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PENFIGO CRONICO BENIGNO FAMILIAR

Historia y Sinonimia.

El pénfigo crénico benigno familiar (PCBF) es una genodermatosis ampollosa,
autosémica dominante, que afecta principalmente los pliegues, de evolucidn crénica y
por brotes.

Henri Gougerot describio junto con Allée en el afio de 1933 a un nifio de 4
anos de edad que presentaba ampollas pruriginosas, las cuales contenian un fluido
claro; el padre del nifio quien contaba con 38 anos de edad, refirid6 haber presentado el
mismo tipo de lesiones, por lo que se planted que se trataba de
epidermolisis bulosa hereditaria de Brocq-Duhring; en estos dos

casos no se realizd estudio histoldgico.

En 1938 durante el encuentro de la Sociedad de Dermatologia del
suroeste, el Dr. Richard Allyson presentd a un hombre de 50 afios

con lesiones ampollosas cerca de la axila, pliegues, ingles y cuerpo

qgue habia desarrollado en forma periddica durante 20 afos, éste
paciente tenia un hermano de 30 afos de edad que habia presentado unas lesiones

similares.?

En marzo de 1939, Pels y Goodman® publican un articulo denominado “Criterios
para el diagnéstico histolégico de la queratosis folicular”, en donde describen una

entidad ampollosa a la que denominaron enfermedad de Darier vesiculosa.

En Abril de 1939*, los hermanos William Howard Hailey y Hugh Edward Hailey;,
originarios de Hartwell Georgia y dermatélogos en la Escuela de Medicina de la
Universidad de Atlanta, realizan la primera comunicacién del PCBF, al describir
lesiones cronicas en el cuello de dos
hermanos, uno de 35 y el otro de 38 afios

de edad. Estas lesiones se parecian

clinicamente a las del impétigo vulgar, pero
ademas en los bordes de las mismas se

presentaba el signo de Nikolsky. Los
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hermanos Hailey habian leido la descripcion de Allyson y encontraron que todos los
pacientes descritos tenian familiares con el mismo problema, asi que describieron las
caracteristicas y evoluciéon en 21 pacientes de 4 generaciones en las familias de los

afectados

También durante 1939, Ayres y Anderson describen a cinco pacientes con la
enfermedad, pero por su semejanza con la dermatitis repens, la llamaron dermatitis

herpetiforme repens recurrens y la consideraron una nueva entidad dermatoldgica.’

Posteriormente Becker y Obermayeren en 1940, le denominan disqueratosis
bulosa hereditaria al realizar la descripcion de una familia con 27 miembros afectados

en tres generaciones.®

Franks yTraub en 1941, comunican dos casos de una enfermedad a la que le
asignan el nombre de dermatosis bulosa crénica familiar y sugieren se reconozca como

una nueva entidad.”

En 1942 Franck y Rein comunican tres casos y le llaman dermatosis

disqueratoide.?

Pinkus y Epstein presentan un caso en 1946 y son los primeros que mencionan los

cambios histopatoldgicos y la llaman acantolisis crénica recurrente.’

En 1950, Gougerot'® escribe un boletin a la Sociedad Francesa de Dermatologia,
en donde pide que se reconozca que fue el primero en realizar la descripcion del PCBF;

por este hecho en Francia se reconoce como enfermedad de Gougerot-Hailey-Hailey."

Degos en 1953, clasifica la enfermedad clinicamente en el tipo Gougerot y el

tipo Hailey-Hailey.

En 1962, Palmer y Perry realizan un estudio completo de la enfermedad al

revisar 23 pacientes de la Clinica Mayo."
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En 1994 mediante analisis de ligamiento, lkeda localiz6 el locus para la
enfermedad en el brazo largo del cromosoma 3, entre los marcadores microsatélite
D3S1589 y D3S1316."

Bernhard realiz6 en 1995 un analisis de ligamiento de la misma region a mayor
resolucion, localizando la regidon entre los marcadores microsatélite D3S1589 vy
D3S1290, en 3g21-g24.™

En 2006 Szigeti, caracteriza la arquitectura del gen, y se le denomina ATP2C1

(ATPasa transportadora de calcio tipo 2C)."
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Epidemiologia

No se conoce la prevalencia exacta sobre la enfermedad de Hailey-Hailey. No

16
l.

hay predominio de raza y afecta a ambos sexos por igual.”® Sin embargo en un estudio

realizado en Tunez predominé el sexo femenino."’

La edad de inicio y la expresividad varian de forma considerable entre los
miembros afectados de una familia.”® La enfermedad no se manifiesta antes de la
pubertad y la edad de inicio es en la adolescencia o en adultos jévenes, generalmente

entre los 15 y 25 afios de edad.

