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RESUMEN:

La psoriasis pustulosa es un trastorno cutaneo sistémico
raro, mediado por el sistema inmune, caracterizado por
pustulas amarillentas en una base eritematosa pudiendo
ser generalizado o localizado encontrandose diferentes
subtipos: Von Zumbusch, anular, exantémico, herpeti-
forme, acrodermatitis continua de Hallopeau y pustulosis
palmoplantar.

El diagndstico confirmatorio se obtiene mediante un
estudio histopatoldgico. Esta patologia afecta a 7 indivi-
duos por cada millén, principalmente mujeres de unos
50 afios. Las causas no son bien conocidas, en un 25%
de los casos se debe a antecedentes familiares, aunque
también puede ser debido al consumo de tabaco, ciertos
farmacos o el estrés. Entre sus sintomas destaca el
dolor, prurito, fiebre, leucocitosis y en casos graves in-
suficiencia cardiaca, fallo renal o muerte.

El tratamiento a nivel global se centra en un estilo de
vida saludable, incluir infusiones desintoxicantes y
omega 3; a nivel topico se basa en la aplicacion de acei-
tes humectantes, compresas y bafios de solucidn salina
0 avena para calmar y desbridar. En los casos graves se
precisa rehidratacion, y recuperacion del equilibrio hidro-
electrolitico. A nivel farmacoldgico la acitretina, la ciclos-
porina, el metotrexato y el infliximab son terapias de pri-
mera linea, mientras que adalimumab, etanercept y pso-
raleno mas ultravioleta A son de segunda linea. En los
ultimos afios se destaca la terapia con bafio de psora-
leno mas luz ultravioleta A (PUVA) como tratamiento efi-
caz, seguro y economico.

PALABRAS CLAVE: psoriasis pustulosa, sintomas,
manejo terapéutico, etiologia.

ABSTRACT:

Pustular psoriasis is a rare systemic skin disorder, medi-
ated by the immune system, characterized by yellowish
pustules on an erythematous base and can be general-
ized or localized by finding different subtypes: Von
Zumbusch, annular, exanthemi-co, herpetiformis, contin-
uous acrodermatitis of Hallopeau and palmoplantar pus-
tulosis.

The confirmatory diagnosis is obtained through a histo-
pathological study. This pathology affects seven individ-
uals per million, mainly women in their 50s. The causes
are not well known, in 25% of cases it is due to family
history although it can also be due to the consumption of
tobacco, certain drugs or stress. Its symptoms include
pain, pruritus, fever, leukocytosis and in severe cases
heart failure, renal failure or death.

The global treatment focuses on a healthy lifestyle, in-
cluding detoxifying infusions and omega 3; topically it is
based on the application of moisturizing oils, com-
presses and baths of saline or oatmeal to calm and deb-
ride. In severe cases, rehydration and recovery of the
electrolyte balance are required. At the pharmacological
level, acitretin, cyclosporine, methotrexate and infliximab
are first-line therapies, while adali-mumab, etanercept
and psoralen plus ultraviolet A are second line. In recent
years, therapy with a psoralen bath plus ultraviolet A light
(PUVA) stands out as an effective, safe and economical
treatment.

Keywords: pustular psoriasis, symptoms, therapeutic
management, etiology.

Enfermeria Dermatoldgica. 2019;13(38): 10


mailto:mpsandrita@hotmail.com
https://orcid.org/0000-0003-3070-8299

FORMACION DERMATOLOGICA

INTRODUCCION:

La psoriasis es una patologia inflamatoria crénica de la
piel. En esta enfermedad se generan una serie de
lesiones engrosadas, inflamadas y escamosas. Se
caracteriza por una hiperproliferacion de los querati-
nocitos, secundaria a la activacion del sistema inmune.
No se contagia aunque puede ser hereditaria("). Las
zonas de la piel mas afectadas suelen ser las rodillas,
codos, piernas, espalda, ufas, espalda y cuero
cabelludo, también podrian afectar a cualquier otra
region dérmica e incluso dar lugar a una afectacion
sistémica.

