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Resumen
aciente femenino de 32 afios con lesiones intermamarias secundarias a quiste pilonidal, cicatrices y exuda-
cion fétida. Su exploracion fisica integral demostr6 acné conglobata de componente inflamatorio activo
en tronco y glateos, hidradenitis supurativa y extensa afeccion por celulitis disecante en piel cabelluda.

Se plantea como un sindrome esporadico o tétrada de oclusion folicular como presentacion excepcional, con un
manejo complejo y multidisciplinario, que represent6 una variante en cuanto a edad, género e inicio insidioso y
cuyo pronostico, pese a los variados intentos terapéuticos, es alin incierto.
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Abstract
2 year-old female, with intermammary lesions secondary to sinus pilonidal, scars and fetid exudates. The
physical exam showed acne conglobata with an active inflammatory component in trunk and gluteal
region, suppurative hidradenitis and extensive follicular affection due to dissecting cellulitis. This is an
exceptional presentation of a sporadic syndrome or follicular occlusion tetrad condition, with a complex and
multidisciplinary treatment. This is a clinical variant, because of age, gender and insidious presentation, whose
prognosis, despite the varied therapeutical measures, is still uncertain.

Keywords: ACNE, SINUS PILONIDAL, FOLLICULAR OCCLUSION TETRAD, VARIANTS

Caso observado rativas, dolorosas, de diversos tamarfios y consistencias, con
Paciente femenino de 32 afios sin antecedentes heredofami-  tendencia a confluir.
liares de acné, soltera y nuligesta, que acude a consulta Extensas placas alopécicas, con predominio desde el

manifestando dermatosis a nivel del occipucio y en la cara ~ vértex hasta la base de la implantacién cervical del cabello
anterior del tronco, recurrente desde los 29 afios. Las mds  (fotografia 1). Lesiones nodulares y quistes de diversos

recientes lesiones con dolor y exudacién. No relat6 antece-  tamarfios, con eritema, en piel supramamaria y dreas pecto-
dentes gineco-obstétricos de relevancia ni acepté estar con-  rales. Una lesién abscedada de 6 cm de didmetro en la piel
sumiendo drogas o firmacos por automedicacién. supraesternal en espacio intermamario, con cicatrices

A la exploracién fisica mostré dermatosis diseminadaa  retrictiles y otras hipertréficas (“en puente”), trasudando
tronco y cara anterior de cuello. Numerosas lesiones supu-  material mucoso fétido (fotografia 2). En ambas axilas y en
ambos gluteos, nédulo-quistes de diversos tamaios, eritema

Correspondencia: y cicatrices excavadas hiperpigmentadas (fotografia 3).
Dr. Eduardo David Poletti.

Profesor de practicas clinicas de Medicina Interna y
Dermatologia del Centro Biomédico de la Universidad
Auténoma de Aguascalientes La paciente negé manifestaciones generales y habia

Correo electrénico: drpoletti@dermanorte.com.mx recibido diversos tratamientos con antibiéticos de amplio

Utias, mucosas y exploracién fisica restante, sin cambios.
No habia hirsutismo, acantosis nigricans ni obesidad.
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¢ Fotografia 1. Piel cabelluda a nivel de vértex y occipucio con
¢ placas alopécicas y nédulo-quistes multiples interconectados
: por fistulas.
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espectro y antiinflamatorios no esteroideos, con escasa
mejorfa. Sus exdmenes generales, que incluyeron: perfil
lipidico y hepético, glucemia, indice LH/FSH, dehidroepian-
drosterona sulfato, testosterona libre, androstenediona,
17-0-hidroxiprogesterona, y glucosa-6-fosfato deshidrogena-
sa, asi como ultrasonido pélvico, fueron normales o negati-
vos. La histopatologia mostré destruccién de los apéndices
por infiltracién extensa de neutréfilos, células linfoides, his-
tiocitos, células plasmdticas y células gigantes, con algunas
porciones de fistulas lineales con extensa fibrosis.
Estableciendo el diagnéstico de tétrada de oclusion foli-
cular, con quiste pilonidal intermamario, se procedié a una
exploracién quirtrgica suprasternal meticulosa, identificin-
dose la presencia de un conducto a través del cual se extraje-
ron numerosos fragmentos de pelo y se realiz Z-plastia.
Simultdneamente se prescribié isotretinoina oral du-
rante 5 meses, a dosis de 60 mg/dia (0.75 mg/kg de peso) y
otros 5 meses mds en forma decreciente, prednisona a partir
de 50 mg, y sustituida por dapsone 100 mg por dia, luego
del segundo mes con progresiva desaparicién del dolor y la
inflamacién, con recuperacién parcial del cabello, excepto