En el 70% de los casos hay evidencia familiar del padecimiento y puede

9

observarse en varios miembros de una familia;1 como se demuestra en el estudio

realizado por Pefaloza, donde se afectaron doce integrantes de una misma familia.
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Etiopatogenia

Inicialmente se describié un defecto epidérmico, determinado genéticamente por
falla en la sintesis o maduracién del complejo tonofilamento-desmosoma, lo que
conlleva a acantolisis de la epidermis.?’ Posteriormente se postuld que el defecto
primario podria ser una anormalidad de los desmosomas en lugar de los tonofilamentos,
con microvellosidades frecuentemente ramificadas, cambios que se aludieron al

transporte de membrana.?’

Existen mutaciones en el gen que codifica la Ca?* ATP asa asociada con el
Golgi (ATP2C1), lo que conduce a una sefializacion anémala del Ca** intracelular que

provoca principalmente una pérdida de adhesidn celular en el estrato espinoso.?

Este gen codifica el homoélogo humano de una bomba ATP que retiene calcio en
el aparato de Golgi de las levaduras. La proteina que codifica, denominada hSPCA1,
pertenece a la familia de las ATPasas, las cuales estan encargadas de llevar a cabo el

transporte de calcio tipo fosforilacion en mamiferos.?®

Mediante ensayos de expresion, se ha determinado que la haplo-insuficiencia es
el mecanismo mediante el cual se explica la enfermedad de Hailey-Hailey, ya que la
expresion del transcrito no se modifica en queratinocitos de pacientes con la

enfermedad, pero si el nivel de expresion de la proteina. 242>%

La regulacién de calcio esta alterada en los queratinocitos de los pacientes
afectados con la enfermedad.? El aumento de calcio induce la transcripcion de ATP2A2
y ATP2C1, mediante la promocion del cumulo del factor de transcripciéon Sp1, el cual se
une a elementos potenciadores en cis que se unen al promotor del gen ATP2C1, lo que
provoca que aumente la cantidad de transcrito. El hecho de que disminuyan los niveles
de calcio en la enfermedad, activa respuestas a proteinas no plegadas que pueden
llevar a apoptosis de la célula; lo que da lugar a alteraciones en la glucosilacion de

proteinas y a la degradacién de proteinas asociadas al reticulo endoplasmico.
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También se ha determinado, que el gradiente de calcio en las capas de la
epidermis cambia (normalmente es menor en la capa basal y aumenta en la capa
granulosa), y éste cambio es clave para la diferenciacion de los queratinocitos mediante
la interaccion del queratinocito con el espacio extracelular a través de los receptores de

calcio.?®

Otra consecuencia de las alteraciones en el gradiente de calcio, es la expresion
anormal de receptor ATP que conlleva a defectos en la diferenciacion lo que favorece la
tendencia a heridas y defectos en la queratinizacion.?® Se altera la funcion de barrera de
la piel, ya que el gradiente epidérmico de calcio no existe debido a la incapacidad del
queratinocito de almacenar calcio apropiadamente en la capa granular, lo que conduce
a una deficiencia en el aumento de calcio externo y falla en los desmosomas, lo que a

su vez se traduce en mayor vulnerabilidad a estimulos nocivos y acantolisis.*

La funcion de la SPCA1 (ATPasas de la via secretora de calcio) es promover
gue se mantengan los depdsitos de calcio en el aparato de Golgi, a concentraciones
cruciales para que se lleve a cabo el procesamiento de proteinas a través de la via

secretora.®'?

Otras alteraciones en la epidermis de pacientes con enfermedad de Hailey-Hailey,
son el agrupamiento aberrante de las proteinas desmoplaquina | y Il, asi como falta de
co-localizacion de estas con la proteina P2Y2. También se ha reportado el aumento de
citoqueratina 14 en toda la epidermis, y ausencia de citoqueratina 10 en queratinocitos
suprabasales. Las alteraciones de estas citoqueratinas se relacionan con defectos en la

diferenciacion de los queratinocitos.

Existe ademas, una localizacion anormal de otros receptores ATP como P2Y1,
P2Y2, P2X1 y P2X7. El receptor P2X7 se encuentra elevado en la membrana

citoplasmatica de células acantoliticas por lo que se relaciona con la apoptosis.®

Dentro de las alteraciones en las modificaciones postraduccionales, se ha
descrito la activaciéon de la cinasa C, que causa fosforilacion de desmoplaquina y

disrupcion de los desmosomas,
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Se describen dos subtipos clinicos de la enfermedad, la segmetario tipo 1,
debida a una mutacion heterocigota que causa una gravedad similar a la del fenotipo no
mosaico® y la segmentaria tipo 2, debida a una pérdida somatica del alelo salvaje que

conduce a homocigosidad segmentaria.®
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Cuadro Clinico

Las lesiones iniciales se desarrollan en general durante la segunda o tercera

década de la vida, pero pueden retrasarse hasta la cuarta o quinta.