Dentro de la psoriasis se pueden diferencias diferentes
tipos: psoriasis en placas, psoriasis guttaca, psoriasis
invertida, psoriasis en cuero cabelludo, psoriasis
eritrodérmica, artritis psoridsica, psoriasis intertriginosa
y psoriasis purulenta o pustulosa(!.2),

La psoriasis pustulosa es un trastorno cutaneo sistémico
raro, mediado por el sistema inmune, caracterizado por
pustulas amarillentas en una base eritematosa con una
variedad de presen-taciones clinicas y patrones de
distribucion. Esta caracterizada por la infiltracion de
granulocitos neutréfilos en la epidermis hasta tal punto
que se desarrollan pustulas estériles clinicamente
visibles. Se caracteriza principalmente por el desarrollo
de pustulas (protube-rancias elevadas llenas de pus)
aunque también aparecen otros signos psoridsicos.
Normalmente se presenta con la aparicion de ampollas
llenas de pus algunas horas después de que la piel se
ponga roja y sensible®).

La psoriasis pustulosa se considera una variante de la
psoriasis vulgar. Las pustulas pueden estar diseminadas
0 localizadas, pueden aparecer y desaparecer con
frecuencia y se caracterizan por un infiltrado estéril,
predominantemente neutrofilico.

TIPOS DE PSORIASIS PUSTULOSA:

A diferencia de la psoriasis crénica en placas, las
lesiones de psoriasis pustulosa a menudo son sensibles
ala palpacion. La psoriasis pustulosa puede subdividirse
aln mas segun la presentacion clinica y la ubicacion de
las pustulas. Los subtipos de psoriasis pustulosa
incluyen®):

Generalizada:

La psoriasis pustulosa generalizada se define como
pustulas primarias que pueden surgir de repente,
estériles y macros-copicamente visibles en la piel no

acral (excluyendo los casos en que la pustulacion se
limita a las placas psoriasicas). La piel se vuelve roja,
sensible y dolorosa. La psoriasis pustulosa gene-
ralizada puede ocurrir con o sin inflamacion sistémica,
las pustulas aparecen en cuestion de horas y puede ser
una condicion recurrente (mas de un episodio) o
persistente (mas de tres meses)®).

e Subtipo von Zumbusch: erupcion pustulosa
generalizada difusa con sintomas sistémicos
asociados (fiebre, deshidratacion, escalofrios,
debilidad muscular).

e Subtipo anular: lesiones anulares con pustulas a lo
largo del borde de avance.

e Subtipo exantematico: erupcion pustulosa aguda
que desaparece después de unos dias sin sintomas
sistémicos.

e Impétigo herpetiforme: psoriasis pustulosa que
ocurre durante el embarazo.

Localizada:

e Acrodermatitis continua de Hallopeau: pustulas que
afectan a los extremos de los dedos de las manos y
a veces de los pies y las pustulas se localizan
concentradas en las falanges distales de los dedos
de pies, de manos o de ambos a la vez. A menudo
se relaciona con anormalidades graves en las ufias.
Se caracteriza por pustulas primarias, persistentes
(més de tres meses), estériles y macroscod-
picamente visibles que afectan el aparato ungueal.
En determinadas ocasiones la erupcion se inicia
después de una infeccion cutanea o de una herida.
Estas lesiones son dolorosas, suelen generar
alteraciones en las ufias y a veces pueden
ocasionar modificaciones en el hueso®.

e Psoriasis palmoplantar: pustulas que afectan las
palmas y las plantas. La pustulosis palmoplantar
tiene pustulas primarias que suelen aparecer con
placas rojas de piel que adquieren color cobrizo y se
trasforman en costras. Son persistentes (mas de 3
meses), estériles, macroscopicamente visibles en
las palmas y / o las plantas y puede ocurrir con 0 sin
psoriasis vulgar. Normalmente suele afectar a la
base del pulgar y a los lados de los talones ).

