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C1. 7 CASOS DE ENFERMEDAD INJERTO CONTRA HUESPED
TRATADOS CON PUVA BANO DESDE 2007 HASTA LA ACTUALIDAD

Vila Sava Carolina *, Carrizosa Esquivel Ana Maria *, Pulpillo
Ruiz Agueda ?, Conejo-Mir Julian 2, Camacho Francisco M.?

! UGC Dermatologia, Hospital Universitario Virgen Macarena. Sevilla

?UGC Dermatologia, Hospital Universitario Virgen del Rocio. Sevilla

Objetivos: Evaluar la respuesta terapéutica del tratamiento
PUVA-bafio en pacientes con EICH sin respuesta a multiples trata-
mientos sistémicos inmunosupresores y establecer el periodo de
remision, dosis, nimero de sesiones y seguimiento clinico.

Metodologia: Se incluyen un total de 10 pacientes diag-
nosticados de EICH entre 2007 y 2013. Tres pacientes fueron
excluidos por imposibilidad para realizar los bafios, dos de ellos
por presentar catéteres permanentes en zonas sumergibles y uno
por incompatibilidad logistica. Los pacientes fueron tratados con
fotoquimioterapia PUVA-bafio 3 veces en semana y revisados en
consulta siguiendo el protocolo de la Unidad de Fototerapia.

Resultados: 5 pacientes obtuvieron buena respuesta al
tratamiento con mejoria significativa de la textura de la piel y
la movilidad, llegando incluso a conseguir la remision completa
de las lesiones en algunas areas. En 2 pacientes se suspendid el
tratamiento al no objetivar respuesta después de 20 sesiones. El
tiempo libre de enfermedad fue variable con una media de 18,8
meses (117 sesiones) con remisiones estables y sin necesidad de
mds bafios hasta la actualidad.

Conclusiones: La terapia PUVA oral es un tratamiento sa-
tisfactorio para EICH agudas y crénicas pero puede tener efectos
sistémicos secundarios. La fotoquimioterapia PUVA-bafio supone
una alternativa terapéutica con buen perfil de seguridad y eficacia
evitandose los potenciales efectos adversos de la terapia PUVA
oral. Ademas, hay una menor dosis acumulativa de psoraleno por
su administracion topica y se logra incluso la desaparicién de las
lesiones en ciertos casos, devolviendo la calidad de vida que en
estos pacientes puede llegar a verse muy deteriorada.

C2. ERUPCION PRIMAVERAL Y ESTIVAL DE LOS CODOS

Lépez Jiménez Patricio !, Lopez Navarro Norberto ?, Aguilera
Arjona José ?, De Galvez Aranda Maria Victoria 2, Gonzélez
Saavedra José Andrés *, Herrera Ceballos Enrique *

! Hospital Clinico Universitario Virgen de la Victoria. Mdlaga

? Laboratorio de Fotobiologia Dermatologica. Facultad de Medicna. Mdlaga

Introduccién: La erupcion luminica polimorfa (ELP) es la
forma mas frecuente de fotodermatosis idiopética. Clasicamente
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aparece en forma de pédpulas eritematosas. Localizadas en extre-
midades superiores y escote, en relacion con la exposicion solar
en los meses de primavera-verano. Sin embargo se han descrito
formas clinicas de presentacion atipica. Recientemente Ana Mo-
lina y colaboradores han descrito una serie de casos de pacientes
con lesiones localizadas en codos, en lo que ellos han descrito
como erupcion primaveral y estival de los codos, representando
una nueva forma clinica de ELP.

Casos: Presentamos una serie de pacientes atendidos en el
servicio de dermatologia del Hospital Clinico Universitario de Ma-
laga, con lesiones localizadas a nivel de los codos, de aparicion en
los meses de primavera-verano, con caracter ciclico y estacional.
En todos los casos se realizd estudio dermatopatoldgico en los
que se apreciaban hallazgos compatibles con ELP. En dos de los
pacientes se realizé estudio fotobiolégico mediante test de foto-
provocacion, logrando reproducirse las lesiones.

