostico diferencial, asi como en la demostracion de la
existencia de inflamacién subclinica y trayectos fistu-

losos inaparentes ®

El abordaje integral de esta enfermedad se inicia en el
manejo de los posibles factores desencadenantes y exa-
cerbantes. Los corticoides orales pueden ser utiles en
los brotes en pautas cortas. Prednisona a dosis de hasta
0,5-1mg/kg/dia. Los tratamientos antibiéticos prolon-

gados dependen, por un lado, de la disminucién de la
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carga bacteriana en las lesiones (microbioma), enten-
diendo que estos microorganismos de baja patogenicidad
suponen un estimulo para la respuesta inmune, y por
la eliminacién del biofilm. Por otro lado, se ha demos-
trado que algunos antibidticos tienen cierto efecto an-
tiinflamatorio. El uso combinado de clindamicina y ri-
fampicina (300mg de cada farmaco cada 12 h durante 10
semanas) se ha posicionado como uno de las principales

alternativas terapéuticas en casos moderados-graves 2!

Acné Conglobata
Es la forma mas grave e infrecuente del acné vulgar,
caracterizada por la formacion de comedones, nédulos,

abscesos, quistes, fistulas y cicatrices.

Es una patologia poco frecuente y puede desarrollarse de
inicio o a partir de formas leves de acné, siendo la pre-

sentacién mas grave del acné vulgar.

Los varones son mas afectados y suele presentarse con

mayor frecuencia entre los 18-30 afios.*

La causa primaria sigue siendo desconocida, pero
se propuso una reactividad al cutibacterimun acnés
como factor destacable inmerso en un complejo

proceso de autoinflamacién.”

Las zonas de compromiso mas frecuente son la cara, la
region superior del tronco, los gltiteos, el abdomen, los
miembros, la nuca, los I6bulos de las orejas y el cuero
cabelludo; se acompafia con seborrea. Se caracteriza
por la presencia de comedones agrupados, papulas,
pustulas y nédulos, que acomparian procesos inflama-

torios profundos.>®

Celulitis disecante del cuero cabelludo

La celulitis disecante del cuero cabelludo, también co-
nocida como perifoliculitis capitis abscedens et suffo-
diens o enfermedad de Hoffman, es una alopecia ci-
catricial. También se ha descrito como una alopecia
cicatricial neutrofilica de origen desconocido. Inicial-
mente, descrita por Spitzer en 1903, la afeccién recibi6

su nombre epénimo en 1908.
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El evento patoldgico primario es la obstruccion del in-
fundibulo pilar por hiperqueratosis, acumulacion de
productos foliculares obstruidos con rotura y una in-
tensa reaccién inflamatoria en el bulbo del foliculo
piloso. Esto conduce a la formacion de pustulas que se
convierten en tractos que finalmente se fusionan en

tejido inflamado créonicamente 4

La celulitis disecante del cuero cabelludo se encuentra
predominantemente en hombres de ascendencia afroca-
ribefia en la edad adulta temprana o en la mediana edad,
aunque ocasionalmente se ha informado que las mujeres
y los individuos caucdsicos se ven afectados. La causa

probablemente sea multifactorial 4

El examen patolégico puede mostrar un nimero re-
ducido de foliculos con evidencia de rotura folicular y

presencia de neutrofilos.

El diagndstico es clinico. Hay una amplia variedad de
tratamientos que se han reportado, incluyendo la terapia
de supresion antibiético, sulfato de zinc, isotretinoina,
corticosteroides, antiandrogenos, agentes bioldgicos, te-
rapia con laser, terapia fotodindmica con acido amino-
levulinico, radioterapia, terapia quirdrgica limitada, y

