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RESUMEN

La psoriasis pustulosa generalizada (GPP) es una variante multisistémica, aguda y grave de la
psoriasis con una presentacion clinica de placas eritematosas y edematosas sobre las que apare-
cen multiples pustulas. Las manifestaciones sistémicas son frecuentes y a menudo graves. Den-
tro de las complicaciones que se pueden desarrollar se incluyen la sepsis e insuficiencia renal,
hepatica, respiratoria y cardiaca. El 50 % de los pacientes requiere hospitalizacion. Las tasas de
mortalidad informadas son del 2 al 16 %.

Se presenta el caso de una paciente de 21 afios con antecedentes de psoriasis en placas, localiza-
das en extremidades inferiores, de 3 afios de evolucion y con mal apego al tratamiento a base de
esteroides topicos. La paciente inicid con el padecimiento 48 horas previo a su ingreso al servicio
de urgencias con lesiones pustulosas, dolorosas y de base eritematosa que abarcaban el 100 %
de la superficie corporal total, ademas de multiples afecciones sistémicas, tales como estado de
choque, taquicardia, taquipnea, hipotension y fiebre. Se integré el diagndstico de GPP gracias a
la biopsia de piel que reportd cambios morfologicos coincidentes con dermatitis psoriasiforme.
Se inici6 manejo con vasopresores y agentes bioldgicos, logrando la remision del cuadro clinico.

Palabras clave: psoriasis pustulosa generalizada, agentes biologicos, Von Zumbusch, derma-
tologia, afectacion sistémica
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ABSTRACT

Generalized pustular psoriasis (GPP) is a multisystem, acute and severe variant of psoriasis with a
clinical presentation of erythematous and edematous plaques on which multiple pustules appear.
Systemic manifestations are frequent and often severe. Complications that can develop include
sepsis and kidney, liver, respiratory, and heart failure. 50% of patients require hospitalization.
Reported mortality rates are 2 to 16%.

We present the case of a 21-year-old female patient with history of plaque psoriasis, located in
the lower extremities, with 3 years of evolution and with poor adherence to treatment based on
topical steroids. The patient began suffering from the condition 48 hours prior to her admission to
the emergency department with pustular, painful, erythematous-based lesions that covered 100%
of the total body surface, in addition to multiple systemic conditions such as shock, tachycardia,
tachypnea, hypotension and fever. The diagnosis of GPP was confirmed by the skin biopsy that
reported morphological changes consistent with psoriasiform dermatitis. Treatment with vaso-
pressors and biological agents was initiated, achieving remission of the clinical case.

Keywords: generalized pustular psoriasis, biological agents, Von Zumbusch, dermatology,

systemic affection

Introduccion

La psoriasis pustulosa es una enfermedad cuta-
nea que presenta distintas caracteristicas clinicas,
la cual puede presentarse de forma local o puede
evolucionar a un padecimiento con afeccion al es-
tado general. La psoriasis pustulosa generalizada
(también llamada Von Zumbusch) es un trastorno
cutaneo neutrofilico poco frecuente y grave de la
psoriasis que se caracteriza por presentar pustulas
estériles superpuestas sobre una piel eritematosa
con o sin inflamacion sistémica o psoriasis en pla-
cas'?.

Aunque la psoriasis es una afeccion relativamente
frecuente, cuya prevalencia mundial fluctia entre
el 0.91 % y el 8.5 %, la psoriasis en placas repre-
senta la gran mayoria de los casos®. La prevalen-
cia exacta de la GPP es desconocida. Afecta prin-
cipalmente a adultos, en especial a mujeres entre
la cuarta y quinta década de la vida. Los brotes de
GPP pueden poner en peligro la vida al generar
complicaciones como infecciones, sepsis € insu-
ficiencia renal, hepatica, respiratoria y cardiaca.

Las tasas de mortalidad que se han informado van
del 2 al 16 %, aunque los datos al respecto atin son
limitados®.

