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RESUMEN

Introduccion: la dermatosis pustulosa subcérnea o enfermedad de Sneddon-
Wilkinson, es una enfermedad poco comun, que se distingue por puUstulas flacidas,
recurrentes y coalescentes; su mecanismo etiolégico no esta del todo dilucidado, pero
se relaciona con la presencia de enfermedades neoplasicas o inmunoldgicas.
Presentacion del caso: se presenta el caso de un nifio de 4 afios de edad, que
acude a consulta de Dermatologia del Hospital Andino de Chimborazo, con
manifestaciones clinicas que permiten hacer el diagndstico de dermatosis pustulosa
subcérnea.

Conclusiones: la enfermedad de Sneddon-Wilkinson es una afeccion rara que se
presenta frecuentemente en pacientes femeninas de 40 afios y méas. Se caracteriza
por una amplia diversidad de manifestaciones cutaneas que dificultan el prondstico y
la evolucion del paciente. Esta enfermedad, cuando se presenta en nifios, puede
confundirse con otras afecciones que cursan con exantemas cutaneos.

Palabras clave: dermatosis pustulosa subcdrnea; enfermedad de Sneddon-
Wilkinson; dermatosis vesiculobulosa.

ABSTRACT

Introduction: subcorneal pustular dermatosis or Sneddon-Wilkinson disease is a rare
iliness characterized by recurrent, coalescent and flaccid pustules; its etiological
mechanism is not totally known, but it is related to neoplastic or immunological
diseases.
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Case presentation: a four-year old child who went to the dermatology service of
Hospital Andino de Chimborazo. He presented with clinical manifestations that allow
making the diagnosis of subcorneal pustular dermatosis.

Conclusions: Sneddon-Wilkinson disease is a rare illness that frequently occurs in 40
years-old and older women. It has a wide range of skin manifestations that makes
prognosis and recovery of patient difficult. When it appears in children, it may create
confusion with other illnesses having skin exanthemas.

Keywords: subcorneal pustular dermatosis; Sneddon-Wilkinson disease; vessical
bullous dermatosis.

INTRODUCCION

La dermatosis pustulosa subcérnea (DPS) es una enfermedad rara, de evolucion
cronica, descrita por primera vez en 1956. Epidemiolégicamente se reporta con mayor
frecuencia en pacientes del sexo femenino, mayores de 40 afios, aunque han sido
reportados casos en nifios. Su patogenia todavia es desconocida, pero, por su base
inmunoldgica, se sospecha su asociacidon con enfermedades oncoldgicas y
reumatoldgicas; sin embargo, en muchos casos no se logra descubrir esta
asociacion.1-®

La DSP se caracteriza por la aparicion de pustulas flacidas, recurrentes y
coalescentes, que causan lesiones anulares, circinadas o serpiginosas, las cuales son
flaccidas, estériles, muy superficiales y de facil ruptura, por lo que evolucionan hacia
erosiones aisladas o agrupadas en figuras policiclicas y serpiginosas.3-®

Las lesiones iniciales suelen localizarse en la cara y region lateral de cuello, para
luego extenderse de preferencia al tronco, parte proximal flexora de las
extremidades, region submamaria y grandes pliegues. En la mayoria de los casos se
describe distribucidon simétrica en las axilas, cuello, raices de los miembros, region
submamaria y la piel adyacente. Por su base inmunolégica, se sospecha su asociacion
con enfermedades oncolégicas y reumaticas; sin embargo, en muchos casos no se
logra establecer esta asociacion.?+7:8

El diagndstico de la enfermedad se basa en las manifestaciones clinicas (lesiones
dérmicas), y se corrobora mediante estudios histopatoldgicos. Se describe que el
diagnoéstico diferencial debe realizarse con otras entidades que cursan con cuadros
similares, como es el caso de la psoriasis pustulosa, el pénfigo foliaceo, el pénfigo por
IgA, la dermatitis herpetiforme, el impétigo ampollar, el eritema multiforme y el
eritema necrolitico migratorio; estas afecciones también cursan con diferentes
estadios de lesiones cutaneas, pero se diferencian en los hallazgos
histopatoldgicos.*>7