Discusion: La erupcion primaveral de codos y rodillas se
considera una variante clinica de la ELP, poco descrita en la lite-
ratura. Sin embargo, recientemente se han descrito casos clinicos
de lesiones similares a las de nuestros pacientes como manifesta-
cién clinica del lupus eritematoso cuténeo, de ahi la importancia
de realizar un correcto diagnostico diferencial.

Referencias:

1. Spring and summer eruption of the elbows: a peculiar
localized variant of polymorphous light eruption. Molina-Ruiz
AM, Sanmartin O, Santonja C, Kutzner H, Requena L. J Am
Acad Dermatol. 2013;68(2):306-12.

2. Cutaneous lupus erythematosus on the elbows: a peculiar
localization. Bielsa I, Guinovart RM, Fernandez — Figueras MT,
Rodriguez C, Ferrandiz C. Lupus. 2012 ;21(1):84-8

C3. ACROPIGMENTACION DORSAL MOJITERA DE GALVAN-
LINARES.UNA VARIANTE DE FITOFOTODERMATOSIS POR LA
LIMA ATRIBUIDA A LOS MOJITOS

Galvafi Pérez del Pulgar José Ignacio’, Linares Barrios
Mario’, Russo de la Torre Francisco!, Nieto Montesinos Isabel’,
Taberner Ferrer Rosa® Galvai Pozo JI?, Azafia Defez JM*, Almazéan
Fernandez Fco., Rddenas Lopez JM.

! Dermachat (Grupo Espanol de Consenso On Line en Dermatologia)
(Espania).

? Facultad de Medicina. Universidad de Szeged.Hungria.

Resumen: La acropigmentacion dorsal mojitera de Galvafi-
Linares (ADM), es una variante de fitofotodermatosis, causada
por la lima contenida en una bebida popular en los ultimos afios
como son los mojitos. La fitofotodermatosis inducida por el jugo
de la lima, se conoce desde antafio .La lima contiene compuestos
fotosensibilizantes siendo el bergapteno y psoraleno los maximos
responsable de ella predominando su contenido en la cascara o
envoltorio de la misma. Tipicamente, la lima induce una fitofoto-
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dermatosis, que puede manifestarse de manera aguda con eri-
tema y formacion de vesiculas a las 12-36 horas tras exposicion
del psoraleno a la radiacién ultravioleta. Lo habitual es que ocu-
rra una hiperpigmentacion variable segun los casos. El denomi-
nador comun en los ocho casos presentados de ADM, fué una
pigmentacion irregular en dorso de manos, varios dias tras la
preparacion de mojitos. Como dato curioso, referir que ningun
paciente relaciond la aparicion de sus lesiones con los mojitos,
siendo unanime la sorpresa de cada paciente, al ser pregunta-
do si habia realizado esta bebida dias antes. En todos nuestros
casos, la lima perteneciente a la familia de las rutaceas, fué el
agente etiolégico de esta fitofotodermatosis causada por per-
sonas aficionadas o auténticos barman que se exponen al sol
tras preparar mojitos El primer caso observado fue expuesto en
Julio del 2012 en nuestro grupo de dermatdlogos del Facebook,
Foroderma 2.0, donde se plantearon diferentes diagnosticos di-
ferenciales. A partir de entonces, hemos podido compartir en
nuestro grupo cientifico DERMACHAT varios casos semejantes
El comienzo de la dermatitis es variable, iniciandose a las pocas
horas o dias tras contactar con la lima que contienen los moji-
tos, y exponerse al sol. Una adecuada historia clinica, es esencial
en el diagnodstico de esta entidad que puede quedar sin diagnos-
ticar en muchos casos.

Referencias:

1.  FlugmanSL.Mexican beer dermatitis: A unique variant of lime
phytophotodermatitis attributable to contemporary beer-
drinking practices. Arch Dermatol. 2010 Oct; 146(10):1194-
5.doi:10.

