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Caso n° 1
Dat os d ini cos

Muj er de 56 afios que presenta cuadro eritemato- habonoso, prurito
i ntenso con | esi ones vesicul o-anpol | osas de pequefio tamafio y de
di stribucion preferente en menbros inferiores No fiebre, no
af ectaci 6n de nmucosas y estado general conservado.

Descri pci 6n m croscopi ca
En la cufia de piel renmtida se pueden identificar diferentes
mani f est aci ones | esi onal es:

1.- Espongiosis eosinofilica, con existencia abundante de
eosi nofilos entre | os queratinocitos epidérnicos.
2.- Anpollas intraepidérmicas con clivaje en |localizacioén

suprabasal y con nmuy escaso nunero de célul as acantoliticas.

El estudio de inmunofluorescencia directa (IFD) denbstro
presencia de IgGintercelular en |la totalidad del espesor de |la
epi derm s con mayor acentuaci 6n en superficie que en |a basal.
Por tanto se trata de un cuadro de anpolla intraepidérm ca de
natural eza inmune con linea de clivaje suprabasal conmo |o
observado en el pénfigo vul gar.

El estudio de innunofluorescencia directa y el patrén de
presentacion clinica junto a la existencia de anticuerpos
circulantes 1gG frente desnpgleina 3 concretan el cuadro conp
pénfigo herpetiforne.

Di agnosti co
Penfi go herpetiforne.

Di scusi On

El pénfigo herpetiforne fue descrito inicialnmente por Floden y
Gentale en 1955 conp dermatitis herpetiforne con acantélisis,
siendo etiquetado definitivamente conb |o conocenbs en la
actual i dad en 1975 por Jabl onska y col abor adores.

Se presenta en 6 7% de todos los pénfigos y se trata de una

enf ernedad anpol | osa aut oi nmune con hechos clinicos sugestivos
de dermatitis de herpetifornme e histologia con | FD propi as de un
pénfi go.

Clinicamente sobre un cuadro eritematoso wurticariforne se
pr oducen pequefias vesi cul as con di stri buci 6n agr upada
herpetifornme. Las placas eritematosas con frecuencia adoptan
patron anular. Oro hecho a destacar en su presentaci 6n clinica
es el intenso prurito que frecuentenente aconpafia al cuadro. La
af ectaci 6n de nucosas frente a lo ocurre en otros pénfigos, es



escasa. Su curso es en general benigno y suele responder bien a

corti coi des.

H st ol 6gi canente | a presentaci 6n puede ser variable en forma de:
- Espongi osi s eosinofilica.
- Espongiosis eosinofilica y/o espongiosis neutrofilica.
- Ampol | as i ntraepi dérm cas (con 0O sin espongi osi s

eosinofilica).

Una vez establecida |la lesion |a anpolla intraepidérmca con
mayor frecuencia se dispone en superficie cono |os pénfigos
foliaceos. Sin enbargo existen casos conp el nuestro, donde
el clivaje es suprabasal recordando mas por su histologia a
pénfigo vul gar. Destaca | a escasez de fenénenos acantoliticos
frecuentenmente en su presentaci 6n. El diagnoéstico requiere |la
confirmaci 6n de inmunofl uorescencia directa para etiquetarlo
conb pénfigo y a posteriori, la presentacién clinicay la
correl aci 6n cl i ni copat ol 6gi ca permten orientar el
di agnéstico hacia el de pénfigo herpéti co.
El hallazgo nmediante test de Elisa de anticuerpos circul antes
lgG frente a desnpbgleina 1 o desnogleina 3 confirmn
definitivamente el diagnoéstico.
Parece ser segun al gunos autores que aquel |l os casos donde | os
anticuerpos circulantes 1gG son del tipo de |a desnpgleina 1
| as mani f est aci ones hi stol 6gi cas son mas parecidas al pénfigo
superficial foliaceo con anpolla superficial subcornea.
Aquel | os otros casos con anticuerpos circulantes IgG frente a
la desnmogleina 3 el plano de clivaje es suprabasal nas
senmej ante al pénfigo vulgar. Nuestros hallazgos apoyan esta
posi bi | i dad hi pot éti ca.
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Caso n°® 2

