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PALABRAS CLAVE Resumen

Psoriasis pustulosa Antecedentes: La psoriasis pustulosa generalizada (PPG) es una enfermedad rara e inflamatoria
generalizada; grave de la piel que cursa con brotes recurrentes o intermitentes. Los datos epidemioldgicos y
Epidemiologl’:‘;\' sobre su manejo en Espana son limitados. Nuestro objetivo fue estimar la epidemiologia de la
Manejo; ’ PPG, explorar su manejo y consensuar los retos actuales en Espana.

Necesid,ades no Métodos: Cuestionario electronico dirigido a los dermatologos del Grupo de Psoriasis de la
cubiertas Academia Espaiiola de Dermatologia y Venereologia con experiencia en el manejo de la PPG,

que incluia un consenso Delphi para establecer los retos actuales.

Resultados: Treinta y tres dermatologos respondieron al cuestionario. Se estimé una prevalen-
cia e incidencia a 5 anos de 13,05 y 7,01 casos por millon de habitantes, respectivamente.
Segun los dermatologos, los sintomas de la PPG mas comunes son las pustulas, el eritema y
la descamacion, y el 45% de los pacientes presentan uno o mas brotes anuales. El 45% indico
que es muy comln que un brote requiera hospitalizacion y dure 1-2 semanas. Ante un brote,
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Unmet needs

el 67% prescribe a menudo o siempre como primera opcion un tratamiento sistémico no bioldgico
(ciclosporina [55%]; retinoide oral [30%]) y el 45% un bioldgico (anti-TNFa [52%]; anti-IL-17
[39%]). Se consensuaron como principales retos la necesidad de definir y establecer objetivos
terapéuticos especificos de la enfermedad e incorporar la perspectiva del paciente en el manejo
de la enfermedad.

Conclusiones: Nuestro estudio describe la situacion actual de la PPG en Espaia, y amplia el
conocimiento sobre la enfermedad, poniendo de manifiesto los retos actuales en su manejo.
© 2023 Publicado por Elsevier Espana, S.L.U. en nombre de AEDV. Este es un articulo Open
Access bajo la licencia CC BY-NC-ND (http://creativecommons.org/licenses/by-nc-nd/4.0/).

Background: Generalized pustular psoriasis (GPP) is a rare and severe inflammatory skin disease
characterised by recurrent or intermittent flares. Epidemiological and disease management
data in Spain are limited. Our goal was to estimate the epidemiology of GPP, explore its
management, and reach consensus on the current challenges faced in Spain.

Methods: An electronic survey was submitted to dermatologists from the Spanish Academy
of Dermatology and Venereology Psoriasis Working Group. This group is experienced in the
management of GPP. It included a Delphi consensus to establish the current challenges.
Results: Atotal of 33 dermatologists responded to the survey. A 5-year prevalence and incidence
of 13.05 and 7.01 cases per million inhabitants, respectively, were estimated. According to
respondents, the most common GPP symptoms are pustules, erythema, and desquamation,
while 45% of patients present > 1 annual flares. A total of 45% of respondents indicated that
flares often require a length of stay between 1 and 2 weeks. In the presence of a flare, 67%
of respondents often or always prescribe a non-biological systemic treatment as the first-line
therapy [cyclosporine (55%); oral retinoid (30%)], and 45% a biological treatment [anti-TNF«
(52%); anti-IL-17 (39%)]. The dermatologists agreed that the main challenges are to define and
establish specific therapeutic goals to treat the disease including the patients’ perspective on
the management of the disease.

Conclusion: Our study describes the current situation on the management of GPP in Spain,
increasing the present knowledge on the disease, and highlighting the current challenges faced
at the moment.

© 2023 Published by Elsevier Espana, S.L.U. on behalf of AEDV. This is an open access article
under the CC BY-NC-ND license (http://creativecommons.org/licenses/by-nc-nd/4.0/).

incluyendo las caracteristicas de los pacientes, el diagnos-
tico, el curso clinico y carga de la enfermedad, y consensuar
los retos actuales en Espana.

La psoriasis pustulosa generalizada (PPG) es una enfer-
medad inflamatoria grave de la piel, caracterizada por la
erupcion repentina y generalizada de pustulas superficiales
estériles’, asi como por la presencia de fiebre alta, astenia
y leucocitosis?3.