2.  Schmutz JL,Trechot P. Lime,beer and phytophotodermatitis.
Ann Dermatol Venereol. 2012 Jan; 139(1):81.
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Acropigmentacion dorsal por
elaboracion de mojitos: una
fitofotodermatosis por lima

() comsan

Acropigmentation of the Dorsum of the Hands
From Preparing Mojitos: A Lime-Induced
Phytophotodermatosis

Sra. Directora:

La fitofotodermatosis fue descrita en 1942 por Klaber como
una reaccion cutanea a la exposicion solar tras el contacto
previo con plantas, por reaccion fototoxica a furocumarinas
y derivados de las antraquinonas'. Las especies vegetales
que mas comUunmente causan este tipo de reaccion son el
apio (familia umbelifera), seguido de la lima y el limén
(familia de las rutaceas).

Se presenta una serie de 9 pacientes cuyas caracteristicas
epidemiologicas se definen en la tabla 1 con manifestacio-
nes clinicas similares consistentes en pigmentacion irregular
homogénea en dorso de manos (figs. 1y 2). La edad media

Figura 1

Hiperpigmentacion homogénea en dorso del primer
dedo de ambas manos, asintomaticas, que se iniciaron varios
dias tras realizar mojitos en una fiesta en la playa.
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fue de 25,5 anos, el rango de 14-41 anos y la desviacion tipica
de 9,8 anos Las lesiones fueron asintomaticas con ausencia
de signos de eczema, todos los pacientes presentaban como
antecedente comun a su aparicion la preparacion de moji-
tos, con un intervalo variable de 7-14 dias en la mayoria de
los casos. Como dato curioso, referir que ningin paciente
relaciono la aparicion de sus lesiones con la elaboracion de
combinados, siendo unanime la sorpresa al ser preguntado
si habia realizado esta bebida dias antes.

Proponemos la denominaciéon acropigmentacion dorsal
por elaboracion de mojitos para definir una variante de

Hiperpigmentacion irregular en dorso de ambas
manos que aparecieron 3 dias después de la manipulacion de
mojitos en una boda y exposicion franca al sol en unos jardines
colindantes.

Figura 2
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Tabla 1 Caracteristicas epidemiologicas de los pacientes con acropigmentacion dorsal por elaboracion de mojitos
Numero de  Sexo Edad  Antecedentes personales Dedicacion profesional a la Intervalo de tiempo entre la
paciente elaboracion de mojitos exposicion y la aparicion de
la clinica
1 Mujer 23 No No 7 dias
2 Mujer 25 Alergia a los acaros del No 7 dias
polvo
3 Mujer 31 Alergia al melocoton No 7 dias
4 Mujer 19 Alergia a los acaros del No 21 dias
polvo
5 Varon 41 No No 10 dias
6 Varon 40 No No 10 dias
7 Mujer 21 No No 7 dias
8 Mujer 14 No No 14 dias
9 Mujer 16 No No 14 dias

fitofotodermatosis o fototoxicidad ocupacional en dorso de
manos de camareros que realizan combinados con lima
como son los «mojitos» (fig. 1). Este coctel, cada vez mas
popular en nuestro pais, esta compuesto de la combina-
cion de ron, agua de Seltz, hierbabuena, azlcar y lima.
Dado gue no es una reaccion inmunoldgica, es innecesaria
una sensibilizacion previa y cualquier persona puede verse
afectada.

La fitofotodermatosis inducida por el jugo de la lima es
largamente conocida. Esta fruta perteneciente a la fami-
lia de las rutaceas contiene compuestos fotosensibilizantes,
siendo el bergapteno y psoraleno los maximos responsables?,
predominando su contenido en la cascara’®. El mecanismo
de fototoxicidad observado con estas furocumarinas esta
bien descrito. Tipicamente, la lima induce una fitofoto-
dermatosis que puede manifestarse de manera aguda con
eritema y formacion de vesiculas a las 12-36 h tras exposi-
cion del psoraleno a la radiacion ultravioleta ocasionalmente
dolorosa. Lo habitual es que la fase aguda produzca hiper-
pigmentacion, segun los casos, con excepcional formacion
de cicatrices. El comienzo de la dermatitis es variable, ini-
ciandose a las pocas horas o dias tras contactar con la lima
que contienen los mojitos, y exponerse al sol. La causa de
la pigmentacion puede ser el resultado de una estimula-
cion del melanocito o como mecanismo secundario al dano
del melanocito de forma que se genera una incontinencia
pigmentaria®. El tratamiento sintomatico es suficiente en la
mayoria de los casos.

