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Resumen.—La foliculitis pustulosa eosinofilica (FPE) es una en-
fermedad cronica, rara y de causa desconocida, que cursa
con papulas y/o pustulas pruriginosas y un infiltrado de eosi-
ndéfilos en la biopsia. La FPE suele ocurrir con poca frecuen-
cia fuera de Japon y son escasos los casos descritos en pa-
cientes de raza no japonesa. Los factores causales de la
enfermedad y su tratamiento definitivo no estan establecidos
todavia. En nuestra paciente, inicialmente, la presencia de
pustulas subcorneales en las biopsias orientaba hacia un diag-
noéstico de dermatosis pustular; y fueron necesarias repetidas
biopsias para obtener el diagnostico de FPE. Presentamos un
nuevo caso de FPE recientemente visto en nuestra consulta y
hemos realizado una revision extensa de la enfermedad.

Palabras clave: enfermedad de Ofuji, foliculitis pustulosa eo-
sinofilica, FPE, pustulosis eosinofilica estéril.

©00000000000000000000000000000000000000000000000000000000

INTRODUCCION

La foliculitis pustulosa eosinofilica (FPE) o enfer-
medad de Ofuji es una dermatosis crénica, poco fre-
cuente y de etiologia desconocida!. Consiste en la
aparicion de brotes recurrentes de papulas y pustulas
estériles de localizacion folicular predominantemen-
te en areas seborreicas, y a nivel histopatolégico se
caracteriza por un infiltrado inflamatorio mixto con
numerosos eosinoéfilos en los foliculos pilosos y alre-
dedor de los mismos?®. En 1970 Ofuji y sus colabora-
dores aportaron 3 nuevos casos de esta nueva enti-
dad, denominando a esta enfermedad «foliculitis
pustulosa eosinofilica»*®. Debido a que las pustulas se
localizaban en areas donde no existen foliculos, como
las palmas y las plantas, algunos autores consideran
mas apropiado el término «pustulosis eosinofilica es-
téril o dermatosis pustulosa eosinofilica»*%. La mayo-
ria de los casos descritos son de raza japonesa, aun-
que se han publicado varios en pacientes europeos,
afectando en mds del 80 % de los casos a varones en
la tercera o cuarta década de la vida’.

Generalmente suele asociarse a enfermedades he-
matolégicas malignas, mdas raramente a medicamen-
tos y es excepcional su aparicion en individuos sanos
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OFUJI'S DISEASE: DESCRIPTION OF A CASE

Abstract.—Eosinophilic pustular folliculitis (EPF) is a rare,
chronic disease of unknown cause, characterized by itchy
papules or pustules and an infiltration of eosinophiles in the
biopsy. EPF occurs rarely outside Japan and very few cases
have been described in non-Japanese race people. The caus-
es of the disease and its definitive treatment have not yet
been established. In our patient, the presence of subcorneal
pustules in the biopsies initially favored a diagnosis of pustulo-
sis and several biopsies were necessary before a diagnosis of
EPF was reached. A new case of EPF recently presented at
our clinic and we have carried out an extensive revision of the
disease.

Key words: Ofuji's disease, eosinophilic pustular folliculitis,
EPF, sterile eosinophilic pustulosis.
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inmunocompetentes®®. Presentamos un caso de en-
fermedad de Ofuji en una mujer nacida en Vitoria, en
la que no se pudo demostrar ningdn tipo de patologia
asociada. El tratamiento con indometacina ha conse-
guido la remision de la enfermedad, sin recidiva des-
pués de mas de un ano de seguimiento.