La PPG es una enfermedad poco frecuente, con escasos
datos sobre su prevalencia. A pesar de ello, parece ser mas
comun en poblaciones asiaticas que caucasicas?, mas preva-
lente en mujeres’', y generalmente aparece en la poblacion
adulta de 40-50 arnos’.

El curso de la enfermedad es heterogéneo, presentando
brotes recurrentes o intermitentes”. Esto, junto con la falta
de criterios estandarizados en las guias internacionales,
supone un reto* ya que un diagnostico y tratamiento tem-
prano de la enfermedad es clave para la prevencion de la
posible morbimortalidad asociada®’.

El objetivo principal de nuestro estudio fue el de estimar
los datos epidemiologicos de la PPG, describir su manejo

El estudio se realizdé empleando un cuestionario electrénico
(por su mayor agilidad en el envio y cumplimentacion) diri-
gido a los dermatologos del Grupo de Psoriasis (GPs) de la
Asociacion Espanola de Dermatologia y Venereologia (AEDV)
con experiencia en el manejo de la PPG (habian visitado al
menos un paciente con PPG en los Gltimos 5 afos).

Para su disefo y desarrollo se conté con el asesoramiento
de un comité cientifico compuesto por 6 dermatélogos
expertos en la enfermedad (JMC, GC, PC, NE, RRy EV). En
el cuestionario se recogia informacion sobre las variables
sociodemograficas y asistenciales del dermatologo, datos
epidemiologicos de la PPG en los ultimos 5 aios, caracteristi-
cas, signos y sintomas de los pacientes con PPG, diagndstico
y evaluacion de la PPG, curso natural de la enfermedad
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(brotes y complicaciones sistémicas), carga, manejo de la
enfermedad y retos en su manejo.

La definicion de la PPG proporcionada a los dermato-
logos fue la propuesta por la European Rare and Severe
Psoriasis Expert Network (ERASPEN): aparicion de pustu-
las primarias, estériles y macroscopicamente visibles en la
piel no acral (excluyendo los casos en que la postulacion se
limita a las placas psoriasicas), que puede manifestarse con
o sin inflamacion sistémica, con o sin psoriasis y que puede
ser una enfermedad recidivante (> 1 episodio) o persistente
(> 3 meses)®.

Para consensuar los retos actuales en el manejo de
la enfermedad se realizaron 2 rondas de consulta Delphi,
donde se exploraba el grado de acuerdo (escala Likert de
7 puntos) respecto a 7 afirmaciones. Se establecid consenso
si el 75% de los participantes estaban de acuerdo (6,7) o en
desacuerdo (1,2) con cada afirmacién. Asimismo, se incluia
un ejercicio de priorizacion sobre las necesidades actuales
en el desarrollo de nuevos tratamientos para la PPG.

Anélisis de los datos

Se calcularon las medidas de centralidad y dispersion
(media, desviacion estandar [DE] y numero de observa-
ciones) para las variables cuantitativas, y las frecuencias
relativas y absolutas para las variables cualitativas. Los ana-
lisis se llevaron a cabo con el total de datos validos de cada
pregunta.

La prevalencia e incidencia media a 5 afos se estimd
con base en las areas de referencia de los hospitales que
indicaron tener pacientes con PPG durante este periodo.

El analisis estadistico se realiz6 mediante el software
estadistico STATA® v.14.

Resultados

Caracteristicas de los dermatélogos participantes

El cuestionario se envio a los 180 dermatologos miembros
del GPs, de los cuales 38 (21%) colaboraron en el estudio. De
ellos, 33 (18%) dermatdlogos, procedentes de 28 hospitales
espanoles, habian atendido al menos un paciente con PPG
en los ultimos 5 afos y, por tanto, participaron el estudio.

La edad media (DE) de los participantes fue de 48 (10,1)
anos, el 61% eran mujeres y el tiempo medio (DE) de expe-
riencia en el ejercicio de su especialidad fue de 18,9 (10,4)
anos.

Epidemiologia

La prevalencia de la PPG a 5 afios se estimo a partir de
106 pacientes atendidos en 25 centros durante este periodo,
dando lugar a 13,05 casos por millon de habitantes. La inci-
dencia a 5 afos se estimo a partir de 57 pacientes atendidos
en 23 centros que reportaron que estos pacientes sufrie-
ron un brote por primera vez, situandose en 7,01 casos por
millon de habitantes (Tabla suplementaria 1).