DIAGNOSTICO:

Realizar el diagnéstico de esta enfermedad puede ser
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un desafio debido a su rareza, presentacion hetero-
génea y falta de clasificacion consistente, pero es
importante reconocerla cuanto antes para que la terapia
pueda iniciarse lo antes posible®).

En primer lugar se precisa una exploracion fisica e
historia clinica del paciente. A continuacién un estudio
histopatoldgico de la biopsia es la mejor técnica para
obtener el diagndstico confirmatorio y diferencial,
destacando la relevancia de todos los cambios que
produce esta patologia en la piel.

La psoriasis pustulosa se diagnostica con base en la
presencia clinica de pustulas visibles en la piel
eritematosa, recurrencia de la enfermedad y confir-
macion de histopatologia y evidencia de evaluaciones
genéticas y de laboratorio(®) (Imagen1y2),

Imagen 1: Psoriasis pustulosa localizada en la primera falange de
la mano derecha. Fuente: foto cedida por la autora.

Imagen 2: Psoriasis pustulosa generalizada. Fuente: foto cedida
por la autora.

EPIDEMIOLOGIA:

La psoriasis se encuentra en un 3% de la poblacion. Es
mas frecuente en Estados Unidos, seguido de Europa
mientras que las tasas de incidencia mas bajas se
localizan en paises africanos, China e India. En el caso
concreto de la psoriasis pustulosa se trata de una
enfermedad rara, poco frecuente que afecta a siete
individuos por cada millén®).

Es mas frecuente en el género femenino y la media de
edad de los afectados es de cincuenta afios®).

CAUSAS:

En un 25% de los casos hay antecedentes familiares y/o
personales de psoriasis. Hay pacientes en los cuales no
se puede identificar una causa, en otros individuos se ha
podido ver que se debe a hipocalcemia, altos niveles de
estrés, agentes irritantes, inmunodepresion, insufi-
ciencia de vitamina D, litio, ictericia colestasica, farma-
cos como los antihipertensivos, yoduros y antipaludicos
0 uso de esteroides sistémicos(.

El consumo de tabaco, consumo de alcohol, las
infecciones locales como sinusitis crénica, amigdalitis,
infeccion cutanea o infeccion dental y la alergia a
metales dentales son también factores predisponentes
de la enfermedad(10),

Un reciente estudio realizado por Bachelez et al® en
Francia en el afio 2018, revel6 que en los pacientes con
psoriasis pustular o enfermedades pustulares relacio-
nadas pueden tener anormalidades genéticas que
deterioran la funcion clave del sistema inmune de la piel
innata. La identificacién de estas anormalidades recien-
temente ha cambiado el paradigma de varias de estas
enfermedades. Estos incluyen psoriasis pustular gene-
ralizada, psoriasis pustular palmoplantar y acroder-
matitis continua de Hallopeau, y también erupcion
pustulosa generalizada exantematosa aguda inducida
por farmacos.

Las mutaciones identificadas en IL36RN, CARD14 y
AP1S3 en diferentes grupos de pacientes conducen a
una cascada inflamatoria mejorada en varios subtipos
celulares, incluidos los queratinocitos, y al reclutamiento
y activaciéon de neutrofilos y macréfagos. Estas ideas
han revelado caracteristicas fisiopatologicas que cam-
bian los paradigmas existentes y enfatizan la naturaleza
autoinflamatoria de los trastornos pustulosos de la piel.
También, destacan el papel crucial del sistema inmune
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innato en todas las entidades que pertenecen al
espectro de la enfermedad de psoriasis(®.

SINTOMAS:

En la psoriasis pustulosa la zona o regién afectada se
vuelve muy sensible y de color rojizo. Pueden aparecer
pustulas en racimos pequefos y multiples. Son de color
amarillento y se producen en un fondo eritematoso. Las
pustulas evolucionan desde un color amarillento a un
color marronaceo desapareciendo a los ocho o diez
dias. Aunque en aproximadamente en veinticuatro horas
estas pustulas empiezan a unirse, secarse y desca-
marse en laminas. Por lo tanto es frecuente encontrar
pustulas en diferentes momentos evolutivos®. Este
proceso se cronifica, dando lugar a callosidades de color
amarillento que pueden dar fisuras altamente dolorosas
e invalidantes.