La dermatosis se localiza principalmente en areas
intertriginosas, como los pliegues axilares e
inguinales, las caras laterales del cuello y la regién
perianal. Se afecta con menos frecuencia la piel
cabelluda, las fosas antecubitales y popliteas, el

tronco, la mucosa yugal y conjuntival.*®

En las mujeres, las regiones submamarias se afectan
con mayor frecuencia que el area vulvar,®” pero en esta
zona usualmente puede presentarse prurito o dolor

asociado.

La lesidn inicial consiste en una vesicula o ampolla
flacida de contenido seroso, que aparece sobre una piel
normal o eritematosa; éstas tienden a romperse con
facilidad por lo que a menudo pasan inadvertidas y tienen

la caracteristica de ser recurrentes.
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Las ampollas originan erosiones, maceracion y
costras que tienden a extenderse periféricamente
hasta producir un borde circinado; se pueden
observar en un examen cuidadoso la presencia de
pequefias vesiculas.®  El signo de Nikolski es

positivo en la vecindad de las lesiones y se pueden

presentar adenomegalias regionales.*

A la exploracion de los anexos se pueden observar bandas blancas
longitudinales asintomaticas en las ufias de la manos, no se aprecian alteraciones en la

superficie de éstas, pero si se han observado hemorragias en astilla.*’

10
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Histopatologia

La imagen microscopica del pénfigo cronico
benigno familiar es caracteristica.*’ A nivel de la capa
cornea se observa hiperqueratosis con paraqueratosis
focal, asi como acantosis irregular con alargamiento de

los procesos interpapilares.

El hallazgo histologico mas importante es la
acantolisis incompleta. Se forman pequefias separaciones suprabasales conocidas
como hendeduras o lagunas, posteriormente estas separaciones aumentan de tamafio y
dan lugar a la formacién de vesiculas y ampollas intraepidérmicas.*’. La persistencia de
unos pocos puentes intercelulares que mantienen unidas a algunas células de la
epidermis desprendida, dan un aspecto de “pared de ladrillos en ruinas,”**** fenémeno

bastante tipico de la enfermedad.

A pesar de la pérdida de los puentes intercelulares
muchas células del estrato espinoso son normales y
exhiben actividad mitética. Algunas células acantoliticas
son disqueratdsicas, pero tienen un nucleo bien definido y
preservan el citoplasma. Ocasionalmente se observan
cuerpos redondos y granos como en la enfermedad de

Darier.*

11
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En la cavidad de las ampollas se pueden observar células aisladas y agrupadas;
a menudo se aprecia hiperplasia epidérmica debida al
alargamiento de los procesos interpapilares. Las papilas
estan cubiertas por wuna o varias capas de

queratinocitos y pueden protruir dentro de la ampolla.

En ocasiones, hay numerosos neutréfilos en las
vesiculas o en la superficie de la costra
paraqueratdsica, donde también pueden encontrarse
bacterias. La dermis muestra un infiltrado celular

inflamatorio crénico, variable y superficial.

La inmunofluorescencia directa es negativa.
Ultraestructuralmente la ruptura de la adhesion celular se refleja en la disolucion de los
complejos desmosoma-tonofilamento, con la formaciéon de agregados perinucleares de

tonofilamento.

Los estudios de inmunohistoquimica confirman que las proteinas desmosdmicas
y las glicoproteinas son sintetizadas y distribuidas a los largo de la membrana

plasmatica y no incluyen la epidermis.

Todas las ﬁtoﬂnﬁ’as clinfcas e A fstoﬁr’ﬂz’ms
son cortesia de la

Dra. Gisela Navarrete Franco

12
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Diagnéstico Diferencial

Podemos dividir el diagnéstico diferencial en clinico e histoldgico; en el primer caso

se encuentran:

* Candidiasis

 Dermatitis por contacto.*®

* Liquen simple croénico.

* Pénfigo vulgar

* Enfermedad de Paget extramamaria
*  Psoriasis invertida®’

* Dermatitis atopica

En el histoldgico:

Enfermedad de Darier. Se puede diferenciar el PCBF de la enfermedad de Darier

porgue en ésta:

a) Se advierten lagunas y/o ampollas mas pequenas

b) La acantolisis es menos acentuada y se circunscribe a la epidermis
inferior, en particular a la regién suprabasal

c¢) La disqueratosis con formacion de cuerpos redondos y granos es

mucho mas obvia.