60%

53.16%

50% 44.94%

40%
30%
21.52%
20%

10%

0%
Edad actual

Edad al diagndstico

<30 afios = 30-60 afios m>60 afios

Figura 1  Distribucion de los pacientes segln su rango de
edad, el momento del diagndstico y su edad actual.

Caracteristicas de los pacientes

El 45% de los pacientes con PPG atendidos por los dermaté-
logos participantes tenia 30-60 anos, y el 57% eran mujeres
(fig. 1).

Los dermatologos indicaron que el 35% de los pacientes
con PPG tenian antecedentes familiares de otras formas de
psoriasis, el 12% de artritis psoriasica y el 4% de PPG. Ade-
mas, el 46% de los pacientes con PPG tenian psoriasis en
placas y el 15% artritis psoriasica.

Signos y sintomas de la enfermedad

Segun la mayoria de los dermatoélogos, las pustulas (91%),
el eritema (97%), el prurito (70%), la descamacion (91%), la
sensacion de ardor o dolor en la piel (85%) y las alteraciones
analiticas (58%) aparecen a menudo o siempre en los pacien-
tes con PPG. Por el contrario, la mayoria de los especialistas
(73 y 70%) opino que la afectacion de la mucosa oral y ocu-
lar se presentan rara vez o nunca. Los sintomas sistémicos se
presentan de manera algo comin (42%) o muy comun (42%)
(tabla 1).

Diagnéstico y evaluacion de la enfermedad

La via mas frecuente de derivacion de los pacientes con PPG
a la consulta de los dermatodlogos es a través de urgencias
(97%), seguido de atencion primaria (39%) y otros especia-
listas (33%), de los que el 33% provenia de dermatologia, el
33% de medicina interna y un 25% de reumatologia.

El 90,9% de los consultados considerd importante hacer
una biopsia para confirmar el diagnéstico de la PPG.

Para evaluar la gravedad de la enfermedad, la herra-
mienta mas utilizada es el Body Surface Area (94%), seguida
del Physician Global Assessment (79%) y del Dermatology
Life [Quality Index (67%) (Tabla suplementaria 2).

Curso natural de la enfermedad

En 76 pacientes se disponia informacion sobre el nimero de
brotes anuales (definidos como cualquier manifestacion de
la enfermedad que requiere consulta al dermatdlogo). De
estos, el 55,3% experimentaron menos de un brote al ano,
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Frecuencia de signos y sintomas en pacientes con PPG

N (%) Nunca (0%) Rara vez/poco A veces/algo A menudo/muy Siempre Total
comun (1-35%) comun (36-70%)  comun (71-99%)  (100%)
PUstulas 0 (0,00) 0 (0,00) 3(9,09) 10 (30,30) 20 (60,61) 33 (100,00)
Eritema 0 (0,00) 0 (0,00) 1(3,03) 11 (33,33) 21 (63,64) 33 (100,00)
Prurito 0 (0,00) 3(9,1) 7 (21,21) 13 (39,39) 10 (30,3) 33 (100,00)
Descamacion 0 (0,00) 0 (0,00) 3 (9,09) 17 (51,52) 13 (39,39) 33 (100,00)
Sensacion de ardor o 0 (0,00) 0 (0,00) 5 (15,15) 17 (51,52) 11 (33,33) 33 (100,00)
dolor en la piel
Sintomas sistémicos 0 (0,00) 2 (6,06) 14 (42,42) 14 (42,42) 3(9,10) 33 (100,00)
(fiebre, malestar
general, escalofrios
0 nauseas)
Afectacion ungueal 0 (0,00) 6 (18,18) 12 (36,36) 12 (36,36) 3 (9,10) 33 (100,00)
Afectacion mucosa 2 (6,06) 22 (66,67) 7 (21,21) 2 (6,06) 0 (0,00) 33 (100,00)
oral
Afectacion ocular 6 (18,18) 17 (51,52) 8 (24,24) 2 (6,06) 0 (0,00) 33 (100,00)
Alteraciones 0 (0,00) 4 (12,12) 10 (30,3) 14 (42,43) 5 (15,15) 33 (100,00)
analiticas
PPG: psoriasis pustulosa generalizada.
Frecuencia de los factores que pueden desencadenar un brote
N (%) Nunca (0%) Rara vez/poco A veces/algo A menudo/muy Siempre Total
comun (1-35%) comun (36-70%) comun (71-99%) (100%)
Estrés 0 (0,00) 9 (27,27) 14 (42,42) 10 (30,30) 0 (0,00) 33 (100,00)
Infecciones 0 (0,00) 3 (9,09) 14 (42,42) 16 (48,48) 0 (0,00) 33 (100,00)
Embarazo/parto 0 (0,00) 18 (54,55) 9 (27,27) 6 (18,18) 0 (0,00) 33 (100,00)
Retirada 1(3,03) 3 (9,09) 17 (51,52) 12 (36,36) 0 (0,00) 33 (100,00)
tratamiento
esteroideo