Se reporta como tratamiento de eleccion el uso de dapsona, aunque deben utilizarse
otras medidas encaminadas a mejorar las condiciones locales con el uso de
tratamientos topicos. Se evolucion es hacia la cronicidad, y se describe un tiempo
promedio de duraciéon de la enfermedad de 5,8 afios. Se plantea que los casos que se
extienden de este periodo, y sobre todo los pediatricos, tienen a desarrollar
posteriormente una psoriasis pustulosa clasica, o una psoriasis vulgar.46-8
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Teniendo en cuenta lo infrecuente de la aparicién de la enfermedad, lo atipico de su
presentacion en edades infantiles, las complicaciones estéticas que suele dejar como
secuela, y la no existencia de reportes de este tipo en el Ecuador, es que se decide
presentar este caso, con el objetivo de dar a conocer los elementos semioldgicos que
permiten llegar al diagndéstico de la enfermedad de Sneddon-Wilkinson.

PRESENTACION DEL CASO

Paciente de 4 afios de edad, sexo masculino, con antecedentes personales y
familiares de buena salud. Acude a consulta de Dermatologia del Hospital Andino
Chimborazo por presentar lesiones vésico pustulosas, con contenido purulento, en el
abdomen y la raiz de las extremidades, de 10 dias de evolucién, acompafiado de
prurito y ardor, con buen estado general. Destaca la madre que ha presentado
cuadros similares en otras ocasiones, afectando, incluso, el cuello, y que las lesiones
mejoran, y a veces hasta desaparecen, después de tratamientos locales.

Al examen fisico se observaban multiples vesiculas flaccidas ubicadas
predominantemente en el abdomen, el pubis y la parte proximal de los miembros
inferiores. Esas lesiones, que se asientan sobre una piel eritematosa, se caracterizan
por la presencia de material purulento en la parte inferior de la ampolla, y contenido
seroso en la parte superior. También se observaban areas erosivas y costras
negruzcas (figura 1).

Foto tomada por los autores.

Fig. 1. Lesiones ampollares, pustulosas, costrosas y erosivas en el
abdomen, el pubis v la parte proximal de los miembros superiores.
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Se realizaron una serie de examenes complementarios para tratar de establecer
relacidon con otras afecciones, los cuales resultaron negativos, y no se pudo, hasta
este momento, encontrar relacion con enfermedades reuméticas u oncoldgicas. El
estudio histopatoldgico reveld: espongiosis epidérmica y presencia de pustula
subcoérnea llena de neutrdfilos con ocasionales eosindfilos; la dermis subyacente
presentaba infiltrado inflamatorio perivascular superficial mixto, elementos estos que
confirman el diagnostico de DPS (figura 2).

el
.

\ull't.'-'.'

Foto tomada por los autores.

Fig. 2. Estudio histopatoldgico que revela espongiosis epidérmica y
presencia pdstula subcdrnea liena de neutrafilos.

Una vez realizado el diagnodstico de DPS, se inicia el tratamiento con prednisona a
dosis de 2 mg/kg/dia, antihistaminicos orales y fomentaciones emolientes,
evolucionando satisfactoriamente. Se la adicioné dapsona a razén de 1 mg/kg/dia, y
se ha ido disminuyendo paulatinamente la dosis de esteroides, sin haber aparecido
nuevos brotes de la enfermedad en los ultimos 4 meses. En estos momentos el
paciente se encuentra en seguimiento por consulta externa de Dermatologia.