Cabe destacar que las regiones mas comunes en las
que pueden aparecer las pustulas son en las flexuras y
zona anogenital, también pueden aparecer en la legua y
bajo las ufias generando disfagia y pérdida de las ufas.
La zona menos frecuente en la que aparece es en la
cara®),

Entre los sintomas mas frecuentes se encuentra un
fuerte dolor, dificultad de movimiento, prurito o picor,
ardor, trastornos sociales, bajo estado emocional,
lesiones oOseas inflamatorias estériles, cansancio,
pérdida de peso, leucocitosis, y aumento de la velocidad
de sedimentacion globular.

En aquellos pacientes que presentan una afectacion
sisttmica presentan sintomas tales como malestar
general, lengua seca, fiebre, cefalea, escalofrios,
nauseas, anorexia y un intenso dolor en las articu-
laciones. En ocasiones menos frecuentes los pacientes
pueden presentar taquicardia, taquipnea y pirexia. A
veces la psoriasis pustulosa se asocia a dolor toracico
medio por osificacion del cartilago en la zona de
contacto entre la clavicula y la primera costilla, y el
esternon.

Entre la sintomatologia de los pacientes se puede
destacar también una afectacién psicoldgica y emo-
cional por el impacto fisico que supone esta enfer-
medad.

COMPLICACIONES:

Las complicaciones que pueden surgir en pacientes

con psoriasis pustulosa se encuentran las siguientes®):
- Malnutricién y mala absorcion de nutrientes.
- Deshidratacion.

- Afectacion subungueal y pérdida de ufias.

- Ictericia.

- Hipocalcemia.

- Infeccion cutanea secundaria.

- Pérdida de pelo.

- Dafio hepatico.

- Necrosis tubular renal.

- Hipoalbuminemia.

- Sepsis.

- Fallorenal.

- Insuficiencia cardiaca.

- Dificultad respiratoria aguda.

- Muerte

TRATAMIENTO:

En primer lugar a nivel general resulta fundamental
iniciar un estilo de vida saludable, abandonar el tabaco,
ejercitarse, mantener un peso adecuado, cuidar la
alimentacion (aumentar el consumo de frutas, verduras,
proteinas, pescado y agua), eliminar sustancias toxicas
y disminuir los niveles de estrés. Algunas sustancias
naturales que en ocasiones pueden ser Utiles son las
infusiones desintoxicantes, el omega 3 y la luz solar(10).

A nivel topico se aconseja la aplicacién por parte de
enfermeria de compresas y bafios de solucion salina o
avena los cuales permiten calmar el dolor y desbridar las
zonas afectadas. El uso de aceites humectantes es
efectivo y también evita que los brotes sean tan
agresivos, se recomiendan aplicar después del bafio.

En el caso de episodios graves el tratamiento inmediato
consiste en rehidratacién, equilibrio hidroelectrolitico,
nutricidn y regulacion de la temperatura corporal. Para
ello resulta imprescindible la atencion de enfermeria. El
objetivo que se debe conseguir es prevenir la
eliminacion de liquidos, evitar la infeccion y conseguir el
equilibrio térmico y quimico a nivel cutaneo(!?),

El tratamiento debe regirse por el grado de afectacion y
la gravedad de la enfermedad. La acitretina, la ciclos-
porina, el metotrexato y el infliximab se consideran
terapias de primera linea para las personas con
psoriasis pustulosa generalizada.