CASO CLINICO

Mujer de 35 anos sin ningtin antecedente médico-
quirtrgico de interés y sin tratamiento farmacolégico
habitual, que consulté por una dermatitis prurigino-
sa de 4 meses de evolucion, refractaria a diversos tra-
tamientos prescritos (antibiéticos y corticoides ora-
les, asi como dapsona). La erupcion se inici6é en
gluteos y posteriormente se fue extendiendo a cara,
tronco y extremidades. La exploraciéon cutdnea reve-
16 la presencia de multiples pdpulas y pustulas foli-
culares, que llegaban a formar placas en alguna zona
y se apreciaba en otras un crecimiento excéntrico,
adoptando una morfologia anular. Afectaba princi-
palmente la cara, cuello y tronco, pero también las
extremidades superiores e inferiores, incluyendo
ademas ambas palmas de las manos (figs. 1y 2). No
presentaba adenopatias, ni se palpaban organome-
galias. El cuadro clinico evolucionaba de forma pro-
gresiva, con aparicion de nuevas lesiones, persistien-
do muchas de ellas, e involucionando otras dejando
hiperpigmentacion residual. Se habian realizado
2 biopsias en otro centro con diagnoéstico histologi-
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Fig. 1.—Papulas-pustulas foliculares agrupadas en frente y mejillas.

co de dermatosis pustular subcérnea. En nuestro Ser-
vicio se efectuaron nuevas biopsias y en todas ellas se
apreciaban hallazgos semejantes, con pustulas sub-
corneales sin ninguna relacién con foliculos, acom-
panadas por un denso infiltrado eosinofilico. Conti-
nuaron realizdndose estudios histoloégicos hasta
demostrar la presencia de un infiltrado de leucocitos
polimorfonucleares con elevada proporcion de eosi-
néfilos a nivel del infundibulo, llegando a destruirlo
en alguna zona (fig. 3). Este infiltrado también se ob-
servaba focalmente en las glandulas sebdceas y pro-
ducia en alguna ocasién espongiosis, pustulas y/o
abscesos foliculares eosinofilicos.

La inmunofluorescencia directa fue negativa. En-
tre los datos de laboratorio realizados destacaba una
anemia discreta (Hb:10,1) con macrocitosis (103,6) y
discreto aumento de transaminasas de origen medi-
camentoso. Fueron negativas las serologias para virus
de la inmunodeficiencia humana (VIH), asi como va-
rios cultivos de exudados y tejido. Se inici6 tratamien-
to con indometacina (150 mg/dia) en dosis decre-
ciente hasta alcanzar en 8 semanas la dosis de 50 mg
diaria. A partir del cuarto mes de tratamiento se con-
sigui6 una remisiéon completa del cuadro clinico, que
persiste tras un ano de seguimiento.

Fig. 2.—Lesiones de aspecto arciforme afectando extensamente el
tronco.

DISCUSION

La FPF o enfermedad de Ofuji se caracteriza por la
aparicion de brotes recurrentes de papulo-pustulas fo-
liculares estériles, que configuran placas de morfolo-
gia anular o circinada y que tienden a la progresiéon
centrifuga y a la involucién central'’. La distribucion
preferente de las lesiones es en las zonas mas sebo-
rreicas de la piel: cara, tronco y la superficie de exten-
sion de las extremidades superiores!!!2. Existe tam-
bién afectacién palmoplantar en la quinta parte de los
pacientes, que en ocasiones incluso puede ser la inica
manifestacion'®. El prurito y la eosinofilia periférica
son hallazgos bastante habituales, se encuentran en
el 50 % de los casos'’. Desde el punto de vista histopa-
toloégico, existe un infiltrado no sé6lo folicular, sino
ademas perifolicular y perivascular. A nivel del infun-
dibulo folicular se puede apreciar espongiosis y pos-
terior vesiculacion de la vaina epitelial externa a ex-
pensas de un infiltrado de eosinofilos y algunas células
mononucleares. La glandula sebacea suele estar afec-
tada y a veces se llega incluso a su destruccion'*1°,
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Existen 3 principales variantes clinicas de FPE; la
FPE clasica o enfermedad de Ofuji, la FPE asociada a
VIH y la FPE infantil’. Sin embargo, se trata mds bien
de tres entidades individualizadas que comparten tini-
camente sus caracteristicas histopatologicas. La FPE
asociada a VIH se manifiesta fundamentalmente
como papulas aisladas foliculares y no foliculares,
siempre pruriginosas, que evolucionan a la cronicidad
y que en ocasiones tienen buena respuesta al trata-
miento con ultravioleta B (UVB) e isotretinoina'®. La
FPE infantil, que aparece en los primeros anos de
vida, afecta a cuero cabelludo y frente y se relaciona
con alguna inmunodeficiencia'.