mientras que un 31,6 y un 13,2% experimentaron de uno a
2 brotes al aio y mas de 2 brotes anuales, respectivamente.

El 55% de los dermatologos consideré que a veces se
puede identificar el desencadenante de un brote, siendo
las infecciones un factor desencadenante muy comin,
seguido de la retirada del tratamiento esteroideo y el estrés
(tabla 2).

Rara vez los brotes se resuelven sin sintomas residua-
les, en opinidn de la mayoria de los dermatélogos, siendo
algo o muy comunes la presencia de una minima descama-
cion cutanea, eritema residual y un ligero prurito (tabla 3).
La aparicion de complicaciones infecciosas es algo o muy
comun, mientras que las complicaciones sistémicas pulmo-
nares, renales o cardiacas son poco comunes (tabla 4).

El 45% de los dermatologos indicé que es muy comln que
un brote requiera hospitalizacion, y el 82% que es poco
comun que este requiera ingreso en la unidad de cuidados
intensivos. La hospitalizacion suele tener una duracion de
1-2 semanas (70%).

El 70% indico que los pacientes con PPG requieren de
4-6 visitas anuales al dermatologo. Se observo disparidad
de opiniones entre los dermatologos sobre la frecuencia con

la que un paciente requiere una interconsulta a servicios
especificos y/o tratamiento a consecuencia de la afectacion
psicoemocional de la enfermedad (tabla 4).

Un 52% de los dermatologos indicé que la media de la baja
laboral por un brote de la enfermedad es de 2-4 semanas,
mientras que un 48% indico que es superior a 4 semanas.

Se reportaron dos fallecimientos como consecuencia de
la PPG o sus complicaciones, lo cual representa el 2,1% de
pacientes de los cuales se tenia datos (n=97).

Los criterios empleados para la toma de decisiones tera-
péuticas en el paciente con PPG son a menudo o siempre
criterios individualizados para cada paciente (97%) y/o cri-
terios establecidos en las guias nacionales/internacionales
de practica clinica para el manejo de la psoriasis en placas
(64%) (tabla 5).

Ante un brote de PPG, el 67% de los dermatélogos emplea
a menudo o siempre un tratamiento sistémico no biologico
como primera opcion terapéutica. De ellos, los mas frecuen-
temente empleados son la ciclosporina (55%) y los retinoides
orales (30%) (fig. 2A). Mientras que el 45% de los dermatélo-
gos emplea un tratamiento bioldgico como primera opcion
terapéutica a menudo o siempre, siendo los anti-TNFa (52%)
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Frecuencia de los sintomas residuales y las complicaciones sistémicas

N (%) Nunca (0%) Rara vez/poco A veces/algo A menudo/muy Siempre Total
comun (1-35%) comun (36-70%) comun (71-99%) (100%)

Sintomas residuales
Minima 1(3,03) 4 (12,12) 14 (42,43) 12 (36,36) 2 (6,06) 33 (100,00)
descamacion
cutanea
Eritema 0 (0,00) 4(12,12) 17 (51,52) 11 (33,33) 1(3,03) 33 (100,00)
residual
Ligero 0 (0,00) 8 (24,24) 17 (51,52) 7 (21,21) 1 (3,03) 33 (100,00)
prurito
Alguna 2 (6,06) 13 (39,40) 11 (33,33) 7 (21,21) 0 (0,00) 33 (100,00)
pustula
Sintomas no 6 (18,18) 20 (60,61) 6 (18,18) 1(3,03) 0 (0,00) 33 (100,00)
cutaneos
reumatologi-
cos
No hay 3 (9,09) 20 (60,61) 6 (18,18) 4 (12,12) 0 (0,00) 33 (100,00)
sintomas
residuales