reseccion quirdrgica radical (escalpectomia)5

Seno Pilonodal

El seno pilonodal es una enfermedad reportada por An-
derson et al como un cabello detectado en una tlcera
sacrococcigea en 1847, definida en primer lugar por
Hodges et al como un término de seno pilonodal y que
se encuentra principalmente en el area sacrococcigea.
Ademas de esta area, también se puede ver en locali-
zaciones raras como ombligo, frente, cuero cabelludo,
clitoris, area interdigital, pene, abdomen, cuello y axila.
Incidencia fue de 26 casos por 100.000, afectando a
hombres dos veces mds que a mujeres y es mas comun
en adultos jovenes. Se cree que los hombres corren un
mayor riesgo debido a su naturaleza hirsuta. El seno pi-
lonodal también se asocia con obesidad, ocupacion se-

dentaria e irritacién o traumatismo local
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La enfermedad pilonodal puede aparecer como un
absceso agudo junto con la formacion del tracto sinusal
0 por abscesos cronicos o recurrentes con trayectos si-
nusales extensos y ramificados. La forma comun es un
absceso agudo caracterizado por la existencia de una
fosa en la linea media en la hendidura natal tipicamente
identificada a 4 a 8 cm del ano. Este tracto primario
conduce a una cavidad subcutanea, que contiene tejido
de granulacién y, por lo general, foliculos pilosos que
estan presentes en dos tercios de los casos en hombres
y en un tercio de los de mujeres y pueden verse proyec-

tados desde la abertura de la piel®

El manejo de la enfermedad pilonodal depende de
su presentacion y varia desde una simple incisiéon y
drenaje hasta una escisién amplia con extensos proce-

dimientos reconstructivos

CONCLUSION

Las entidades agrupadas como tétrada de oclusién foli-
cular: celulitis disecante, acné conglobata, hidradenitis
supurativa y quiste pilonodal se pueden considerar de
forma aislada o en varias combinaciones, a menudo se
encuentran 2 o 3 en el mismo paciente, como en el caso
clinico presentado, donde el examen clinico es funda-
mental para el diagndstico. El tratamiento prescrito fue
Doxiciclina 100 mg VO dia, Dapsona 100 mg VO dia. Las
lesiones se detuvieron con esta asociacién antibidtica, al
momento el paciente es valorado por cirugia de cabeza y
cuello para dar una solucién a las lesiones de cuero ca-
belludo. Las opciones médicas y quirtirgicas para estos

trastornos siguen siendo algo limitadas en su eficacia.
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INTRODUCTION

Follicular occlusion tetrad encompasses four clinical entities with similar
pathophysiology, including suppurative hidradenitis, acne conglobata,
dissecting cellulitis of the scalp and pilonodal sinus. Although the exact
pathogenesis of this group of pathologies is unknown, all the evidences
suggest that they share the same pathological process initiated by folli-
cular occlusion in areas bearing apocrine glands. The case of a 22-year-old

patient manifesting typical clinical characteristics is presented.

CLINICAL CASE

Suppurative hidradenitis, acne conglobata, dissecting
cellulitis of the scalp and pilonodal sinus integrate a set
of inflammatory conditions of common clinical features
and a similar pathogenic process taking place within
terminal hair follicles. It is a rare disorder which com-

monly affects men ages 18 to 40 and black patients:

Described in 1956 by Pillsbury, Kligman and Shelley,
who argued that the main pathogenic event was the
hyperkeratinization and dilation of the follicular
walls with occlusion and corneal retention, as well as
secondary bacterial infection, resulting in a chronic
inflammatory process of the pilosebaceous duct, apo-
crine glands or both, along with suppuration, sinus

and scarring?

Centro Dermatolégico Dr. Uraga | Vol 4 | N°2 2022

A 22-year-old male patient, with no hereditary family
history, but a history of pilonodal cyst treated by proc-
tology 2 years ago. No smoking and occasional alcohol
intake. He presented with a 7-year-old clinical picture:
dermatosis of the scalp, parieto-occipital region, nape
of the neck, consisting of extensive alopecic plaques,
keloid scars, and erythematous papules and nodules
in the posterior cervical region (Figures 1, 2 and 3). On
both buttocks, cysts of various sizes, hyperpigmented
excavated scars (figure 4). On the back, cystic nodule
lesions with necrotic areas (figure 5). General tests in-
cluded complete blood count, liver profile test, blood
sugar levels, dehydroepiandrosterone sulfate, free tes-
tosterone, androstenedione, within normal parameters,

triglycerides 321 mg/dl, rest of normal lipid panel.
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Figures 1 and 2. Scalp with alopecic plaques, keloid scars, on the Figure 5. In the back region, nodules and cysts with some necrotic areas.
vertex and active lesions on the nape of the neck.