Creemos que en nuestro caso tanto la clinica como
el patrén histologico de reaccion folicular eosinofili-
ca corresponden a la variante de FPE clasica o enfer-
medad de Ofuji. No se pudo demostrar la existencia
de otra enfermedad acompanante con las pruebas
realizadas; no obstante, es necesario un futuro se-
guimiento para poder confirmarlo, dada su posible
aparicion tardia. Al igual que otros autores habian
referenciado previamente, pudimos ver también una
afectacion clinica en las palmas de las manos de nues-
tra paciente'®. Ademas, hay que senalar que desde el
punto de vista histopatolégico, el cuadro fue confun-
dido con otras formas de dermatosis pustular sub-
cornea, debido a que en etapas iniciales no se ob-
servaba una afectacién folicular ni un infiltrado
eosinofilico. Podrian interpretarse estos cambios his-
tolégicos encontrados como un estadio evolutivo que
precede a la formacion de la pustula folicular o como
formando parte del espectro de la enfermedad. Por
tanto, como las alteraciones histolégicas de FPE no
siempre estan localizadas a nivel del foliculo, sobre
todo en estadios iniciales, se plantea el diagnéstico di-
ferencial con la dermatosis pustular subcérneal 8.
Destacamos el hecho de que al ser una enfermedad
poco conocida y poco frecuente los pacientes son so-
metidos a multiples consultas, biopsias y diferentes
tratamientos hasta conseguir un correcto diagnosti-
co y una terapia adecuada'. La respuesta en la FPE
es muy variable, por lo que se han empleado multi-
ples tratamientos®; entre otros: corticoides orales y
topicos, dapsona?®'?2, sulfapiridina, oxifenbutazona,
aspirina, colchicina, clofazimina, tetraciclina, metro-
nidazol?, isotretinoina?!, acitretino, ciclosporina?®,
interferén gamma, interferén alfa 2b%%7, cetotifeno,
fototerapia UVB? y fotoquimioterapia PUVA. La in-
dometacina es uno de los tratamientos mas eficaces y
sin apenas efectos secundarios, siendo considerado
de eleccion por algunos autores?’°. Recientemente
se han publicado varios casos con buena respuesta al
tacrolimus topico®.

La etiologia de la FPE es desconocida. Entre las hi-
potesis fisiopatolégicas, inicialmente se especulaba so-
bre un papel de la actividad sebdcea, puesto que en
los lipidos de la superficie cutanea obtenidos de areas
seborreicas de los enfermos se demostro la existencia

Fig. 3.—Se observa destruccidon de pared de foliculo piloso por un

infiltrado inflamatorio, con abundante material granular eosinofilico

procedente de eosindfilos degranulados (figuras en Illama). Ver
aproximacion.

de factores quimiotacticos para los eosinofilos!®32.
Aunque la FPE es considerada una foliculitis con pus-
tulas estériles, se han comunicado algunos ejemplos
interpretados como FPE, en los cuales se pudo esta-
blecer relacién con agentes etiolégicos especificos
(Demodex foliculorum, dermatofitos, Pseudomonas aeru-
ginosa, larva migrans, etc.)3%. Se trataria de una reac-
cién de hipersensibilidad foliculocéntrica a estimulos
antigénicos de localizacion folicular.

La FPE es consecuencia probablemente de una dis-
regulacion del sistema inmunolégico que favorece el
protagonismo del eosinéfilo como célula efectora®.
Como consecuencia de ello, ciertas citocinas, como la
interleucina 5 (IL-5) y el interferén gamma presen-
tan niveles alterados®. Ademas la expresion de ciertas
moléculas de adhesion (ICAM-1) y otros metabolitos
derivados de la ciclooxigenasa también determinari-
an la migracion selectiva de los eosinéfilos hacia la
vaina epitelial externa folicular®. En los tltimos es-
tudios se ha sugerido que la producciéon de oxido ni-
trico por los eosinéfilos pueda tener un cierto papel
patogénico®.

Finalmente, aunque en general se trata de una en-
fermedad poco descrita en nuestro medio; ante un
cuadro de pustulosis que evoluciona con brotes inter-
mitentes y con resistencia a los tratamientos antimi-
crobianos debemos plantearnos su diagnéstico.
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