Dat os d inicos




Paci ente varén de 34 afios, VIH+ que desde hace una senana
present a erupci 6n general i zada consi stente en papul as
eritematosas, algunas con descamaci6n adherida y otras,
papul onecro6ticas. La distribucién de |las |esiones es dispersa
con afectaci 6n tanbi én pal noplantar. Se remite biopsia de piel
con diagnéstico clinico de presunci 6n de probabl e PLEVA

Descri pci 6n m croscopi ca

Se identifica una lesion que en superficie epidérmca nuestra
exoserosis y necrosis de queratinocitos superficiales con focos
de paraqueratosis. En derms superficial existe un infiltrado
inflamatorio de disposicion liquenoide. Ante estos hechos
inicialmente podrianbos etiquetar el cuadro de pitiriasis
| iquenoide variolifornme aguda (PLEVA). Ademas l|a inpresion
clinica inicial es concordante. No obstante cuando uno observa
con mas detalle la lesidon, identifica afectacidn vascular
evidente con capilares superficiales y nedios que presentan
endotelio hiperplasico y frecuente colonizacion de células
inflamatorias de tipo linfocitario. Junto a estos hechos es
frecuente | a presencia de células plasmaticas en la periferia de
los infiltrados linfocitarios perivascul ares.

Ante un proceso histol 6gi co que combi na en superficie un patron
psoriasiforme-liquenoide y en derms nuestra un cuadro de
“capilaritis” con endotelio hiperplasico y presencia de
pl asmaticas, |la prinmera sospecha debe centrarse en sifilis.

En nuestro caso |la serologia confirnd | as sospechas.

Di agnosti co

Sifilis secundaria en paciente VIH positivo.
Di scusi 6n

Las mani festaci ones cutaneas de la sifilis secundarias son nuy
variables y conviene estar alerta a las diferentes claves que
nos puedan hacer sospechar el cuadro. En los ultinos tienpos
existe un rebrote de esta patologia quizas en relacio6n con
fendnmenos sociales y mgratorios nuevos. Si clinicanente sienpre
se ha dicho que la sifilis es Ia gran sinuladora, su histol ogia

en su presentacion, tambi én es diversa. Adenas en casos
asociados a VIH la presentaci 6n tanto clinica conp histol 6gica
puede ser todavia nas atipica de |lo habitual. Las papulas

verrucosas en regi 6n anogenital orientan clinicanente hacia |os
condi l omas |atum cono una de l|las formas de presentaci 6n. Un
hecho clinico que en un contexto adecuado debe de hacer
sospechar etiologia sifilitica, es |a presentaci 6n pal nopl antar.
Por altinmo, la existencia de infiltrados perifoliculares con
tapones coérneos y en ocasiones pustulas foliculares es |a base
hi stol 6gica de la presentacion clinica de sifilis secundaria
conmo al opecia sifilitica.

Hi st ol 6gi canmente | os patrones mas frecuentes son:

1.- Conbinacién de patrén psoriasiforne |iquenoide en la
epi derm s.



2.- Posibilidad de exocitosis neutrofilica (senejantes a cuadros
de psoriasis pustul osa).

3.- Infiltrado linfohistiocitario perivascular superficial vy
profundo con variable nunero de células plasmaticas (hay que
hace hincapi € que en un 30% de | os casos de sifilis secundari a,
no se identifican plasmaticas en el infiltrado).

4.- Lesion vascular. Aspecto nmuy polinorfo y dinamco en

relacion con el nonmento evolutivo de la lesidon. En fases
iniciales puede manifestarse conp vasculitis |eucociclastica.
Hechos més frecuentenente observados son i magenes de “vasculitis
linfocitaria”. Por altino tambi én es posible encontrar cuadros
de dermatitis granulomatosa con granulomas epitelioides e
i ncluso | esiones de granul omas vascul ares y extravascul ares.
Las técnicas de treponemas nedi ante técnicas de plata (técnica
de Warthin-Starry) resultan dificiles de interpretar y con un
porcentaje de positividad bajo. Utinmanmente existen trabajos de
det ecci 6n de treponemas con técnicas de innmunohi stoquimca con
nmejores resultados siendo esta una opcion di agnésti ca
interesante. No obstante no hay que olvidar que |a informacidn
clinica, estrecha correlacion clinicopatol égica y el estudio de
| a serol ogia pueden identificar perfectanente el cuadro.
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