Aunque la patogénesis de la enfermedad atin no
es del todo comprendida, se sugiere que la gené-
tica juega un papel muy importante en su desa-
rrollo; ademas, existen factores desencadenantes,
como medicamentos, infecciones y el embarazo®.
Por lo tanto, establecer el diagnostico y prondsti-
co de esta enfermedad es complicado debido a la
falta de criterios diagnosticos establecidos y a la
heterogeneidad de la clinica tanto cutdnea como
extracutanea®®.

Para su abordaje se utilizaron diversos agentes
biologicos dirigidos a citocinas clave que partici-
pan en la activacion de vias inflamatorias, como
los bloqueadores del factor de necrosis tumoral o
(TNF-a) y los inhibidores de la interleucina (IL)-
17 (secukinumab e ixekizumab), IL-23 (risanki-
zumab y guselkumab) e [L.-24¢7.
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Caso clinico

Se presenta el caso de una paciente de 21 afios
con antecedentes de psoriasis en placas, localiza-
das Unicamente en extremidades inferiores, de 3
afios de evolucion, en tratamiento con esteroides
topicos, de manera irregular y con mal apego al
tratamiento. Inicia su padecimiento actual 48 ho-
ras previo a su ingreso al servicio de urgencias
con la presencia de lesiones pustulosas, dolorosas
y de base eritematosa que abarcan el 100 % de
la superficie corporal total. Acude referida de su
clinica, previamente valorada por el servicio de
medicina interna con sospecha de sindrome de
Stevens-Johnson. Se recibe en malas condiciones
generales y en estado de choque con signos de ta-
quicardia, taquipnea, hipotension y fiebre. En su
unidad de origen se le inicia abordaje con anti-
bioticoterapia a base de cefalosporinas de tercera
generacion, esteroides sistémicos y reanimacion
hidrica intensiva. La paciente no muestra respues-
ta al tratamiento en las ultimas 24 horas, motivo
por el cual es referida para ser valorada por el ser-
vicio de dermatologia, mismo que a su ingreso,
por las caracteristicas del cuadro clinico y por sus
antecedentes personales patoldgicos, sospecha de
GPP. Para ello, se le inician vasopresores y se sus-
penden los esteroides sistémicos y antibioticos.
Con la finalidad de establecer el diagnoéstico, se
realiza toma de biopsia de las lesiones en piel, se
policultiva (urocultivo, hemocultivo, cultivo de
heridas) y se le inicia tratamiento con biologicos a
base de inhibidores del factor de necrosis tumoral
(infliximab con dosis de impregnacion de 900 mg
dividida en 3 dosis).

Se obtiene mejoria clinica importante de alrede-
dor del 50 % de la superficie corporal total en las
primeras 24 horas, disminucion de lesiones pus-
tulosas, remision del dolor y reversion del esta-
do de choque. Fue trasladada a piso de medicina
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interna: afebril, con signos vitales estables y sin
aminas vasoactivas. Se solicita aislamiento, se da
seguimiento y se recaban cultivos resultando to-
dos negativos. También, se toma biopsia de piel
donde se reporta hiperplasia de epidermis con
hiperqueratosis, infiltrado inflamatorio a nivel de
dermis papilar, los cuales coinciden con los cam-
bios morfologicos que se observan en la derma-
titis psoriasiforme; se confirma entonces el diag-
noéstico de GPP.

Sin embargo, en el transcurso de 3 semanas tras
su hospitalizacion, solamente se alcanza mejoria
de las lesiones en un 50 % del area corporal total,
pero aun persiste una descamacion generalizada
importante, asi como eritrodermia, por lo que se
determin6 que la GPP era resistente al tratamien-
to. Debido a la refractariedad del padecimiento, se
considero otro bioldgico diferente a los inhibido-
res anti-TNF-a, especificamente, el anti-IL-17A:
secukinumab. Se inicia con una dosis semanal
subcutanea, donde se reporta una mejoria impor-
tante en las primeras 24 horas. Ademas, remite
descamacion y eritrodermia. Dada su mejoria cli-
nica, se autoriza su alta. Se conserva tratamiento a
base de secukinumab 150 mg de manera semanal.