Dentro de las fitofotodermatosis cuyo agente implicado
sea la lima, hay casos referidos como los relacionados con
la practica habitual de usar lima en el ritual de beber
cierto tipo de cervezas mejicanas®. Esta fruta se utiliza
en la cocina, aunque Gltimamente es muy popular su uso
como ingrediente en ciertos cocteles como la fabricacion
de mojitos®. En nuestros casos, la lima es el agente etio-
logico de esta fitofotodermatosis en personas aficionadas o
auténticos barman que se exponen a la luz solar tras prepa-
rar mojitos, bebida cubana inventada en la época de la ley
seca estadounidense, cuando quienes querian beber alcohol
de forma legal tenian que viajar fuera de los EE.UU. siendo
Cuba uno de los destinos favoritos.
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Dentro del diagnéstico diferencial y la historia clinica de
este tipo de lesiones, ademas de descartar contacto con
higos, limones, geranios o hierba de San Juan como otras
causas de fitofotodermatitis, es importante indagar si es afi-
cionado o profesional en el arte de hacer mojitos. No hay que
olvidar que debido al polimorfismo de este tipo de fototoxia
existen multiples diagnosticos diferenciales que van desde
la dermatitis de Berloque por el aceite de bergamota conte-
nido en los perfumes, la dermatitis friccional y, en ocasiones,
hasta con abusos sexuales®”.
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Melanoma con fenémeno de
Meyerson: caracteristicas
clinicas y dermatoscopicas

@ CrossMark

Melanoma With Meyerson’s Phenomenon:
Clinical and Dermoscopic Features

Sr. Director:

Presentamos una mujer de 75 anos de edad con antece-
dente de insuficiencia venosa en los miembros inferiores.
Consultd por una lesion localizada en el tobillo izquierdo,
de un ano de evolucién, que en la (ltima semana habia
presentado eritema y prurito. Al examen fisico se observaba
una lesion ligeramente sobreelevada, de color azul oscuro
y marrén, asimétrica, de limites mal definidos y 1cm de
diametro; se encontraba rodeada por un halo de eritema
y descamacion, y asentaba sobre un terreno de edema y
dilataciones varicosas (fig. 1). Los diagndsticos presuntivos
planteados fueron lesion equimotica asociada a dermatitis
por estasis venosa vs. lesion melanocitica con halo de
eccema (fendmeno de Meyerson).

En la dermatoscopia detectamos la presencia de un velo
azul-blanquecino y areas desestructuradas de color marron
y negro distribuidas irregularmente (fig. 2A). A nivel del
halo eritemato-descamativo observamos vasos glomerulares
y puntiformes distribuidos en parches junto a descamacion
blanquecina fina (fig. 2B).

Los hallazgos dermatoscopicos profundizaron la sospecha
de lesion melanocitica, especificamente melanoma maligno
con halo eccema, por lo que realizamos una biopsia escisio-
nal de la lesion. En el estudio histopatolégico de la misma
se evidencio una proliferacion de melanocitos atipicos con
fase de crecimiento radial y vertical, migracion intraepi-
dérmica de melanocitos, nidos y placas irregulares que
infiltraban la dermis papilar (fig. 3A). Estas células atipicas
presentaban nucleos grandes e irregulares, con nucléolos
evidentes, y ocasionales vacuolas intranucleares (fig. 3B).
La epidermis adyacente presentaba acantosis con espon-
giosis moderada, exocitosis de linfocitos e hiperqueratosis,
junto a un infiltrado inflamatorio mononuclear dispuesto
en forma perivascular en la dermis (fig. 3C). Se confirmé
el diagndstico de melanoma de extension superficial con
fenémeno de Meyerson, Breslow 1,12 mm. No se observo
ulceracion, regresion, invasion vasculo-linfatica ni neurotro-
pismo, siendo el indice mitético bajo.