Complicaciones sistémicas
Pulmonares 2 (6,06) 27 (81,82) 4(12,12) 0 (0,00) 0 (0,00) 33 (100,00)
Cardiacas 2 (6,06) 24 (72,73) 7 (21,21) 0 (0,00) 0 (0,00) 33 (100,00)
Renales 1(3,03) 21 (63,64) 11 (33,33) 0 (0,00) 0 (0,00) 33 (100,00)
Hepaticas 0 (0,00) 16 (48,48) 13 (39,40) 4(12,12) 0 (0,00) 33 (100,00)
Infecciosas 0 (0,00) 10 (30,30) 16 (48,48) 7 (21,21) 0 (0,00) 33 (100,00)

Frecuencia con la que los pacientes requieren interconsulta a servicios especificos a consecuencia de la afectacion

psicoemocional

Nunca (0%)

Rara vez/poco comUn (1-35%)
A veces/algo comun (36-70%)

A menudo/muy comun (71-99%)
Siempre (100%)

Total

y anti-IL-17 (39%) los mas habituales (fig. 2B). En este con-
texto, el 55% de los dermatologos consideré que a menudo o
siempre los pacientes requieren una combinacion de distin-
tos farmacos sistémicos/bioldgicos para controlar el brote.

Cuando la estrategia terapéutica empleada no es efectiva
para tratar los brotes, el 52% de los dermatélogos indico que
a menudo es por falta de eficacia, el 48% que a veces es por
pérdida de eficacia y el 42% que rara vez es por la aparicion
de efectos secundarios (fig. 3).

Una vez controlado el brote, el 61% de los dermatologos
emplea el mismo tratamiento para el mantenimiento que
para el control del brote.

En la tabla 6 se muestran los consensos alcanzados, tras dos
rondas de consulta Delphi, en relacion con los retos actuales
en el manejo de la PPG. En la primera ronda participaron

Frecuencia (N) Porcentaje
0 0,00

12 36,36

14 42,42

7 21,21

0 0,00

33 99,99

33 dermatologos (tasa respuesta: 18%), mientras que en la
segunda lo hicieron 28 (tasa respuesta: 85%).

Por Ultimo, en el ejercicio de priorizacion sobre las nece-
sidades actuales en el desarrollo de nuevos tratamientos
para la PPG, la mayoria (45%) sehalaron como primera prio-
ridad que estos farmacos dispusieran de un mecanismo de
accion que aborde directamente la fisiopatologia de la PPG
(fig. 4).

Nuestro estudio supone la primera aproximacion a la epide-
miologia de la PPG en Espaia a través de un cuestionario
dirigido a dermatdlogos con experiencia en PPG.

La prevalencia e incidencia a 5 anos estimada fueron
de 13,05 y 7,01 casos por millon de habitantes, respecti-
vamente. Recientemente se han publicado datos sobre la
incidencia en Espana a partir de las altas hospitalarias del
conjunto minimo basico de datos del Sistema Nacional de
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Frecuencia de criterios para la toma de decisiones terapéuticas en el paciente con PPG

N (%) Nunca (0%) Rara vez/poco A veces/algo A menudo/muy  Siempre Total
comun (1-35%) comun (36-70%) comun (71-99%)  (100%)

Criterios 0 (0,00) 1(3,03) 0 (0,00) 17 (51,52) 15 (45,45) 33 (100,00)
individualizados
para cada paciente

Criterios establecidos 7 (21,22) 11 (33,33) 5 (15,15) 9 (27,27) 1(3,03) 33 (100,00)
en el protocolo
propio del servicio
del hospital

Criterios establecidos 2 (6,06) 3(9,09) 7 (21,21) 18 (54,55) 3 (9,09) 33 (100,00)
en las guias
naciona-

les/internacionales
de practica clinica
para el manejo de
la psoriasis en
placas

PPG: psoriasis pustulosa generalizada.