¢ Fotografia 2. Acné inflamatorio severo en piel del tronco i
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¢ anterior, y quiste pilonidal con cicatrices “en puente” en piel
¢ supraesternal.
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i Fotografia 3. En una axila presencia de nédulos, quistes

¢y fistulas. Uno de los glateos con lesiones multiples
nédulo-quisticas, pustulas y cicatrices hiperpigmentadas.
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en dos zonas alopécicas cicatriciales de 2 cm de didmetro.
Un afio después del tratamiento la paciente present6 un nue-
vo brote, de menor intensidad que los anteriores, acomparia-
do de hidrosadenitis axilar bilateral leve, que cedié con un
nuevo ciclo de isotretinoina y ciproterona, durante 6 meses.

Discusién

La semejanza en la etiopatogenia de este evento inflamato-
rio maltiple fue sugerida por primera vez en 1956 por Pills-
bury, Shelley y Kligman quienes propusieron el término
follicular occlusion triad." Ellos describieron las semejanzas
anatémicas, patofisiolégicas y clinicas de los primeros tres
trastornos, indicando que parecian ser formas fulminantes
de acné vulgar. La inclusién subsecuente del quiste piloni-
dal, a partir de 1975, condujo a la designacién del sindrome
completo o tétrada de oclusién folicular.>3
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Las formas graves de acné se catalogan asi:
a) forma nédulo-quistica (acné conglobata);
b) febril, tlcero necrosante (fulminans); y
¢) “inversa”, como triada o tétrada acneica.

Esta ultima, también denominada sindrome de oclusién fo-

licular, abarca cuatro entidades clinicas: celulitis disecante

de piel cabelluda, acné conglobata, hidradenitis supurativa

y quiste pilonidal.# El caso descrito, cumplié con esos cua-

tro requisitos y mostré una variante clinica ubicada en el

tronco anterior (espacio intermamario). Sus caracteristicas

en comun son:

1) hiperplasia glandular del aparato pilosebéceo o glan-
dula apécrina con hiperactividad,;

2) obstruccién del orificio folicular y formacién doble del
comedén;

3) invasion bacteriana con exudacién que socava el tejido
areolar laxo; y

4) cura dejando cicatriz.

El evento inicial de todo es la oclusién folicular (hiperque-
ratinizacién folicular).> En algunos casos de acné inversa
existe herencia autosémica dominante.

En efecto, Fitzsimmons y colaboradores estudiaron tres
familias con un total de 21 miembros afectados y reportaron
ese patrén hereditario.® Un estudio familiar complementa-
rio de 266 sujetos identificé un total de 62 individuos afec-
tados, informando una prevalencia de 34% de los parientes
en primer grado en 11 familias.” Es el estudio mds significa-
tivo en tres generaciones familiares que han mostrado
herencia autosémica dominante para esta tétrada. Otros
autores sefialan una asociacién significativa con algunos
subtipos de antigenos de histocompatibilidad leucocitarios
(HLA) como A, By DR

Merece la pena comentar por separado las cuatro mani-
festaciones que intercurrieron en el caso relatado y que for-
maron parte de esta espectacular tétrada signolégica, que,
para fines prdcticos, deben atenderse en funcién de cada
una de las expresiones clinicas que predominen.

Quiste pilonidal es un proceso comin de adultos jévenes
en quienes la persistencia y la repeticién son problemas sig-
nificativos. Se piensa que es debido a una deformidad ad-
quirida, con penetracién de fragmentos de pelo.

Es por lo tanto el origen un tanto diferente al de los
otros trastornos de esta tétrada, y se presentan generalmen-
te a partir de la pubertad, cuando los andrégenos comien-
zan a actuar en las glandulas pilosebdceas.”

