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Foliculitis pustulosa eosinofilica (enfermedad de Ofuji):
primer caso reportado en El Salvador
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RESUMEN

La enfermedad de Ofuji es una rara dermatosis papulopustu-
lar idiopatica que se caracteriza por la presencia de papulas y
puUstulas pruriticas, estériles y recurrentes, con predominio en
la cara y el tronco. Puede haber eosinofilia periférica y hay au-
sencia de sintomas sistémicos en pacientes inmunocompeten-
tes. Entre sus diagnosticos diferenciales se incluyen dermatosis
inflamatorias y eosinofilicas. La histopatologia es clave para su
diagndstico y el medicamento de primera linea es la indome-
tacina. Se presenta el caso de un paciente salvadorefio de 34
anos, inmunocompetente, con lesiones recurrentes de un afio
de evolucién y que ha recibido mdltiples tratamientos.

PALABRAS CLAVE: foliculitis pustular eosinofilica, enfermedad de Ofujj
papulas y/o pistulas estériles.

Introduccién
La foliculitis pustular eosinofilica (FPE), también cono-
cida como enfermedad de Ofuji, es una dermatosis
rara, crénica y de causa desconocida que se caracteriza
por la presencia de pdpulas y/o pustulas foliculares, pruri-
ginosas, recurrentes y usualmente estériles, con predomi-
nio en dreas seborreicas (cara y tronco). La FPE debe ser
incluida en el diagnéstico diferencial de cuadros clinicos
que cursen con lesiones pustulosas recurrentes, y en es-
pecial cuando sean resistentes a las multiples formas de
tratamientos antimicrobianos.' El estudio histopatolégico
es clave toda vez que el clinico lo sugiera en sus diagnds-
ticos diferenciales. Su tratamiento puede ser un reto, por
ello en la literatura se describen multiples opciones, de
primera y segunda linea, con el objetivo de eliminar la
lesién y prevenir la recurrencia.?

CORRESPONDENCIA

ABSTRACT

Ofuji’s disease is a rare dermatosis of unknown etiology charac-
terized by pruritic and sterile papules and pustules which appear
mainly in face and trunk. Peripheral eosinophilia can be present,
and there are no systemic symptoms in immunocompetent
patients. Differential diagnoses include inflammatory and eosin-
ophilic dermatosis. Histopathology is key for diagnosis and the
first line treatment is indomethacin. We present a 34-year-old
Salvadorian male (immunocompetent) with history of one year
of recurrent lesions and multiple treatments.

KEYWORDS: eosinophilic pustular folliculitis, Ofuji’s disease, papules
and/or sterile pustules.

Reporte de caso
Paciente masculino de 34 afios de edad, de nacionalidad
salvadorena, residente en Mosct (Rusia), sin anteceden-
tes comérbidos, enfermedades crénicas ni alergias. Se
presenté a nuestra consulta con historia de un afio de
evolucién de dermatosis que comenzé en los hombros
y luego se diseminé a las dreas del tronco y la cara (figu-
ra 1). En un principio, en el extranjero fue diagnostica-
do por clinica e histopatologia como “dermatitis exten-
sa”, por lo que fue tratado con esteroides t6picos e intra-
musculares, ciclos prolongados de antihistaminicos, dieta
libre de alergenos y fototerapia de luz UVB de banda es-
trecha, tuvo mejorfa parcial y recurrencia rdpida.

En nuestra primera evaluacién clinica, y con los ante-
cedentes mencionados, nuestro diagnéstico inicial fue el
de una erupcién acneiforme postesteroides, més sospecha
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Figura 1. Foliculitis pustulosa eosinofilica.

de demodicidosis, la cual se confirmé mediante estudio
micolégico directo. Se comenz6 el tratamiento respectivo
con ivermectina, permetrina tépica al 5% y tetraciclinas.
Debido a que la mejoria fue parcial y el paciente present6
recaida, se consideré el diagnéstico de foliculitis por Ma-
lassezia (Pityrosporum), que también se confirmé y se inici6
tratamiento con itraconazol oral 100 mg via oral cada dia
durante 14 dfas.