El halo eccema o fenomeno de Meyerson es un area de
eritema y descamacion que rodea simétricamente una lesion
central, pudiendo ser pruriginoso o asintomatico. En cuanto
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a su etiopatogenia existen varias hipotesis, siendo la princi-
pal una respuesta inmunologica con predominio de linfocitos
CD4 positivos sobre linfocitos CD8 positivos'. El fendmeno
fue descrito originalmente en nevos melanociticos adqui-
ridos, pero con el tiempo surgieron reportes en todo tipo
de nevos melanociticos (congénitos, displasicos) e incluso
en lesiones no melanociticas como el carcinoma basocelu-
lar, el carcinoma espinocelular, las queratosis seborreicas y
otros'?, Rodins et al. comunicaron por primera vez la pre-
sencia del fenomeno de Meyerson en un melanoma in situ',
y mas tarde Ferneiny et al. lo describen en un melanoma de
extension superficial de 0,75 mm de Breslow’.

Si bien existen pocos trabajos sobre la dermatoscopia
de lesiones melanociticas con halo eccema, estos sugie-
ren que el fendémeno inflamatorio no modifica ni oculta
la visualizacion de estructuras y criterios dermatoscopicos,
permitiendo asi el correcto diagnostico de las mismas®*. En
nuestro caso la presencia de velo azul blanquecino y areas
desestructuradas sugirieron el diagndstico de melanoma.

En todos los tipos de dermatitis se observan vasos
puntiformes, distribuidos en parches y escamo-costras
amarillentas a la dermatoscopia’, similar a lo observado en
nuestro caso a nivel del halo eccematoso. Las equimosis se
presentan con un patron homogéneo consistente en areas
purpuricas sin estructura en la dermatoscopia®, por o cual
desestimamos este diagnostico en la paciente.

Tras la revision de la literatura, este es el primer
caso en el cual se describen las caracteristicas derma-
toscopicas de un melanoma invasivo con fendmeno de
Meyerson. Estamos de acuerdo con los autores mencionados
previamente' en que este fendbmeno no debe constituir un

Figura 1
azul oscuro y marron, asimétrica, de limites mal definidos,
1cm de diametro; rodeada por halo de eritema y descamacion.
Terreno de edema y dilataciones varicosas.

Presentacion clinica. Lesion sobreelevada, de color
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Pemphigus Herpetiformis With Autoantibodies
to Desmoglein 1 and 3

Sra. Directora:

El pénfigo herpetiforme (PH) es una variante infrecuente de
pénfigo, con una incidencia del 6-7,3% dentro del grupo de
los pénfigos. Jablonkska, et al. establecieron los criterios
diagndsticos de PH en 1975, aunque ya habian sido descritos
casos clinicos similares con el nombre de dermatitis herpe-
tiforme (DH) en 1955. El PH se caracteriza clinicamente por
ser similar a una DH con un patron de autoinmunidad similar
al pénfigo'.

Una mujer de 43 anos sin antecedentes personales ni
familiares de interés acudié a nuestra consulta de der-
matologia por un cuadro clinico de lesiones cutaneas muy
pruriginosas, localizadas principalmente en la espalda. A la
exploracion fisica se observaron placas anulares de hasta
3cm de diametro formadas por papulo-vesiculas eritema-
tosas de 1-2mm con distribucion herpetiforme localizadas
en la espalda (fig. 1). No mostré afectacion de muco-
sas, y el signo de Nikolsky fue negativo. En el estudio
histologico de una de las lesiones se observd espongio-
sis neutrofilica. El estudio de inmunofluorescencia directa
(IFD) mostré depositos intercelulares de inmunoglobulina
G (IgG), siendo negativa para C3 (fig. 2). Los examenes
complementarios solicitados incluyendo hemograma, bio-
quimica general con perfil hepatico y renal, serologia de
hepatitis B, hepatitis C y virus de la inmunodeficiencia
humana fueron normales o negativos. El estudio de auto-
inmunidad por Enzyme-Linked ImmunoSorbent Assay (ELISA)