DISCUSSION

Follicular occlusion syndrome is composed of hidrade-
nitis suppurativa, acne conglobata, pilonidal sinus, and
dissecting cellulitis of the scalp, thus constituting the

follicular occlusion tetrad.

First suggested in 1956 by Pillsbury, Kligman and
Shelley who, by the anatomical, pathophysiological
and clinical similarities of this multiple inflammatory
event, described the follicular occlusion triad (abs-
cedans cellulitis, acne conglobata and hidradenitis su-
ppurativa). Later in 1975, Plewig and Kligman added
another entity, the pilonidal sinus, naming this clinical

picture, follicular occlusion tetrad.>3

In 2007, Dr. Ana Kaminsky suggested the name follicular
occlusion syndrome of the terminal follicles (FOST)j
which respects the individuality of the entities that make
up this table and identifies the site where the patholo-
gical process develops, taking into account that there are
three types of structure of the pilosebaceous unit:
Villous follicle: short, fine hair and small seba-

ceous glands.

Sebaceous follicle: medium-sized hair and large

multilobed sebaceous glands.

Figure 4. In the gluteal region, cysts of various sizes, hyperpigmented
excavated scars. +  Terminal follicle: long, thick hair and a large se-

baceous gland. The terminal follicles of the axilla,
groin, anal fold, pubis, and scalp are often asso-

ciated with apocrine sweat glands, which make

-030 Centro Dermatolégico Dr. Uraga | Vol 4 | N°2 2022



J. Diez de Medina et. al

up the so-called apocrine pilosebaceous unit, con-
sisting of a follicle with sebaceous appendage and
an apocrine sweat gland, whose function is related
to genetic factors and circulating hormones, such
as androgens, responsible for the increase in size of

the sebaceous glands and the excretion of sebum#

Suppurative hidradenitis

Hidradenitis suppurativa is a chronic and recurrent
inflammatory skin condition that initially presents
as tender subcutaneous nodules coalescing into deep
dermal abscesses. Lesions most often occur in skin areas
with apocrine glands such as the axillae, inguinal, pe-

rianal, perineal, inframammary, and buttocks>s

This condition manifests after puberty, with a peak in-
cidence in the second and third decades of life. It’s three

times more frequent in females.

Its etiology considers genetic predisposition, hor-
monal factors, repeated trauma. A highly significant
association with smoking and being overweight has

been documented.t

The initial lesion is follicular plugging with occlusion,
secondary infection and subsequent inflammatory res-
ponse, destruction of the pilosebaceous-apocrine appa-

ratus with extension to the adjacent subcutaneous tissue’

The typical characteristics of the lesions, topography,
chronicity and recurrence establish the diagnosis. Ultra-
sound is useful for staging, and the differential diag-
nosis, as well as in demonstrating the existence of sub-

clinical inflammation and inapparent fistulous tracts?

The comprehensive approach to this disease begins
with the management of possible triggering and exa-
cerbating factors. Oral corticosteroids can be useful
in outbreaks in short-course regimens. Prednisone at
doses of up to 0.5-1mg/kg/day. On the one hand, pro-
longed antibiotic treatments depend on the reduction
of the bacterial load in the lesions (microbiome), un-
derstanding that these low-pathogenic microorga-

nisms are a stimulus for the immune response, and on

Centro Dermatolégico Dr. Uraga | Vol 4 | N°2 2022
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the elimination of the biofilm. On the other hand, some
antibiotics have been shown to have some anti-in-
flammatory effect. The combined use of clindamycin
and rifampicin (300omg of each drug every 12h for 10
weeks) has positioned itself as one of the main thera-

peutic alternatives in moderate-severe cases.°

Acne conglobata
It is the most serious and rare form of acne vulgaris,
characterized by the formation of comedones, nodules,

abscesses, cysts, fistulas and scars.