Los esteroides orales se pueden emplear en aquellas
personas que no responden a otros tratamientos.
Adalimumab, etanercept y psoraleno mas ultravioleta A
son modalidades de segunda linea en este contexto. La

Enfermeria Dermatoldgica. 2019;13(38): 13



Martinez-Pizarro S. Caracteristicas y manejo de la psoriasis pustulosa

psoriasis pustulosa en nifios, mujeres embarazadas y en
formas localizadas altera qué agentes son modalidades
de primera linea, ya que las preocupaciones como la
teratogenicidad deben tenerse en cuenta en la toma de
decisiones para el paciente individual('2),

En el caso de psoriasis pustulosa localizada y
palmoplantar el tratamiento se inicia con tratamiento
topico, terapia PUVA (cuando la etapa severa y el enro-
jecimiento ha pasado) acitretina, ciclosporina, meto-
trexato y fototerapia UVB.

Levin et al(*3 llevaron a cabo un estudio cuyo objetivo
fue revisar la seguridad y la eficacia de los medica-
mentos bioldgicos en el tratamiento la psoriasis
pustulosa e identificar estrategias para ayudar a los
profesionales sanitarios manejar de manera dptima a
estos pacientes.

Tanto en la psoriasis pustulosa eritrodérmica como en la
generalizada, se utilizé infliximab para tratar mas de la
mitad de los casos notificados. Otros medicamentos
biolégicos que se usaron con éxito incluyeron etaner-
cept, ustekinumab, adalimumab y anakinra. La mayoria
de los casos informaron mejoria con la terapia bioldgica.
Se informaron eventos adversos graves en el 10-12% de
los pacientes.

Aunque la evidencia es limitada, la terapia biologica
parece ser efectiva en el tratamiento de la psoriasis
pustulosa eritrodérmica y generalizada. Estos autores
remarcan que para evaluar la eficacia comparativa y la
seguridad de los medicamentos biol6gicos, se necesitan
estudios controlados mas grandes.

La fototerapia con fotoquimioterapia (PUVA) es una
modalidad bien conocida y bien estudiada para el
tratamiento de la psoriasis, que implica la administracién
sistémica o tdpica de productos quimicos conocidos
como psoralenos y la administracidn de luz ultravioleta
en dosis crecientes después del intervalo de tiempo
requerido. EI PUVA induce la repigmentacion mediante
diversos mecanismos, como la estimulacion de la
melanogénesis, la inmunomodulacion y la activacion de
factores de crecimiento, aunque el mecanismo exacto
aun es especulativo(4),

En el estudio de Kubo R et al(*%) llevado a cabo en el afio
2017 en Japon, se pone de manifiesto que la terapia
con bafio de psoraleno mas luz ultravioleta A (PUVA) es
un tratamiento eficaz, seguro y econémico para la
psoriasis. La psoriasis podria deberse a una relacion

desequilibrada de células Th17 y células T reguladoras
(Treg). La relacion funcional Treg es significativamente
menor en pacientes con psoriasis en comparacion con
los controles y esta inversamente correlacionada con el
puntaje del area de psoriasis y el indice de gravedad. La
terapia de PUVA incrementa significativamente el
numero de Treg y restaura la funcién de Treg a casi
normal en la mayoria de los pacientes con psoriasis.

Los avances continuos en el tratamiento de la psoriasis
y la mejora en la atencion coordinada permitiran una
mejor atencion general de los pacientes con psoriasis.

CONCLUSIONES:

La psoriasis pustulosa es una patologia poco frecuente,
cuya etiologia no es bien conocida lo cual no ha
permitido encontrar un tratamiento definitivo.

Los pacientes que sufren esta enfermedad ven dismi-
nuida en gran medida su calidad de vida debido a las
lesiones dérmicas y sintomas fisicos y psicolégicos que
produce. Resulta fundamental realizar un diagndstico
precoz e iniciar los tratamientos disponibles lo mas
pronto posible.

Sin embargo se plantea la necesidad primordial de
incrementar el nimero de estudios e investigaciones
cientificas dentro de este ambito. De esta manera, se
podran descubrir nuevas y eficaces opciones terapé-
uticas basadas en evidencia para mejorar los sintomas
y la calidad de vida en estos pacientes y si es posible
llegar a conseguir una cura definitiva.
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