Figura 1 Imagen clinica. Lesiones papulo-vesiculosas de base
eritematosa y morfologia anular afectando a la espalda.
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resultd positivo para anticuerpos anti-desmogleina 1 a titulo
1/80 (negativo si< 1/10) y anti-desmogleina 3 a titulo 1/30
(negativo si<1/10).

Correlacionando la clinica, el estudio histologico y
el patron de autoinmunidad, realizamos el diagndstico
de PH.

Previa deteccién de los niveles normales de glucosa
6-P-deshidrogenasa, se inici6 tratamiento con dapsona
oral 100mg/dia asociado a prednisona 60mg/dia, con
desaparicion en pocos dias de las lesiones cutaneas y el
prurito. Posteriormente se comenzd con reduccion de la
dosis de prednisona siendo suspendida totalmente tras
6 meses del inicio del tratamiento. En la actualidad la
paciente permanece asintomatica después de un afo,
siendo tratada exclusivamente con dapsona 100 mg/djia.

La clinica del PH es similar a la DH. Se caracteriza
por lesiones papulo-vesiculosas sobre una base eritema-
tosa de morfologia predominantemente anular, afectando
principalmente a tronco y area proximal de las extre-
midades. Las lesiones son muy pruriginosas. A diferencia
del pénfigo vulgar, la afectacion mucosa es excepcional'2.
Histologicamente destaca la presencia de espongiosis con
microabscesos subcorneos sin acantolisis. En el infiltrado
inflamatorio predominan los neutrofilos en el 20% de los
casos, los eosinofilos en otro 20% y un infiltrado mixto de
neutrofilos con eosinofilos en un 60%. La espongiosis neu-
trofilica denota un hallazgo precoz del PH. Sin embargo,
cuando existe acantolisis refleja una fase tardia del PH'->.
La IFD en el PH se representa como depositos intercelulares
de IgG, y menos frecuentemente de C3. El patrén de anti-
cuerpos para proteinas desmosomicas detectadas por ELISA
es anti-desmogleina 1, principalmente y con menor frecuen-
cia anti-desmogleina 3'. Es de destacar el estudio de Ishii
et al.” con 20 muestras de PH, donde 16 de ellas fueron posi-
tivas para anti-desmogleina 1, y 4 para anti-desmogleina 3,
pero en ninguna se detectaron ambos anticuerpos. Nuestro
caso destaca por ser el primero en la literatura consultada
con ambos anticuerpos anti-desmogleina 1 y 3 positivos.
Los anticuerpos en el pénfigo vulgar y pénfigo foliaceo
son patogénicos, cumpliendo la teoria de la compensacion
de desmogleinas, sin embargo en el PH esta teoria no se
cumple®®. Esto puede explicarse porque los anticuerpos en
el PH pueden reconocer una porcion menos importante de
la proteina y, por tanto, tener menor capacidad de inducir
acantolisis®. En concordancia con lo descrito en la litera-
tura, la ausencia de afectacidon mucosa en nuestro caso a
pesar de presentar anti-desmogleina 3 positivo puede expli-
car también que los anticuerpos en el PH tienen una menor
patogenicidad. No obstante, no podemos descartar que la
ausencia de afectacion mucosa se debio a la presencia de
titulos bajos de anti-desmogleina 3. Recientemente se estan
publicando nuevos casos de PH con un perfil inmunologico
diferente, con deteccion de anticuerpos anti-desmocolina
con o sin anti-desmogleina®’.