Se postulaba que el PCBF era una variedad vesicular de la enfermedad de
Darier, por la supuesta simultaneidad de las dos patologias en el mismo paciente y la
presencia de cuerpos redondos. No obstante, ahora se sabe que se trataba de casos de
enfermedad de Darier con lesiones vesiculares o de PCBF con disqueratosis. De hecho

en las familias afectadas solo se documenta uno de los dos cuadros.

13
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Pénfigo vulgar

A menudo la similitud con el pénfigo vulgar es sorprendente y algunas muestras
histolégicas son indistinguibles, sin embargo, la acantolisis en el pénfigo vulgar
usualmente se limita a la zona suprabasal, las células acantoliticas no estan tan bien
preservadas de manera que la epidermis desprendida es normal, sin aspecto de

“paredes de ladrillos en ruinas.”*®

Disqueratosis Acantolitica Papular de la vulva

Es de mencidén especial la disqueratosis acantolitica papular de la vulva; ya que
clinica e histolégicamente puede confundirse con el PCBF.

Se presenta como lesiones papulares de la vulva, se desarrolla principalmente
sobre los labios mayores, pero se han descrito también en canal anal y pene;
generalmente cursan asintoméaticas, no se observan fisuras, ni vesiculas; y las lesiones
pueden persistir por 6 afios aproximadamente. Histologicamente se observa
hiperqueratosis, paraqueratosis, despegamiento suprabasal con acantolisis, o que
podria sugerir PCBF, pero existe mayor disqueratosis lo que haria pensar en

enfermedad de Darier. %'

14
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Tratamiento

El tratamiento es limitado por tratarse de una genodermatosis, pero puede dividirse
en:

a) Explicacion. Es importante explicar al paciente que se trata de una

genodermatosis y que requiere de consejo geneético. De la misma manera se

deben explicar los factores que la exacerban y complican.

b) Medidas generales. Evitar fendmenos desencadenantes como el calor, la
sudoracion, etc. Se recomienda vestir ropas ligeras para evitar la friccion, la

sudoracion, y la humedad.

¢) Médico. Dependiendo de las caracteristicas clinicas, se consideran como
primer linea de tratamiento las lociones secantes, cremas emolientes o

queratoliticos.

* Antimicrobianos tépicos o sistémicos, se reservan cuando se agregan
infecciones secundarias
* Corticoides topicos. Estan referidos en la literatura como un tratamiento

eficaz en muchos pacientes que no responden al manejo inicial;>

para
minimizar los potenciales efectos secundarios como atrofia, estrias y
telangiectasias se han utilizado los de menor potencia.

* Corticoides intralesionales. Se menciona también que son utilizados
cuando la enfermedad es refractaria.

e Toxina botulinica.®®%

Como quimiodenervacion de las glandulas
sudoriparas.

» Tacrolimus tépico.”® Se ha descrito mejoria, aludiendo al mecanismo de
accion de inhibir la produccion de citocinas pro-inflamatorias, pero

Laffitte y Panizzon describen que realmente no se observa mejoria.*

15
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* Inmunosupresores como prednisona, ciclosporina a dosis de 2.8- 5 mg/kg
por dia®’, metotrexato y dapsona en personas gravemente afectadas se

limita a casos aislados.*®Ciclosporina tépica,*tacalcitol, y aspirina.

d) Quirargico. El tratamiento quirdrgico puede considerarse para la enfermedad
que no responde a las medidas generales ni al tratamiento tépico. Entre éstos se

incluyen la escisién amplia con aplicacién de injerto®y dermoabrasion,®’

e) Medios fisicos.

* Se ha descrito también vaporizacion de la epidermis con un laser
de CO2 de barrido o de erbio:YAG.*

* Se ha observado respuesta con luz pulsada.®®

* Terapia fotodinamica con &cido aminolevulinico por 3 hrs y luz roja

37 J cm? por 7.5 minutos.®

Estos abordajes eliminan la epidermis enferma y los nichos de fribroblastos
dérmicos hasta el nivel de la dermis media. La reepitelizacion aparece entre los 7 -14

dias.

16
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Evolucion

Son frecuentes tanto las remisiones completas como los brotes. La evolucion
clinica es dificil de predecir. Algunos refieren un atenuamiento de la enfermedad a edad

mas avanzada, mientras que otros aseguran que no hay cambios con la edad.

Las lesiones de la entidad pueden interferir en las actividades fisicas vy
profesionales. El olor fétido y el prurito se afiaden a la angustia social de los pacientes.
Dada la adhesién celular anémala en la epidermis, la friccion puede inducir nuevas
lesiones. El calor y la sudoracion suelen exacerbar esta enfermedad, por lo que los

pacientes notan aumento de las lesiones durante los meses estivales.