Posteriormente, e incluso bajo adecuado cumpli-
miento del tratamiento, reaparecié un brote con pus-
tulas pruriginosas en las mejillas y los miembros supe-
riores. Se realizaron biopsias y se indicaron exdmenes
complementarios que incluyeron hematologia com-
pleta, recuento de eosindfilos en sangre, pruebas de
funcién renal y hepdtica, perfil lipidico, serologia para
sifilis/VIH y examen general de orina. En las biopsias
se describi6 una hiperqueratosis, con paraqueratosis y
espongiosis. En el epitelio folicular y las glandulas se-
béceas se encontré exocitosis de linfocitos, histiocitos y
abundantes eosinéfilos; en la dermis se observé infiltra-
do de linfocitos y eosinéfilos (figura 2). Con estos ha-
llazgos, el Departamento de Histopatologia reporté una
foliculitis eosinofilica. Ademds, los exdmenes de labo-
ratorio revelaron una eosinofilia periférica de 10% sin
leucocitosis (rango normal 2-4%), con recuento absoluto
de eosinéfilos de 0.8 (rango normal 0.0-0.6 109). Al rea-
lizar la correlacién clinico-patolégica se concluyé que el
paciente presentaba una foliculitis pustular eosinofilica
(enfermedad de Ofuji). Se inici6 tratamiento con indo-
metacina 50 mg via oral cada 12 horas, tacrolimus 0.1%
ungiiento y dapsona 50 mg via oral cada dia (alternado)
durante cinco meses. Hasta ahora la evolucién del pa-
ciente ha sido satisfactoria, con remisién completa, sin
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eosinofilia y contintia con tratamiento Gnicamente con
indometacina 25 mg via oral cada dia (figura 3).

Discusion

El reporte del primer caso de enfermedad de Ofuji (FPE)
fue descrito en 1965 por Ise y Ofuji en una paciente ja-
ponesa que habia presentado maltiples episodios de pus-
tulas foliculares en el rostro, acompariado de eosinofilia
periférica. Cinco afios después y luego de que se repor-
taran tres casos similares, Ofuji acepté el nombre de “fo-
liculitis pustular eosinofilica”. Sin embargo, otros autores
como Orfanos y Sterry propusieron utilizar el concepto
de “pustulosis eosinofilica estéril” por el hecho de que la
lesién no se restringe al foliculo piloso y puede aparecer
en zonas como palmas y plantas.

La FPE es una dermatosis crénica, rara y de causa des-
conocida que se caracteriza por la presencia de papulas y/o
pustulas foliculares pruriginosas, recurrentes y usualmen-
te estériles, con predominio en dreas seborreicas (cara,
tronco). Puede aparecer eosinofilia periférica, y si no hay
comorbilidades, suele haber ausencia de sintomas sistémi-
cos.* Las lesiones duran de siete a 10 dias, involucionan y
luego reaparecen en un intervalo de tres a cuatro semanas.’
Se solia describir prevalencia de esta enfermedad en el
sexo masculino, pero hoy en dfa no existe predominancia
en cuanto al sexo e incluso la variante clésica puede llegar
a ser mds comun en las mujeres. Inicialmente fue descrita
en la poblacién japonesa, sin embargo, se informan casos
provenientes de todos los continentes, de manera que se
ha convertido en una enfermedad interracial

La enfermedad de Ofuji se clasifica en tres tipos: cldsi-
ca, pedidtrica y asociada a inmunosupresién. En nuestro
caso el paciente se clasificé dentro del tipo cldsico debido
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Figura 2. En el epitelio folicular y las gldndulas sebaceas, exocitosis de linfocitos, histiocitos y abundantes eosindfilos; en la dermis, infiltrado

de linfocitos y eosindfilos (10, 20 y 40x).

Figura 3. Respuesta al tratamiento con indometacina, dapsona y tacrolimus.

a las caracteristicas de las lesiones papulares y pustula-
res, la eosinofilia periférica acompanante y la ausencia de
inmunosupresién. También coincide la edad, ya que el
tipo cldsico se presenta en la mayoria de pacientes entre la
tercera y cuarta décadas de la vida’ A pesar de ello, no se
puede descartar que el uso prolongado de esteroides haya
inducido algun tipo de inmunosupresién y haya estimula-
do la aparicién de una foliculitis pustular eosinofilica, ya
que el uso de estos medicamentos, al igual que el estrés y
la edad avanzada, pueden alterar la respuesta de citocinas
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al estimular la respuesta de los linfocitos T ayudadores 2
Th2).° Se describe que el tipo relacionado con inmunosu-
presion (VIH, trasplantados) se asocia a prurito mds seve-
ro, y su principal diferencia con la variedad clésica recae
en la ausencia de grandes pustulas y lesiones figuradas,
ademds tiene una evolucién mds crénica y responde a
isotretinoina y luz UVB, con la cual nuestro paciente tuvo
mejorfa Gnicamente transitoria’ En la poblacién pedidtri-
ca las lesiones son similares a la cldsica, pero predominan
en el cuero cabelludo y la frente. Ademds, la eosinofilia
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periférica estd presente hasta en el 70% de los casos, a di-
ferencia de la cldsica que aparece en 30% de ellos.”