Las cavidades secundariamente se infectan; este proce-
so puede dar lugar a la formacién de fistulas subcutdneas
multiples que pueden requerir drenaje inmediato. Tal
insercién pilosa causa una reaccién a cuerpo extrano y la
formacién de un tracto revestido por tejido de granulacién.
Aparece tipicamente en el drea sacrococcigea, pero se puede
desarrollar en otras localizaciones donde una hendidura
anatémica facilite la acumulacién de los pelos, como puede
ser el espacio intermamario, las axilas, el periné, o el espa-
cio interdigital en circunstancias laborales peculiares (pei-
nadores, estilistas)."?

Tratamiento: cualquier terapia que no incluya la exci-
si6n quirargica de las dreas implicadas da lugar a un muy
alto indice de recurrencias. Con el cierre primario del quis-
te pilonidal, hay logros modestos.

Eventualmente, el tratamiento puede ser conservador,
consistente en extraer los fragmentos pilosos y otros restos
de la cavidad, con antibioterapia oral si se precisa, y consi-
gue la curacién de algunos pacientes. El concepto de tratar
la causa subyacente mejor que sélo tratar el problema es la
base preferida del tratamiento. La supresién completa con
Z-plastia para eliminar la hendidura profunda ha propor-
cionado el resultado més acertado del tratamiento de la
enfermedad y de la reduccién al minimo de recidivas.”®

La foliculitis decalvante o la celulitis disecante del cuero cabe-
lludo en su presentacién Gnica es denominada también
enfermedad de Hoffman." Es una foliculitis purulenta rara,
crénica y progresiva, que conduce a atrofia folicular, alope-
cia, y deja cicatriz como estigma.

Como afeccién exudativa infrecuente afecta segmenta-
ria o integralmente, e inicia en la parte del vértex y del occi-
pucio. Se presenta principalmente en varones de raza afroa-
mericana, entre los 20 y los 40 afios de edad, y se caracteriza
por varios nédulos inflamatorios, profundos, dolorosos, que
se abscesifican e intercomunican por tractos que fistulizan
al exterior.”

Las pdpulas enquistadas o los abscesos son menos
comunes que un absceso difuso (que es formado por la
fusién de nédulos multiples). Las fistulas que descargan el
material seropurulento se pueden encontrar en la base de
lesiones individuales o dentro de colecciones de éstas.”

La alopecia ocurre sobre la inflamacién nodular que
protruye y después se presentan la cicatrices y prominencias
enrolladas o enroscadas, similar en aspecto al cutis verticis
gyrata.™ El tratamiento de la celulitis disecante abarca desde
radioterapia® hasta incisién con drenaje, excisién e injer-
to;1° y la fase exudativa aguda se trata a menudo con los
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antibidticos t6picos y sistémicos (trimetoprim con sulfame-
toxazol, clindamicina, ciprofloxacina) y limpieza local, pero
esta practica puede no parar la progresién del proceso de la
enfermedad.72°

Los esfuerzos se han centrado recientemente en reti-
noides, prednisona y combinacién con diaminodifenilsul-
fona, en una tentativa de inducir remisiones duraderas mas
largas; una buena respuesta a 1 mg/kg/dia de isotretinoina
para respuestas clinicas a largo plazo."”

La combinacién del isotretinoina con la excisién radi-
cal y expansion de tejido ademds de la combinacién de iso-
tretinoina con el acetato del triamcinolona intralesional (40
a 80 mg) también se han recomendado como opciones.2"22

La terapia oral del zinc (400 mg/dia), sola o conjunta-
mente con dcido fusidico oral (1500 mg/dia) y tépico (1.5%),
también se ha divulgado como opcién terapéutica con bue-
nos resultados observados después de emplearlos ininte-
rrumpidamente hasta por 2 afos.

El zinc tiene probablemente un efecto antiinflamatorio,
mientras que el dcido fusidico es un antimicrobiano. Tra-
tamientos quirdrgicos que se han utilizado son la incisién,
la marsupializacion, el curetaje y, en los casos mds recalci-
trantes, la escision amplia y profunda con injerto posterior,
la escisién con laser de CO, o preferentemente con ldser
pulsado de 800 nm de las lesiones localizadas o la coloca-
cién de expansores con posterior extirpacién de la zona
afectada.”