It is a rare pathology, which can develop from scratch or
from mild forms of acne, the most serious presentation

being acne vulgaris.

Males are more affected by the condition and it usually

manifests more frequently between the ages 18-30

The primary cause remains unknown. However, re-
activity to cutibacterimun acnes is considered a re-
markable factor immersed in a complex process of

self-inflammation.2

The most frequent compromised areas are the face,
the upper region of the trunk, the buttocks, the ab-
domen, the limbs, the neck, the earlobes and the
scalp; it is accompanied with seborrhea. It is charac-
terized by the presence of grouped comedones, pa-
pules, pustules and nodules, which accompany deep

inflammatory processes.>'3

Dissecting cellulitis of the scalp

Dissecting cellulitis of the scalp, also known as perifolli-
culitis capitis abscedens et suffodiens or Hoffman’s di-
sease, is a scarring alopecia. It has also been described
as neutrophilic cicatricial alopecia of unknown origin.
Initially described by Spitzer in 1903, the condition was

given its eponymous name in 1908.

The primary pathologic event is obstruction of the
pillar infundibulum by hyperkeratosis, accumulation
of obstructed follicular products with rupture, and in-

tense inflammatory reaction in the hair follicle and
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bulb. This leads to the formation of pustules that de-
velop into tracts that eventually coalesce into chroni-

cally inflamed tissue.4

Cellulitis dissecans of the scalp is found predominantly
in men of Afro-Caribbean descent in early adulthood or
middle age, although women and Caucasians have occa-
sionally been reported to be affected. The cause is pro-

bably multifactorial

Pathologic examination may show a reduced number of
follicles with evidence of follicular rupture and the pre-

sence of neutrophils.

Diagnosis is clinical. There are a wide variety of treat-
ments that have been reported, including antibiotic su-
ppression therapy, zinc sulfate, isotretinoin, corticos-
teroids, antiandrogens, biologic agents, laser therapy,
aminolevulinic acid photodynamic therapy, radiation
therapy, limited surgical therapy, and surgical resection.

radical (scalpectomy).51®

Pilonodal sinus

Pilonodal sinus is a disease reported by Anderson et al.
as hair detected in a sacrococcygeal ulcer in 1847, first
defined by Hodges et al. as a pilonodal sinus and found
primarily in the sacrococcygeal area. In addition to this
area, it can also be seen in rare locations such as the
navel, forehead, scalp, clitoris, interdigital area, penis,

abdomen, neck, and armpit.

Its incidence corresponded to 26 cases per 100,000,
affecting men twice as often as women. It is more
common in young adults. Males are thought to be at
higher risk due to their hirsute nature. Pilonodal sinus is
also associated with obesity, sedentary occupation, and

local irritation or trauma.?

Pilonodal disease can appear as an acute abscess along
with sinus tract formation or as chronic or recurrent
abscesses with extensive and branching sinus tracts.
The common form is an acute abscess characterized

by the existence of a midline fossa in the natal cleft

J. Diez de Medina et. al

typically identified 4 to 8 cm from the anus. This
primary tract leads to subcutaneous cavity, which
contains granulation tissue and, usually, hair follicles
present in two-thirds of cases in men and one-third
of cases in women. It can be seen projecting from the

opening of the skin:®

Treatment of pilonodal disease depends on its presen-
tation and ranges from simple incision and drainage to

wide excision with extensive reconstructive procedures®

CONCLUSION

The entities grouped as a follicular occlusion tetrad: dis-
secting cellulitis, acne conglobata, hidradenitis suppu-
rativa and pilonodal cyst can be considered in isolation
or in various combinations, often 2 or 3 are found in the
same patient, as in the clinical case presented, where
clinical examination is essential for diagnosis. The
prescribed treatment was Doxycycline 100 mg PO daily,
Dapsone 100 mg PO daily. The lesions disappeared with
this antibiotic association. Currently, the patient is eva-
luated for head and neck surgery to treat scalp lesions.
Medical and surgical options for these disorders remain

somewhat limited in their effectiveness.
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