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RESUMEN

La psoriasis es una enfermedad de la piel que se caracteriza por la presencia de lesiones
papuloescamosas. Se presenta la historia clinica de una mujer de 38 afios de edad quien
consultd por cuadro clinico de tres dias de evolucién, consistente en apariciéon subita
de lesiones tipo placas, eritematosas, descamativas, confluentes y generalizadas que
llegaron a comprometer mas del 90% de la superficie corporal total. Estas lesiones eran
de caracter pruriginoso y doloroso. La paciente present6 signos de respuesta inflamatoria
sistémica, dados por leucocitosis y taquipnea. Al revisar el caso, antecedentes, analisis
y estudios de laboratorio de la paciente, se consideré como impresiones clinicas: (A)
psoriasis pustulosa de Von Zumbusch, (B) Sindrome de Steven Johnson secundario a
ingesta de trimetropin-sulfametoxazol. La psoriasis pustulosa de Von Zumbusch es la
variante de la psoriasis generalizada con mas riesgo de complicaciones severas. Rev.
cienc.biomed. 2012;3(2):327-332
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SUMMARY

Psoriasis is a disease of the skin that is characterized by the presence of papular and
scaly lesions. It is a clinical history of a woman of 38 years old who consulted for
clinical manifestations of three days of evolution, consisting of sudden appearance of
lesions such as erythematous, desquamative, confluents and widespread plaques that
reached to compromise more than 90% of the total body surface. These lesions were
of pruriginous and painful character. The patient had signs of systemic inflammatory
response given by leukocytosis and tachypnea. To check the case, medical record,
analysis and laboratory exams of the patient, it was considered as Clinical- Impressions:
(A) Pustular psoriasis of Von Zumbusch. (B) Steven Johnson Syndrome secondary to an
ingestion of Trimethoprim-sulfamethoxazole. Pustular psoriasis of Von Zumbusch is the
variant of generalized psoriasis with more risk of severe consequences. Rev.cienc.
biomed. 2012;3(2):327-332
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INTRODUCCION

La psoriasis es una enfermedad de la piel que
se presenta con lesiones papulo-escamosas.
Su incidencia es entre 1 y 3 % en la poblacion
general. Una de sus variantes es la psoriasis
pustulosa generalizada, descrita por primera
vez en 1910 por Von Zumbusch, y conside-
rada como la mas agresiva de todas (1). Esta
enfermedad tiene inicio subito y comprome-
te el estado de salud de los pacientes de ma-
nera aguda con leucocitosis, hipocalcemia, e
hipoalbuminemia. Estudios complementarios
han demostrado recurrencia del cuadro Unica-
mente en pacientes con antecedentes de pso-
riasis en manejo con corticoesteroides o con
infecciones (1).

CASO CLINICO

Mujer de 38 afios de edad, natural de Pla-
neta Rica, Cérdoba, procedente de Agua de
Dios, Cundinamarca, comerciante, con ante-
cedentes de enfermedad de Hansen resuelta
y psoriasis vulgar nueve afios antes, en tra-
tamiento con metotrexate, dosis acumulada
de cinco gramos. La paciente consulta al Hos-
pital Universitario de La Samaritana, Bogota,
Colombia, el 9 de septiembre de 2011 por
presencia de cuadro clinico respiratorio de
veinte dias de evolucidon consistente en tos
y expectoracién blanquecina por lo que se le
solicita radiografia de térax con hallazgos de
hipertensién pulmonar pre-capilar e infiltra-
dos intersticiales basales. También fueron so-
lici-tados test de tuberculina y tomografia de
torax, sin hallazgos significativos, razén por
la cual se le da de alta y se decide estudiar
caso ambulatoriamente.

El 5 de Octubre de 2011 es remitida del
Centro Dermatoldgico Federico Lleras Acosta
al Hospital Universitario de La Samaritana
por cuadro de erupcion cutanea generalizada
asociado a prurito de la zona afectada. Al
revisar historia clinica y conocer tratamiento
previo con metotrexate, se considerd que la
paciente debia recibir tratamiento con terapia
bioldgica por persistencia de manifestaciones
cutaneas asociadas a dermatitis. Ademas
se inicia trimetropim/sulfametoxazol y se
decide dar de alta con valoracion por consulta
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externa con dermatologia en un mes para
evaluar evolucion.

La paciente consulta huevamente al servicio
de urgencias tres dias posteriores a su
egreso, por aparicion de placas eritematosas,
descamativas, confluentes, pruriginosas y
dolorosas, que comprometian mas del 90%
de la superficie corporal total.

Se encontraron signos de respuesta infla-
matoria sistémica: leucocitosis: 25.560
por milimetro cubico y taquipnea de treinta
respiraciones por minuto, por lo cual se solicitd
valoracién por el servicio de medicina interna
quienes consideraron posible sindrome de
Steven Johnson secundario a la ingesta de
trimetropim/sulfametoxazol, razén por la cual
se retird el medicamento y se inicid6 manejo
con gastro-proteccion, efecto antihistaminico
e hidrocortisona intravenosa.