El diagnéstico diferencial del PH incluye la DH, el pénfigo
foliaceo, pénfigo IgA, penfigoide ampolloso y la dermatosis
IgA lineal'>. Se ha descrito asociaciones entre PH y neo-
plasias malignas o enfermedades autoinmunes, sin embargo
esta asociacion es rara y su verdadera relacion no esta
demostrada. El PH es una enfermedad de buen pronostico y
normalmente responde al uso de dapsona a dosis de 100-
300 mg/dia. De esta manera, la dapsona se considera el
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PENFIGO HERPETIFORME. DIFICULTAD DIAGNOSTICA

INTRODUCCION

El pénfigo herpetiforme (PH), es una variante peculiar de pénfigo, de baja incidencia y prevalencia (7% de los casos de pénfi-
go). Desde el punto de vista fisiopatolégico el PH se diferencia del pénfigo vulgar por la ausencia de acantolisis, la cual cuan-
do esta presente denota un grado avanzado de enfermedad, siendo a veces muy dificil realizar un diagnéstico adecuado. La
inmunofluorescencia directa es determinante en el diagnéstico mostrando depésitos de Ig Gy C3 en la superficie intercelular
intraepitelial. La deteccién de autoanticuerpos Ig G frente a desmogleina 1y con menos frecuencia frente a desmogleina 3,
es la prueba que se utiliza para realizar el diagnéstico junto con la inmunofluorescencia. Es importante realizar un diagnéstico
diferencial con otras enfermedades ampollosas como el penfigoide ampolloso, la dermatitis herpetiforme, el pénfigo Ig A, el
pénfigo vulgar o la dermatosis Ig A lineal.

CASO CLIiNICO

Presentamos el caso de una mujer de 43 afios que consulté por vesiculas y costras, minimas bien delimitadas, localizadas en
dorso,regién preesternal,frente y algunas erosivas en cuero cabelludo de varios meses de evolucion. No habia afectacion de
mucosas. El Signo de Nikolsky fue negativo.La AP mostré una ampolla intraepidérmica reepitelizada con espongiosis neutro-
filica, ylainmunofluorescencia mostré depésitos intercelulares de Ig Gy ausencia de fenémenos acantoliticos. La inmunoflu-
orescencia indirecta demostré positividad frente a desmogleina 1y 3.

DISCUSION

El diagndstico del PH como ocurrié en nuestra paciente, es dificil en los estadios iniciales, y puede confundirnos tanto clinica
como histopatologicamente, con otro tipo de entidades como el penfigoide o la dermatitis herpetiforme. A pesar de la baja
incidencia del PH, nos encontramos frente a un tipo de pénfigo que es importante reconocer, porque el curso de la enferme-
dad y tratamiento es diferente del pénfigo convencional.
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El pénfigo herpetiforme (PH) es una variante infrecuente de
pénfigo, con una incidencia del 6-7,3% dentro del grupo de
los pénfigos. Jablonkska, et al. establecieron los criterios
diagnosticos de PH en 1975, aunque ya habian sido descritos
casos clinicos similares con el nombre de dermatitis herpe-
tiforme (DH) en 1955. El PH se caracteriza clinicamente por
ser similar a una DH con un patron de autoinmunidad similar
al pénfigo’.

Una mujer de 43 anos sin antecedentes personales ni
familiares de interés acudié a nuestra consulta de der-
matologia por un cuadro clinico de lesiones cutaneas muy
pruriginosas, localizadas principalmente en la espalda. A la
exploracion fisica se observaron placas anulares de hasta
3cm de diametro formadas por papulo-vesiculas eritema-
tosas de 1-2mm con distribucion herpetiforme localizadas
en la espalda (fig. 1). No mostré afectacion de muco-
sas, y el signo de Nikolsky fue negativo. En el estudio
histologico de una de las lesiones se observé espongio-
sis neutrofilica. El estudio de inmunofluorescencia directa
(IFD) mostré depositos intercelulares de inmunoglobulina
G (IgG), siendo negativa para C3 (fig. 2). Los examenes
complementarios solicitados incluyendo hemograma, bio-
quimica general con perfil hepatico y renal, serologia de
hepatitis B, hepatitis C y virus de la inmunodeficiencia
humana fueron normales o negativos. El estudio de auto-
inmunidad por Enzyme-Linked ImmunoSorbent Assay (ELISA)

Figura 1 Imagen clinica. Lesiones papulo-vesiculosas de base
eritematosa y morfologia anular afectando a la espalda.
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resulto positivo para anticuerpos anti-desmogleina 1 a titulo
1/80 (negativo si< 1/10) y anti-desmogleina 3 a titulo 1/30
(negativo si<1/10).