Es frecuente el desarrollo de lesiones vegetantes crénicas, humedas y en
ocasiones malolientes que pueden llegar a desarrollar fisuras dolorosas. La curacion de
estas lesiones sucede sin cicatrizacion y deja en forma residual hiperpigmentacion

postinflamatoria.

Pronéstico.

La expectativa de vida no se encuentra alterada; la alteracion de la integridad
estructural de la epidermis podria predisponer a los pacientes a infecciones secundarias
de tipo oncogénicos como el virus del papiloma humano; se han realizado algunas
descripciones de la aparicion de carcinoma epidermoide en pacientes con esta

enfermedad,® pero se ha considerado un hecho fortuito.®®

17
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Planteamiento del Problema.

Se sabe que el PCBF es una genodermatosis ampollosa, poco frecuente, que
por la forma de presentacion y cronicidad ocasionalmente plantea problemas de
diagnostico clinico. En cambio el estudio histopatoldégico es muy importante ya
que es el unico elemento fidedigno y caracteristico para realizar el diagnéstico.

Esto nos motiva a plantearnos la siguiente pregunta:

¢, Cual es la frecuencia y la correlacion clinico-patolégica del PCBF o Enfermedad
de HaileyHailey en el periodo comprendido de Enero de 1955 a Diciembre del
2009 (54 afos) en el Departamento de Dermatopatologia del Centro

Dermatolégico “Dr. Ladislao de la Pascua”?

Justificacion

No existen datos estadisticos y/o epidemiolégicos de esta entidad.

El Centro Dermatoldgico “Dr. Ladislao de la Pascua” se considera un gran

Centro de referencia de enfermedades cutaneas.

Por tal motivo es muy importante conocer en primer lugar la frecuencia de la
enfermedad en este Centro, asi como la correlacion clinico patolégica durante
los afios de servicio del Laboratorio de Dermatopatologia e insistir en el
conocimiento del PCBF para el mejor abordaje clinico que beneficiaria a los
pacientes.

18
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Objetivo general

1. Determinar la frecuencia de PCBF del total de biopsias enviadas al laboratorio de

Dermatopatologia de Enero de 1955 a Diciembre del 2009.

Objetivos especificos

1. Describir las caracteristicas clinicas de los pacientes con PCBF
2. ldentificar caracteristicas histoldgicas del PCBF.

3. Determinar el porcentaje de correlacion clinico-patologica.

Material y Método

Disefo

* Se realizard un estudio transversal, retrolectivo con un muestreo no
probabilistico de casos consecutivos, en donde se revisaran todas las solicitudes
histopatologicas de biopsias enviadas al Laboratorio de Dermatopatopatologia
del Centro Dermatolégico “Dr. Ladislao de la Pascua”, en el periodo
comprendido de Enero de 1955 a Diciembre del 2009 (54 afios) y que tengan el
diagnodstico de pénfigo cronico benigno familiar; de los cuales se recolectaran los
siguientes datos: numero de expediente, numero de estudio histopatologico,

edad, sexo, topografia, morfologia, evolucion y diagnéstico de envio.
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Criterios de inclusion

* Casos registrados en el Laboratorio de Dermatopatologia, con resultado
histopatologico de PCBF, durante el periodo de Enero de 1955 a Diciembre de
2009 (50 afos).

Criterios de exclusion

* Casos cuyo resultado histopatolégico no corresponda a PCBF durante el periodo
de estudio ya establecido.

* Reportes histopatolégicos de PCBF, sin archivo de datos clinicos.
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Definicion de Variables

Variables de Interés

Variable Definicion conceptual Definicion Escala Unidad de medida
operacional
Pénfigo Genodermatosis Localizar Cualitativa 0. Presente
crénico caracerizada por | diagnéstico clinico | Nominal 1. Ausente
benigno ampollas acantoliticas | e histologico en
familiar en pliegues archivos del
servicio de
dermatopato-logia
Estudio Principal estudio | Revisar en los | Cualitativa 0. Hiper-paraqueratosis
histologico dermatologico para | registros de | Nominal 1. Acantosis moderada
(biopsia) observar las | dermatopatolo-gia 2. Papilomatosis
caracteristicas el diagnostico 3. Hendeduras
celulares histopatologico de 4. Acantolisis incompleta
PCBF y sus 5. Infiltrado linfocitario
caracteristicas 6. Eosindfilos
microscopicas 7. Vasos dilatados
Correlaciéon | Término no estadistico | Se revisaran los | Cualitativa 0. Presente
clinico- para establecer la | diagndsticos de | Nominal 1. Ausente
patoldgica relacion entre las | envio de cada caso
caracteristicas y se observara si
macroscopicas con los | existe relacién con
hallazgos el diagnostico
microscépicos en una | histolégico
enfermedad
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Variables Antecedentes