DISCUSION

La pustulosis subcornea de Sneddon-Wilkinson es una enfermedad infrecuente,
cronica y recidivante, que por su poca frecuencia de aparicion, se encuentra dentro
del grupo de enfermedades raras.?#?6:°

Se describe que la enfermedad afecta con mayor frecuencia al sexo femenino, y en
edades que se situan alrededor o después de los 40 afos, asi que los reportes
infantiles son infrecuentes,®1° lo cual no corresponde con este descrito, en el cual se
presenta la enfermedad en un nifio de solo 4 afios de edad, aunque otros estudios
también informan sobre aparicién de la DPS en edades tempranas de la vida.?>*®°

La localizacioén inicial de las lesiones cutaneas ha sido descrita en la cara y la regiéon
lateral del cuello, lo cual no se refleja en este caso, aunque es de destacar que existe
el antecedente de brotes previos que pudieran tener involucrados a estos sitios como
afectados con anterioridad.%-12
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En concordancia con lo descrito en la literatura, las lesiones se presentaron como
pustulas flaccidas estériles, que se asientan sobre una piel sana o levemente
eritematosa, que se destechan con facilidad, y evolucionan a lesiones erosivas, que se
agrupan y adoptan patrones serpiginosos o anulares; las vesiculas presentan
contenido purulento en su interior, el cual, por declive, se localiza en la mitad inferior
de la pUstula, y permanece en su mitad superior un liquido claro seroso que da el
aspecto denominado half-half, por esta clasica distribucion.®-1*

El diagndstico se realizé teniendo en cuenta las manifestaciones dermatoldgicas y los
hallazgos anatomopatoldgicos. Se realizé el diagndstico diferencial con otras
entidades que cursan con afeccién dérmica similar, dentro de las cuales se destaca el
pénfigo por IgA, sobre el cual, incluso, algunos autores sugieren que podria
corresponder a un subgrupo de esta enfermedad, debido a la similitud de las
caracteristicas clinicas e histoldgicas con la DPS; sin embargo, el pénfigo por IgA
presenta en la inmunoflurescencia directa depdsitos intercelulares de IgA contra la
desmocolina, a diferencia de la pustulosis subcérnea, en la cual no estan presentes
los depdsitos de IgA.711:12

Se plantea la asociacion de esta enfermedad con otras enfermedades de origen
autoinmune, particularmente con las enfermedades reumaticas y oncoldgicas, aunque
en este caso, el examen fisico del paciente, los complementarios y otras pruebas
realizadas para el diagnéstico de estas enfermedades, no mostraron datos positivos
que permitan tener sospecha de aparicion de estas, aunque se mantiene la busqueda
activa de elementos de sospecha de enfermedades oncoldgicas o reumaticas.*316

El uso de esteroides en fase aguda, y de dapsona posteriormente, se describe como
tratamiento de primera linea en estos casos. En este paciente la respuesta al
tratamiento inicial con prednisona fue satisfactoria, al aprovechar el efecto
antiinflamatorio del medicamento. Se inicié oportunamente el tratamiento con
dapsona, y hasta el momento, la evolucion ha sido favorable, sin la aparicion de
nuevos brotes.’

Como se describe, la DPS cursa con variada sintomatologia de afectacion cutanea, lo
cual puede dificultar su diagndstico. Conocer sus caracteristicas semioldgicas, asi
como el patréon de afectacion, es de vital importancia para llegar al diagnéstico de la
enfermedad, evitar las secuelas estéticas y la disminucion de la percepcion de la
calidad de vida relacionada con la salud que esta enfermedad provoca en los
pacientes que la padecen.

Se concluye que la DPS es una afeccion rara que se presenta frecuentemente en
pacientes femeninas de 40 afios y mas, se caracteriza por una amplia diversidad de
manifestaciones cutaneas que dificultan el pronéstico y la evolucion del paciente. Esta
enfermedad, cuando se presenta en nifios, puede confundirse con otras afecciones
gue cursan con exantemas cutaneos.

Los autores no refieren conflictos de intereses en la realizacion del estudio.
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