Se solicitd valoracién nuevamente por el servi-
cio de dermatologia, donde consideraron que
el cuadro clinico podia coincidir con una pso-
riasis pustulosa (variante de Von Zumbusch)
teniendo en cuenta el antecedente de psoria-
sis de la paciente. Se solicitan pruebas de fun-
cion hepatica y biopsia hepatica las cuales no
arrojaron datos concluyentes. Se inicia ciclos-
porina, 200 miligramos, cada dia por via oral.
Al transcurrir el primer dia de tratamiento, la
paciente refiere dolor en lesiones dérmicas por
lo que se inici6 morfina endovenosa tres mili-
gramos cada cuatro horas. A los tres dias fue
valorada por dermatologia y se sugiere que
la exacerbacion presentada podia ser secun-
daria a un efecto de rebote por el uso de la
hidrocortisona endovenosa administrada para
el control de la respuesta inflamatoria de la
dermatitis, razén por la cual se decidi6 iniciar
acitetrina de 40 miligramos, cada dia, via oral.

A los quince dias de hospitalizacién y ante
evolucion clinica satisfactoria, se decide dar
de alta con recomendaciones generales,
signos de alarma, formula de antihistaminico,
calamina toépica, ciclosporina de 200 mili-
gramos, via oral, cada dia y acitetrina 40
miligramos via oral, cada dia. Diagndstico de
egreso: psoriasis pustulosa, variante de Von
Zumbusch (Ver figuras).
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DISCUSION

La psoriasis tipica se caracteriza por presencia
de placas eritematosas cronicas cubiertas por
escamas grises (plateadas) o blanquecinas
(1). Las tasas de prevalencia oscilan entre 0.6
- 4.8%. Un estudio de base poblacional en los
Estados Unidos estima que la prevalencia de
la psoriasis fue de 2.5% en los caucdsicos y
de 1.3% entre los afroamericanos (2). Se han
evidenciado dos picos de incidencia en las
edades de presentacion de esta enfermedad:
uno entre los 20 y 30 afos y otro entre los 50
y 60 afios (2).

La enfermedad se caracteriza por hiperplasia
de queratinocitos de la epidermis, generando
una hiperqueratosis que se asocia a infiltracion
de células inflamatorias y angiogénesis (1). Se
manifiesta clinicamente por el engrosamiento
de la piel con areas descamativas, con placas
eritematosas, distribuidas ampliamente por
el cuerpo, con mayor predominio en codos,
rodillas, borde de implantacién del pelo, cuero
cabelludo, espalda y abdomen (1).

La psoriasis tiene un componente genético
muy importante, por lo que se considera
poligénica y multifactorial. Se han identifi-
cado los genes PSORS en 15 diferentes
cromosomas relacionados con la enfermedad.
El mas frecuente es el PSORS-1, situado en el
cromosoma 6p21 ligado fuertemente al HLA
Cw*0602 (3).

i Tabla N° 1.
FORMAS CLINICAS DE LA PSORIASIS

Tipo | Edad Incidencia Asociacion antigeno
P familiar de HLA Cw*0602

I <40 |Frecuente Fuerte

II >40 |No frecuente |Débil

La probabilidad de presentacion de psoriasis
en hijos con padres enfermos, es la siguiente:
con un padre afectado: 14%. Ambos padres
afectados: mas del 40% (3).

Se ha sefalado que la psoriasis tiene relacion
con la diabetes mellitus y la enfermedad
inflamatoria intestinal (Crohn), aunque no
es clara la relacion genética ni la explicacion
fisiopatoldgica por la cual se da dicha
correlacion (3).
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Hay diferentes tipos de psoriasis, lo que hace
dificil la aproximaciéon a los pacientes con
lesiones cutaneas. Es de gran importancia
definir las caracteristicas de cada una de las
variantes, los sitios de mayor compromiso,
los factores asociados a su presentacion
como infecciones o medicamentos (1).

Los siguientes son tipos de psoriasis: (A)
Psoriasis inversa, las lesiones aparecen con
frecuencia en los pliegues cutaneos y no
son de caracter descamativo. (B) Psoriasis
eruptiva guttate, se caracteriza por la
presencia de pequefias lesiones (placas o
papulas) eritematosas descamativas que
tienen aspecto de gota por lo que recibe el
nombre. (C) Artritis psoridsica, manifestacion
cutanea que afecta aproximadamente al 5%
de los pacientes que cursan con artritis. Se ven
afectadas las ufias, con mayor compromiso
las de los dedos de las manos que de los pies,
sin embargo no es patognoménicas de este
tipo. Pueden verse en otros tipos también.
(D) La dermatitis psoridsica, asociada al
pafal es la variante con mayor incidencia en
niflos menores a los dos afios. (E) La psoriasis
pustulosa puede ser localizada o generalizada.
La generalizada se caracteriza por la presencia
de dreas eritematosas con presencia de
pustulas estériles que pueden confluir. Hay
tipos segun la ubicacion de las lesiones: la
pustulosis palmoplantar, la acrodermatitis
supurativa continua, la psoriasis pustulosa
circinada y anular, la psoriasis pustulosa
juvenil e infantil y la psoriasis pustulosa del
embarazo (1,4).