La supresién quirdrgica con o sin el injerto es reserva-
da para los casos recalcitrantes que son insensibles al mane-
jo médico. La opcién reconstructiva para la alopecia resul-
tante es dificil si el proceso de la enfermedad sigue siendo
activo.

El trasplante del pelo, el injerto o las operaciones loca-
les con colgajos, con o sin la extensién de tejido, y la excisién
fraccional estdn disponibles si la cronicidad y la naturaleza
progresiva de la enfermedad pueden ser suprimidos.”22

Acné conglobata es una forma nédulo-quistica muy infla-
matoria que predomina en la espalda y da lugar a formacién
de abscesos y fistulas que se comunican, descargando en
tuneles, cicatrices hipertréficas o queloides en ocasiones
intercomunicados en forma de bridas o puentes.® Es carac-
teristico de dreas peludas, incluyendo el tronco, las nalgas y
las extremidades.?

Esta forma especial de acné no ocurre hasta la adoles-
cencia tardfa o después de los 20 afios y se limita casi ex-
clusivamente a los varones. Puede aparecer de novo o desa-
rrollarse por deterioro brusco de un acné pdpulo-pustular

o por recrudescencia de un acné quiescente de afios de
evolucién

Se entiende como la expresién mds severa de dafio
estructural del canal pilosebéceo, que inicia en el infrain-
fundibulo y remata con la formacién de un granuloma que
engloba el foliculo.> El manejo médico utilizado mds fre-
cuentemente por esta razon hasta la actualidad es la isotre-
tinoina, continua o en pulsos, ya que se presume que tiene
un efecto inhibitorio directo en las glindulas sebdceas, por
cuanto a tamaio y actividad de estas.">"7

Cuando el manejo médico falla, la extirpacién quirar-
gica ha proporcionado un “aligeramiento” significativo de
regiones problemdticas. Dicho tratamiento quirdrgico no es
préctico como modalidad terapéutica, debido a la distribu-
cién extensa de la piel implicada.*®

Hidradenitis supurativa (HS), denominada también enfer-
medad de Verneuil, suele manifestarse en zonas cutdneas
con gran densidad de glandulas apécrinas (axilas, ingles,
regién perianal, perineal, submamaria). Se inicia en mujeres
durante la pubertad y su etiologfa es desconocida.>>°

Se plantea que puede originarse a partir de un defecto
primario del foliculo piloso (con apocrinitis), que remata
expresando obstruccién de la triada folicular (gldndulas
apdcrinas, ecrinas y foliculo piloso), formando nédulos sub-
cutdneos supurativos agrupados irregularmente que origi-
nan zonas induradas, con trayectos subcutineos que los
comunican. La obstruccién del orificio folicular de una
glandula apécrina hiperactiva da por resultado la inflama-
cién periglandular.”? Cuando se obstruyen dos foliculos
adyacentes y se unen sus glindulas respectivas, se forma un
comedén doble.

Las lesiones pueden ser localizadas o afectar a todo el
periné, la piel glutea o los genitales. Puede presentarse en
practicamente cualquier parte de la superficie corporal.>3

Microscépicamente existen células plasméticas, linfoci-
tos y células gigantes de tipo cuerpo extrafio, que originan
cavidades que se recubren de epitelio escamoso, y espord-
dicamente es terreno para el desarrollo de un carcinoma de
células escamosas.®® El quiste pilonidal puede presentar
lesiones parecidas, pero localizadas en rafe sacrococcigeo y
en pacientes mds jévenes, aunque a veces ambas enferme-
dades pueden coincidir. La infeccién retrégrada produce
exudacién, que invade el plano areolar subcutdneo laxo,
produciendo un flemén; las regiones axilares, inguinocru-
rales y anogenital son los sitios primarios implicados.

Hay un leve predominio femenino; el proceso de la en-
fermedad no ocurre antes de la pubertad y es raro en la
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paciente postmenopdusica. Una incidencia creciente se
observa en pacientes obesos y aquellos con antecedentes
familiares. En los ultimos afos se ha implicado a Chlamydia
trachomatis.>

Tratamiento: la invasién bacteriana de la glandula obs-
truida es comun y se debe tratar apropiadamente con cui-
dado local y terapia antibidtica sistémica. Las formas mds
leves del proceso de la enfermedad son mitigadas a me-
nudo con cuidado local, higiene adecuada y evitar agentes
irritantes.