lesiones observadas

hoja de datos

Variable Definicion conceptual | Definicion Escala Unidad de medida
operacional.
Edad Tiempo que una | Edad en afnos en el | Cuantitativa | AAos de edad
persona ha vivido | momento del | Continua
desde su nacimiento | estudio
Sexo Constitucién organica | Se  registra con | Cualitativa 0 Masculino
que distingue | base al sexo de | Nominal 1 Femenino
masculino y | asignacion social
femenino
Topografia Sitio anatémico | Se busca la | Cualitativa 0 Axi-ingl-cuello
donde se encuentra | descripcion en la | Nominal axi-ingl-cuello
la dermatosis. hoja de datos. perine
cuello
region perineal
4 ingl-submama,
abdomen
5 pcabell-cuell-
axilas, perine
6 Axilas, ingles
Axilas
Cuell-axi-suma-
perine-ingl
Morfologia Caracteristicas Se busca la | Cualitativa 0. Eritema, fisuras,
clinicas de las | descripcién en la | Nominal ulceracién

1. Vegetaciones

2. Eritema-escama
Maceracion
Liquenificacion

Pustulas

o o W

manchas
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Sintoma Referencia subjetiva | Se revisara en los | Cualitativo 0. Prurito
de un enfermo por un | lo referido por los Nominal
P P 1. Ardor
cambio que reconoce pacientes
como enfermedad 2. Dolor
3. Asintomatico
Tiempo de Tiempo transcurrido | Se revisaran los Cuantitativo 0. 1-2 afios
evolucién desde el inicio de la | datos en los Categorico 1 34
dermatosis hasta a | archivos
identificacion de la 2. 5-6
enfermedad 3. 7-8
4. 9-10
Diagndstico de Enfermedad probable | Se revisaran los Cualitativo 0. PCBF
envio determinada por el datos en los nominal .
1. Tifa de cuerpo
dermatogo clinico y archivos

enviada al servicio de

dermatopatologia

2. Pénfigo veget
Psoriasis
Pénfigo vulgar

Condilomas

o o W

Papilomatosis

confluente
7. Acantosis nigri
8. Liquen plano
9. Corticoestropeo
10.Cromomicosis
11.Pustulosis subc
12.Hidrosadenitis

13.Enf. Bowen
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Analisis estadistico.

* La descripcion de la variables sociodemograficas se efectuara utilizando
medidas de tendencia central y de dispersion.

*» Se estimara la prevalencia para cada afo respecto a la poblacion que se
atiende.

* Se realizara un descriptivo de la relacion clinico-patoldgica.

Recursos

Humanos:

* Un Dermatopatdlogo
* Un residente de Dermatopatologia

e Un maestro en ciencias

Materiales:

* Libretas de Archivo del servicio de Dermatopatologia
* 1 computadora
* 1 impresora

* papel, lapices, fotocopias etc.
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Financiamiento:

* Los recursos propios del Departamento de Dermatopatologia del Centro
Dermatolégico “Dr. Ladislao de la Pascua”, para el estudio y analisis de los
examenes correspondientes.

* Los gastos seran absorbidos por los investigadores.

Aspectos Eticos

De acuerdo a la Ley General de Salud corresponde a un estudio sin riesgo; ya
qgue no se hara ninguna intervencion a sujetos, sélo se revisaran archivos. Tampoco
tiene implicaciones, ya que una vez concluido el estudio se informara de los

resultados®’.
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Resultados

En un periodo de 54 anos, (1955-2009) se recibieron 72,761 biopsias de piel; de
las cuales 70 casos cumplieron los criterios de inclusién lo que representa el 0.96% del

total estudiado_ (cuadro y gréfica 1)

PENFIGO CRONICO BENIGNO FAMILIAR

Frecuencia n=70
Casos Incidencia
Periodo n=70 Biopsias X 10,000
1950 - 1960 0 408 0
1961 - 1970 0 2535 0
1971 -1980 4 7358 0.54
1981-1990 15 13255 1.13
1991 - 2000 37 25071 1.48
2001 - 2009 14 24134 0.58

Fuente: Archivo del Servicio de Dermatopatologia del CDP

PENFIGO CRONICO BENIGNO FAMILIAR

Frecuencia n=70
37
40
%)
o
D
S 30
[0}
o
o
Z 20 15 14
10 4
0
1970 -1980 1981 a 1990 1991 a 2000 2001 a 2009