Correlacionando la clinica, el estudio histolégico y
el patron de autoinmunidad, realizamos el diagnostico
de PH.

Previa deteccion de los niveles normales de glucosa
6-P-deshidrogenasa, se inicié tratamiento con dapsona
oral 100mg/dia asociado a prednisona 60mg/dia, con
desaparicion en pocos dias de las lesiones cutaneas y el
prurito. Posteriormente se comenzd con reduccion de la
dosis de prednisona siendo suspendida totalmente tras
6 meses del inicio del tratamiento. En la actualidad la
paciente permanece asintomatica después de un afo,
siendo tratada exclusivamente con dapsona 100 mg/dia.

La clinica del PH es similar a la DH. Se caracteriza
por lesiones papulo-vesiculosas sobre una base eritema-
tosa de morfologia predominantemente anular, afectando
principalmente a tronco y area proximal de las extre-
midades. Las lesiones son muy pruriginosas. A diferencia
del pénfigo vulgar, la afectacién mucosa es excepcional’?.
Histologicamente destaca la presencia de espongiosis con
microabscesos subcorneos sin acantolisis. En el infiltrado
inflamatorio predominan los neutrofilos en el 20% de los
casos, los eosindfilos en otro 20% y un infiltrado mixto de
neutroéfilos con eosinofilos en un 60%. La espongiosis neu-
trofilica denota un hallazgo precoz del PH. Sin embargo,
cuando existe acantolisis refleja una fase tardia del PH'>.
La IFD en el PH se representa como depositos intercelulares
de IgG, y menos frecuentemente de C3. El patron de anti-
cuerpos para proteinas desmosoémicas detectadas por ELISA
es anti-desmogleina 1, principalmente y con menor frecuen-
cia anti-desmogleina 3'. Es de destacar el estudio de Ishii
et al.” con 20 muestras de PH, donde 16 de ellas fueron posi-
tivas para anti-desmogleina 1, y 4 para anti-desmogleina 3,
pero en ninguna se detectaron ambos anticuerpos. Nuestro
caso destaca por ser el primero en la literatura consultada
con ambos anticuerpos anti-desmogleina 1 y 3 positivos.
Los anticuerpos en el pénfigo vulgar y pénfigo foliaceo
son patogénicos, cumpliendo la teoria de la compensacion
de desmogleinas, sin embargo en el PH esta teoria no se
cumple®®. Esto puede explicarse porque los anticuerpos en
el PH pueden reconocer una porcion menos importante de
la proteina y, por tanto, tener menor capacidad de inducir
acantolisis®. En concordancia con lo descrito en la litera-
tura, la ausencia de afectacion mucosa en nuestro caso a
pesar de presentar anti-desmogleina 3 positivo puede expli-
car también que los anticuerpos en el PH tienen una menor
patogenicidad. No obstante, no podemos descartar que la
ausencia de afectacion mucosa se debid a la presencia de
titulos bajos de anti-desmogleina 3. Recientemente se estan
publicando nuevos casos de PH con un perfil inmunologico
diferente, con deteccion de anticuerpos anti-desmocolina
con o sin anti-desmogleina®’.

El diagnostico diferencial del PH incluye la DH, el pénfigo
foliaceo, pénfigo IgA, penfigoide ampolloso y la dermatosis
IgA lineal'”. Se ha descrito asociaciones entre PH y neo-
plasias malignas o enfermedades autoinmunes, sin embargo
esta asociacion es rara y su verdadera relacion no esta
demostrada. El PH es una enfermedad de buen pronostico y
normalmente responde al uso de dapsona a dosis de 100-
300mg/dia. De esta manera, la dapsona se considera el
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