Imagen 1. Evolucion clinica en cara y cuello. a) Paciente previo
al tratamiento. b) Paciente posterior al tratamiento
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Imagen 2. Evolucion clinica en extremidades inferiores. a) Pa-
ciente previo al tratamiento. b) Paciente posterior al tratamiento

Discusion

El caso clinico trata de una presentacion muy
poco frecuente y potencialmente mortal de la pso-
riasis. Inicialmente, se sospech6 de sindrome de
Stevens-Johnson, pero el antecedente de psoriasis
en placas de la paciente permiti6 identificar que
la causa subyacente es una afeccion autoinmune
y no una reaccion a un medicamento o una infec-
cidn, como lo seria en el caso del sindrome de Ste-
vens-Johnson.?

El fracaso del tratamiento con antibidticos, este-
roides sistémicos y cargas de liquidos intensivas
es clave para identificar que se trata de una en-
fermedad de etiologia autoinmune. La biopsia de
piel es una herramienta adyuvante para la diferen-
ciacion de la GPP de otras erupciones pustulosas
generalizadas. Ademas, se realizaron cultivos con
el fin de descartar otras infecciones y, de esta for-
ma, confirmar el diagnostico.

Se inicia tratamiento a base de bioldgicos con inhibi-
dores anti-TNF-a (infliximab), obteniendo de prime-
ra instancia una resolucion parcial del padecimiento,
por lo que se determina que la GPP era refractaria al
tratamiento. Debido a esto, se considera como alter-
nativa el bioldgico anti-IL-17A: secukinumab, que
ha demostrado ser eficiente en pacientes con previa
falla al tratamiento con bioldgicos anti-TNF-a.

La fisiopatologia de la GPP se ha estudiado de ma-
nera mas detallada en los ultimos afios con el fin
de brindar tratamientos mas dirigidos. Los pacien-
tes que reciben tratamiento con bioldgicos mues-
tran respuestas positivas basadas en informes de
casos y estudios observacionales que sugieren su
eficacia, donde incluso se logra alcanzar la remi-
sion clinica. Los biologicos mas accesibles para
el tratamiento son los inhibidores anti-TNF-a. De
igual forma, los anti-IL-17A se consideran tanto
de primera como de segunda linea ante la psoria-
sis pustulosa con presentacion moderada a severa,
como lo es el subtipo psoriasis pustulosa gene-
ralizada o aquellas que se presentan refractarias
al tratamiento®’. Se documenta en este caso una
respuesta satisfactoria al tratamiento previamente
descrito.

Conclusion

En la actualidad, se utilizan diversos agentes bio-
logicos para el abordaje terapéutico de la pso-
riasis pustulosa. En el caso de una presentacion
generalizada, existen pocos estudios que aborden
el tratamiento eficaz y seguro de la enfermedad.
Lo anterior evidencia la necesidad de realizar una
mayor cantidad de estudios sobre la patogénesis y
el curso clinico de este padecimiento, con el fin de
establecer terapias dirigidas y mejorar el prondsti-
co de los pacientes.

El caso presentado anteriormente nos demuestra
que se pueden utilizar otros agentes bioldgicos
para tratar esta afeccion de manera exitosa, como
lo hicieron los inhibidores anti-IL-17A. También
nos invita a considerar otros bioldgicos aparte de
los inhibidores anti-TNF-a para el tratamiento,
aunque estos sean los mas accesibles. Es por ello
que es necesario que se realicen mas investigacio-
nes que comparen la eficiencia terapéutica de los
diferentes agentes biologicos en la GPP.
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