En la psoriasis pustulosa se pueden presentar
algunas complicaciones. Las mas importantes
son: hipoalbuminemia, hipocalcemia, necro-
sis tubular aguda, dafio hepatico, trombosis
venosa profunda, tromboembolismo pul-mo-
nar, infeccion, artritis, sindrome de malabsor-
ciéon, distrés respiratorio y falla multiorganica.
Es usual observar: Linfopenia con leucocito-
sis, hipoalbuminemia con hipocalcemia, eri-
trosedimentacidon acelerada, creatininemia y
uremia elevada (1).

La psoriasis pustulosa generalizada aguda de
Von Zumbusch tiene las mismas caracteris-
ticas de presentaciéon de pustulas con base
eritematosa, que puede estar asociado a
manifestaciones sistémicas como fiebre en
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pacientes con antecedentes de psoriasis. La
duracion de las lesiones cutaneas por lo ge-
neral tarda dias o semanas, aun teniendo un
manejo adecuado. También se ha asociado
su aparicion a otros tipos de factores como
farmacos irritantes e infecciones. Al estudiar
estas lesiones a través de biopsia, se eviden-
cian pustulas foliculares, infiltrados linfo-his-
tocitario peri-vasculares con paraqueratosis
y alargamiento de las crestas epidérmicas
(5,6). Aguellos pacientes que cursan con le-
siones cutaneas de este tipo asociados a cua-
dros infecciosos o a farmacos sin presencia
de antecedente de psoriasis como tal, cursan
una variante alterna de la psoriasis pustulosa,
que es denominada exantematica (6,7).

El manejo farmacoldgico de la psoriasis fue
encontrado por azar o utilizado de manera
empirica (1). El objetivo principal es reducir
las lesiones corporales y prolongar las remi-
siones, manteniendo el margen de seguri-
dad de los agentes empleados (2). Después
de identificar la relacién en su patogénesis
con el sistema inmunitario, se introdujeron
en el manejo nuevas terapias como las bio-
l6gicas (inhibidores del TNFalfa), fumarato
y ciclosporina, conocidos por su efecto in-
munosupresor (1,3,6). La dermatologia es
la especialidad que se encarga de tratar las
afecciones psoriasicas, establecen el trata-
mientos segun el compromiso (extension de
las lesiones), tipos de lesiones, localizacion
de lesiones, comorbilidades y estableciendo
terapias de corto o largo plazo (1,3,5).

Es dificil llegar a este diagnodstico por las di-
versas patologias que pueden debutar con un
cuadro similar. Sus manifestaciones clinicas
no son patognomaonicas, por lo que complican
la aproximacién del paciente que lo presen-
te. Uno de los diagnésticos diferenciales para
esta enfermedad, mencionado en el caso de
la paciente que se reporta, es el sindrome de
Steven Johnson (SSJ), necrosis epidérmica
toxica, las reacciones graves idiosincraticas,
por lo general provocadas por medicamentos,
que se caracterizan por lesiones mucocuta-
neas, fiebre y posteriormente necrosis y des-
prendimiento de la epidermis (6-10).

La incidencia del SSJ] es variable, va desde
dos a siete casos por millén de personas por
afio, se puede presentar a cualquier edad,

sin embargo se ha descrito una media que
oscila entre los 25 a 47 afios de edad. Uno
de los farmacos que desencadenan este
cuadro es el trimetropim/sulfametoxazol,
antibidticos antagonistas del folato. En el
caso la paciente presentada habia recibido
este farmaco por lo que se consideré como
diagnéstico probable (11).

El SSJ se caracteriza por afecciéon de menos
del 10% de la superficie corporal, malestar
general, fiebre y aparicion subita de maculas
eritematosas y placas, las cuales progresan
a necrosis epidérmica. Hay compromiso
de las mucosas (oral, genital, oftalmica)
en un 92-100% de los casos (11,12). El
tratamiento para el SSJ] consta de un manejo
multidisciplinario, similar al del paciente con
guemaduras, se enfoca la atencién al manejo
de heridas, control de liquidos y electrolitos,
apoyo nutricional, cuidado ocular, control
de signos vitales especialmente de la
temperatura, control del dolor y tratamiento
antibiotico profilactico con el fin de evitar
sobreinfecciones (11-13).

Pese que en este caso se consideraron como
diagndsticos iniciales la psoriasis pustulosa
Von Zumbusch y el sindrome de Steven
Johnson tras la ingesta de trimetropim/
sulfametoxazol, las caracteristicas clinicas
de la entidad fueron las que llevaron al
diagndstico final de psoriasis. Es importante
resaltar que estas son dos entidades
comparables por su presentacién, pero
completamente distintas en cuanto a origen,
manejo y prondstico.

CONCLUSION

La psoriasis pustulosa de Von Zumbusch
es la variante mas peligrosa de la psoriasis
generalizada, por lo tanto es importante
identificar caracteristicas diagnosticas que
faciliten la detecciéon temprana, teniendo en
cuenta que es de presentacién subita y puede
llevar a un deterioro rapido de la salud.
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