Fuente: Laboratorio de Histopatologia del C.D.P.
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EPIDEMIOLOGIA
En el grupo de biopsias estudiadas se encontré que el 42.71% (32 casos)

correspondieron a pacientes del sexo masculino y el 54.3% (38 casos) al sexo

femenino.
PENFIGO CRONICO BENIGNO FAMILIAR
Sexo n=70
Sexo Casos %
Masculino 32 45.7%
Femenino 38 54.3%
Total 70 100.0%
PENFIGO CRONICO BENIGNO FAMILIAR
Pénfigo cronico benigno familiar
Sexo

n=70

38 casos (54%) 2 e (L

Fuente: Laboratorio de Histopatologia del C.D.P.
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En cuanto la edad, se observo un rango de 2 a 72 afios, con un promedio de

41.5% anos. El 88.5% tenian una edad entre los 20 y 60 afnos. (cuadro y grafica 3)

PENFIGO CRONICO BENIGNO FAMILIAR

Edad n=70
Edad Casos %
1a10 1 1.4%

11a20 1 1.4%
21a30 13 18.6%
31a40 26 37.1%
41 a 50 12 17.1%
51 a 60 11 15.7%
61a70 5 7.1%
> 70 1 1.4%
Total 70 100.0%
PENFIGO CRONICO BENIGNO FAMILIAR
Edad n=70
30 26
25
8 20
[72]
5 13
3 15
(@]
Z
10
5 2
0
<20 21a30 31a40 41 a50 51a60 > 60

Fuente: Laboratorio de Histopatologia del C.D.P.
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Caracteristicas Clinicas
La topografia mas encontrada de las lesiones en los pacientes con pénfigo

cronico benigno familiar fueron axilas, ingles y cuello.

PENFIGO CRONICO BENIGNO FAMILIAR

Topografia n=70
Descripcion Casos %
axilas - Ingles - cuello 23 32.8%
axilas -Ingles - cuello - region perineal 8 11.4%
Cuello 7 10.0%
Regién perineal 6 8.5%
Ingles-surco mamario y abdomen 6 8.5%
Piel cabelluda - cuello- axilas - region perineal 6 8.5%
axilas - Ingles 5 71%
Axilas 4 5.7%
Cuello - axilas - pliegues anticubitales - regién
perineal 3 4.2%
Ingles 2 2.8%
Total 70 100%

Fuente: Archivo del Servicio de Dermatopatologia del CDP
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PENFIGO CRONICO BENIGNO FAMILIAR

Topografia n=70

Area frecuente
67 (96%)
30 (42.9%)

Otros segmentos 3 (4%)

Fuente: Laboratorio de Histopatologia del C.D.P.

En cuanto a la morfologia, las lesiones que predominaron fueron eritema, fisuras

y ulceracion.
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PENFIGO CRONICO BENIGNO FAMILIAR

Morfologia
Morfologia Casos %
Eritema fisuras - ulceraciéon 33 47%
Vegetaciones 15 21%
Eritema y escama 11 16%
Maceracion 6 9%
Liguenificacion 2 3%
Pustulas 2 3%
Manchas 1 1%
Total 70 100%
Fuente: Archivo del Servicio de Dermatopatologia del CDP
PENFIGO CRONICO BENIGNO FAMILIAR
Penfigo crénico benigno familiar
Morfologia n=70
35
30
8
& o5
(6]
(0]
T 20
o
z 15
10
5

Eritema fisuras Eritemay Liquenificacion Manchas
- ulceracion escama

Vegetaciones Masceracion Pustulas

Fuente: Laboratorio de Histopatologia del C.D.P.
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SINTOMAS.
-Prurito-, fue el sintoma que se presenté en la mayoria de los pacientes lo que
corresponde al 28.57% (20 pacientes) y so6lo el 2.14% (15 pacientes) fueron

asintomaticos.

PENFIGO CRONICO BENIGNO FAMILIAR

Sintomatologian=70

Sintomas No. De Casos %
Prurito 20 28.57%
Ardor 14 20%
Dolor 9 12.85%

Asintomatico 15 21.42%
Total 70 100.0%

Fuente: Archivo del Servicio de Dermatopatologia del CDP

PENFIGO CRONICO BENIGNO FAMILIAR

Sintomatologia
n=70

20 26

25 21

20

14

15

No de casos

10

Prurito Ardor Dolor Asintomatico

Fuente: Laboratorio de Histopatologia del C.D.P.
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La evolucion de la enfermedad al momento del diagndstico histologico
presentéun rango de tiempo entre 1 a 10 afios. El periodo de tiempo mas frecuente fue

de los 3 a 4 anos lo que constituy6 el 44.3%

PENFIGO CRONICO BENIGNO FAMILIAR

Evolucién n=70
Evolucién en afos Casos %
1a2 25 35.7%
3a4 31 44.3%
5a6 10 14.3%
7a8 3 4.3%
9a10 1 1.4%
Total 70 100%

Fuente: Archivo del Servicio de Dermatopatologia del CDP

PENFIGO CRONICO BENIGNO FAMILIAR

Evolucion n=70

80% 20%

35 - 31

30 25

20

15 10

No de casos

10

la2 3a4 5a6 7a8 9a10 afos

Media 2
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HALLAZGOS HISTOPATOLOGICOS
Los hallazgos histologicos diagnosticos se presentaron en todas las biopsias, es
importante hacer notar que las diferencias histoldgicas se presentan de acuerdo a la

morfologia observada.