Tratar esta enfermedad puede ser dificil debido a su
gran ndmero de diagndsticos diferenciales. Se deben
descartar entidades inflamatorias como las foliculitis
fangicas, parasitarias y virales, infecciones por dermato-
fitos, urticaria, sifilis secundaria y dermatitis seborreica.
En el aspecto histopatolégico, el diagnéstico diferencial
incluye diversas “dermatosis eosinofilicas”, entre las que
se encuentran las reacciones farmacolégicas, infecciones
parasitarias, foliculitis por Demodex, celulitis eosinofilica
(sindrome de Wells), picadura de insecto e hiperplasia
angiolinfoidea con eosinofilia.® Vale la pena mencionar
que nos enfrentamos a un paciente con movilizacién de-
mogréfica y variaciones climdticas, aspectos que pueden
intervenir en la evolucién de cualquier enfermedad. Sin
embargo, al ser evaluado en nuestro consultorio des-
pués de un afio de evolucién, es evidente que el uso de
multiples medicamentos provocé una dermatosis de di-
ficil manejo.

La evaluacién clinica y dermatoscépica condujo al
diagnéstico inicial de reaccién acneiforme postesteroi-
des; se debe tomar en cuenta que el acné es parte de los
diagnésticos diferenciales de la foliculitis eosinofilica, y
aunque también cursa con papulas y pustulas en el rostro
y el tronco, éstas son de mayor tamafio y el prurito es oca-
sional, a diferencia de las lesiones en la enfermedad de
Ofuji donde son mds pequeiias pero el prurito es de ma-
yor intensidad. Cabe mencionar que el paciente presenté
coinfeccién con Demodex y Malassezia, lo que dificulté aun
mds el diagnéstico. En este tipo de foliculitis predominan
los neutréfilos y los linfocitos, a diferencia de la enferme-
dad de Ofuji en donde predominan los eosinéfilos.*

La histopatologia es clave para abordar esta enferme-
dad. Lo mds importante es incluir foliculos en la toma
de biopsia y serd clave la presencia de microabscesos que
contienen granulocitos dominantes de eosinéfilos tanto
en el infundibulo del foliculo piloso como en la glindula
sebécea. El dermatélogo debe tener en cuenta que el es-
pécimen no siempre va a contener una pustula folicular,
y por tanto es de suma importancia la correlacién clinica.
Ademds, esta enfermedad no es la anica que exhibe es-
pongiosis eosinofilica o pustulas en los foliculos.*

En esta enfermedad la ausencia de un factor desenca-
denante claro conduce a interrogarse sobre su etiologfa,
la cual no estd descrita en su totalidad. Se ha propuesto
el rol de las prostaglandinas como principal teoria, en
la que la prostaglandina D2 por medio de la via PGD2/
PGJ2-peroxisoma induce a los sebocitos a producir eotaxi-
na 3, que es un quimioatrayente para los eosinéfilos. Esto
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explica la infiltracién masiva de eosinéfilos alrededor de
la unidad pilosebacea.” Por eso la indometacina, que es
un inhibidor de la ciclooxigenasa (COX) funciona como
medicamento de primera linea y ha comprobado ser el
mds efectivo. Lo utilizamos en nuestro paciente con resul-
tados favorables, lograndose mejoria clinica y descenso
de la eosinofilia porcentual y absoluta.” Su mecanismo de
accién radica en inhibir la sintesis de dcido araquidéni-
co y en diversos estudios ha mostrado que es superior al
compararse con esteroides orales, dapsona, minociclina
y sulfametoxazol. Sin embargo, no se excluyen los be-
neficios de combinarlo con estos medicamentos.” En la
literatura se recomienda una dosis de 25-75 mg de indo-
metacina via oral al dfa para el tipo cldsico.”

En nuestro caso se combiné indometacina con medi-
camentos de segunda linea con efectividad registrada:
tacrolimus 0.19% y dapsona oral. El tacrolimus funciona
como agente inmunorregulador al unirse a inmunofilinas
especificas e inhibir la transcripcién y sintesis de citocinas
proinflamatorias. La dapsona actta también como me-
dicamento antiinflamatorio por medio de la inhibicién
de la peroxidasa de eosinéfilos, ha demostrado que acele-
ra la mejorfa clinica en pacientes inmunocompetentes.>'
La dosis utilizada para este padecimiento varia en el ran-
go de 50-100 mg al dia.”

Este caso clinico evidencia la importancia de sospe-
char foliculitis pustular eosinofilica ante la presencia de
lesiones papulopustulares y eritematosas recurrentes que
no responden a tratamientos convencionales, indepen-
dientemente de la raza, edad, sexo o inmunidad. Una
buena evaluacién clinica es fundamental, ya que el médi-
co patélogo considerard esta enfermedad siempre y cuan-
do el dermatdlogo la proponga entre sus diagnésticos
diferenciales. Al igual que su diagnéstico, el tratamiento
también puede ser un reto, por lo que consideramos apro-
piado utilizar medicamentos de primera linea descritos
en la literatura y combinarlos con medicamentos de se-
gunda linea, ya sean orales o tépicos, de acuerdo con la
evolucion del paciente.
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