La terapia con retinoides, solos o conjuntamente con
clindamicina o azitromicina, han demostrado logros en
casos moderados del hidradenitis. Aunque los antibi6ticos
no son curativos, pueden disminuir las secreciones, el olor
y el dolor, al igual que el empleo de dapsone, como los
cinco casos reportados por Kaur et al.?®

Para algunos autores, la HS es un trastorno andrégeno-
dependiente que ha conducido a diversas tentativas con
la terapia hormonal (acetato de ciproterona asociado a eti-
nilestradiol), flutamida, gonadotropina-liberadora de hor-
monas agonistas en combinacién con dexametasona o la
histerectomia abdominal total y la salpingo-ooforectomia
bilateral.42°

En los casos de enfermedad grave, la resolucién com-
pleta del cuadro resulta imposible y la espontdnea es rara,
por lo cual cada vez estdn siendo publicados un mayor
numero de casos tratados con farmacos como ciclosporina o
con antifactor de necrosis tumoral alfa, como infliximab,
etanercept o adalimumab.3°3

La excisién quirdrgica de la establecida hidradenitis
supurativa, conjuntamente con terapia médica local, sigue
siendo el apoyo principal de la terapia. Opciones quirtr-
gicas: excisién completa con extirpacién de aproxima-
damente 1-2 cm alrededor de la zona afectada o extirpacién
de tejido celular subcutdnea hasta fascia muscular en pro-
fundidad, o por lo menos 5 mm de grasa, para asegurar
la extirpacién de las espirales profundas de las gldndulas
apécrinas.>®?7

Es preferible poner injertos de forma diferida tras un
periodo de cicatrizacién por segunda intencién, ya que se
ha comprobado que en el caso de los injertos inmediatos
existen mds posibilidades de perder parte del injerto. En
caso de no haber podido extirpar completamente el drea
afectada se aconseja el uso de colgajos musculo-cutineos
mejor que injertos debido a la mayor facilidad de manejo
del mismo en el caso de recurrencias. El intervalo es gene-
ralmente de 5 a 10 dias después de la excisién. Asimismo,

avance local y cobertura con colgajo fasciocutineo son
opciones.> Respecto a las plastias, por su mejor vasculari-
zacion, se prefieren las de tipo V-Y a las de rotacién. En
cualquier caso, se debe ser prudente en las dimensiones de
la plastia, respetando que su longitud sea inferior a un ter-
cio de su anchura.

Algunas complicaciones esperadas en la tétrada de oclusién

folicular :

1) Fibrosis y cicatrizacién hipertréficas y queloideas.®

2) Linfedema severo en extremidades inferiores.#

3) Infecciones locales y sistémicas (meningitis, bronquitis,
neumonias, etcétera) que pueden llevar incluso a sepsis
y muerte.

4) Queratitis intersticial y marginal 37

5)  Fistulas anales, rectales o uretrales (en la HS anogenital).?

6) Anemia normo o hipocrémica crénicas.”

7) Carcinoma epidermoide: raras veces encontrado en HS
crénica de regién anogenital.?®

8) Hipoproteinemia y amiloidosis secundaria que pueden
llevar a insuficiencia renal.>®

9) Artropatia seronegativa y habitualmente asimétrica:
artritis oligoarticular, sindrome poliartritis—artralgia,
osteomielitis, hiperostosis esternoclavicular.®3

Conclusiones

Las entidades agrupadas como tétrada de oclusién folicular:
foliculitis decalvans o celulitis disecante, acné conglobata,
hidradenitis supurativa y quiste pilonidal se pueden consi-
derar de forma aislada o en varias combinaciones. Las
opciones médicas y quirtirgicas para estos trastornos siguen
siendo algo limitadas en su eficacia. Ademds del tratamien-
to de infecciones secundarias con los antibiéticos t6picos y
sistémicos, el uso de la isotretinoina y la intervencién qui-
rargica juiciosa siguen siendo los apoyos principales del tra-
tamiento. Los estudios hormonales e inmunolégicos recien-
tes pueden contribuir al manejo de estos trastornos.
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