PENFIGO CRONICO BENIGNO FAMILIAR

Histopatologia n=70
Hallazgos Histopatologicos Casos Porcentaje
n %
Hiperqueratosis / paraqueratosis 65 92.85
Acantosis irregular moderada 70 100
Papilomatosis 15 21.42
Hendeduras intraepidérmicas 70 100
Acantolisis incompleta 70 100
Infiltrado linfocitario 69 98.57
Presencia de algunos eosindfilos 54 77.14
Vasos dilatados 44 62.85

Fuente: Archivo del Servicio de Dermatopatologia del CDP

PENFIGO CRONICO BENIGNO FAMILIAR

Hallazgos Histopatologicos n=70
70 70 70 69
65

70

60 54
8 50 44
0
8
o 40
©
[e)
= 3

15

20

10

0

Acantosis irregular Acantolisis Hiperqueratosis / Vasos dilatados
moderada incompleta paraqueratosis
Hendeduras Infiltrado Presenciade Papilomatosis

intraepidérmicas algunos eosindfilos

linfocitario
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El diagndstico de envio mas frecuente fue Pénfigo Créonico Benigno Familiar y en

segundo lugar tifia del cuerpo.

PENFIGO CRONICO BENIGNO FAMILIAR

Diagnostico de Envio

n=70

Diagnéstico de envio Casos %

PCBF 50 71.42%

Tifa de cuerpo 5 7.14%
Pénfigo vegetante 2 2.85%
Psoriasis 2 2.85%
Pénfigo vulgar 2 2.85%
Condilomas 1 1.42%
Papilomatosis Confluente 1 1.42%
Acantosis Nigricans 1 1.42%
Liquen plano 1 1.42%
Corticoestropeo 1 1.42%
Cromomicosis 1 1.42%
PustulosisSubcoérnea 1 1.42%
Hidrosadenitis 1 1.42%
Enfermedad de Bowen 1 1.42%
Total 70 100%

Fuente: Archivo del Servicio de Dermatopatologia del CDP
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PENFIGO CRONICO BENIGNO FAMILIAR

n=70

Pénfigo crénico benigno familiar

—_—

Pénfigo crénico benigno familiar

Correlacion clinico patologica

Enfermedad de Bowen
Hidrosadenitis
Pustulosis Subcérnea
Cromomicosis
Corticoestropeo
Liquen plano
Acantosis Nigricans
Papilosis Confluente

Oy

Condilomas

Pénfigovulgar 2

Psoriasis 2

Pénfigo vegetante 2
Tifa

Otros Diagndsticos

Fuente: Laboratorio de Histopatologia del C.D.P.
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DISCUSION Y CONCLUSION

A nivel mundial se describe al PCBF como una enfermedad poco frecuente y lo
pudimos constatar, ya que en 55 afios que abarca nuestro registro la frecuencia fue
menor al 1%. Si bien se refiere que no hay diferencia en cuanto al sexo,?® en nuestro
grupo observamos predominio en mujeres, similar a lo que describe Besmausly en su

estudio realizado en Tunez.%

Al reunir 70 pacientes con el diagnéstico de PCBF, nuestro estudio se convierte
en la serie de casos mas grande descrito en un mismo Centro Dermatoldgico; seguido
por el trabajo de Susan Burge quien realizé un estudio multicéntrico en el Reino Unido,
donde describe las caracteristicas clinicas, histoldgicas y el prondstico de 58 pacientes
con la enfermedad; sus descripciones al igual que la de otros autores que presentan
s6lo algunos casos no difieren con los resultados que nosotros observamos; la misma
autora comenta que muchos casos presentan dificultad para el diagndstico clinico; sin
embargo la correlacion clinico-patolégica en nuestro grupo fue superior al 70%, hecho
que cabe resaltar, dado que en ningun estudio predecesor se abordd este aspecto; al
respecto podemos comentar que existe un adecuado conocimiento de la entidad en

nuestro medio.

Para llegar al diagndstico definitivo, en todos los casos fue necesario la
realizacion de una biopsia de las lesiones; lo que reafirma la importancia del estudio
histopatoldgico en todos los pacientes como parte esencial y clave para la confirmacion

del diagnéstico.
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