Grado de acuerdo alcanzado por los dermatologos para cada uno de los distintos aspectos relacionados directamente
con la PPG. Las opciones de acuerdo se agruparon en las categorias «en desacuerdo», «neutral» y «de acuerdo»

Enunciado En desacuerdo Neutral De acuerdo (%)
(%) (%)

La PPG y la psoriasis en placas son entidades clinicamente 6,1 12,1 81,8
diferentes, las cuales requieren un manejo diferencial

Para optimizar el manejo de los pacientes con PPG es necesario el 3,0 9,1 87,9
desarrollo de directrices especificas que establezcan
recomendaciones para el diagnostico, tratamiento y seguimiento
de estos pacientes

Para facilitar la evaluacion clinica y el seguimiento de los pacientes 3,0 9,1 87,9
con PPG es necesario el desarrollo de medidas objetivas de
resultados en salud especificas para la PPG

Para mejorar el abordaje y seguimiento de los pacientes con PPG es 3,0 6,1 90,9
necesario definir y consensuar objetivos terapéuticos especificos
de la enfermedad

La falta de tratamientos aprobados, especificos para la PPG, supone 7,1 7,1 85,72
un obstaculo para un tratamiento rapido y eficaz

Para incorporar la perspectiva del paciente en la toma de decisiones, 3,6 3,6 92,92
y mejorar con ello el abordaje y seguimiento de estos pacientes,
es necesario desarrollar herramientas que permitan medir los
resultados reportados por los pacientes (PROM) especificas para la
PPG

La seguridad de los tratamientos disponibles en la actualidad supone 17,9 61,3 17,9

una barrera en la adherencia al tratamiento de la PPG

PPG: psoriasis pustulosa generalizada.
@ Acuerdo alcanzado en la segunda ronda.

Salud. En este estudio la tasa de incidencia de nuevas hos-
pitalizaciones asociadas a la PPG fue de 3,18 pacientes por
milldn por ano’. Las diferencias observadas en ambas esti-
maciones son debidas a la metodologia empleada en cada
una, dado que este estudio solo tuvo en cuenta las hospi-
talizaciones, que podrian reflejar Unicamente los casos mas
graves, mientras que nuestro estudio ofrece una vision glo-
bal de la situacion epidemiologica de la PPG. En la literatura
hay pocos estudios que evallen la epidemiologia de la PPG

en otros entornos y los datos son heterogéneos. Asi, las esti-
maciones de prevalencia reportadas varian entre 1,76 en
Francia', 15,3 en Suecia'' y 124 casos por millén de habitan-
tes en Corea'?. Se debe tener en cuenta que la prevalencia
es mayor en poblaciones asiaticas que en caucasicas®.

La edad y el sexo de los pacientes atendidos (muje-
res: 57%; rango edad actual y en el diagnostico:
30-60 anos) son similares a los ya publicados, donde se indica
una edad media de aparicion de la PPG de 40-60 afios'>'* y un
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3%

12%

30%

= Ciclosporina Farmaco retinoide oral Esteroides orales = Dimetil fumarato

B

3%

6%

39%

= Anti-TNFo. = Anti-IL-17

Anti-IL-12/23

= Anti-IL-23

Figura 2 A) Primera opcion de tratamiento entre los sisté-
micos no bioldgicos para tratar un brote. B) Primera opcion de
tratamiento entre los bioldgicos para tratar un brote.

mayor porcentaje de mujeres afectadas (ratio varon/mujer
entre1,2/1y 2/1)>™,

Segun los especialistas consultados, el 46% de los pacien-
tes con PPG tenia psoriasis en placas, lo que esta en
consonancia con los valores publicados previamente, que
reportan que aproximadamente un 31-77% de los pacientes
cuentan con antecedentes de psoriasis en placas®'.

Por otra parte, los sintomas mas frecuentes reportados
por los dermatologos fueron pustulas, eritema y descama-
cion, en linea con los reportados en la literatura'. Ademas,

0%

100%

80%
70% 39%
60% 48%
50%
40% 36%
30%
°° 52%
20% 339,
10% 21%

0%

Falta de eficacia Pérdida de eficacia Aparicion de efectos

adversos

A menudo o siempre Aveces mRaravezonunca

Figura 3 Frecuencia de las razones de la falta de efectividad
terapéutica en el tratamiento del brote.

en un estudio similar al nuestro llevado a cabo en EE. UU.,
los dermatodlogos preguntados indicaron que los principales
sintomas que llevan a la sospecha de un brote de PPG son
las pustulas, un empeoramiento de las lesiones cutaneas y
el eritema’®.

De manera similar a los datos publicados'®"’, los derma-
tologos senalaron que el 55% de los pacientes experimentan
menos de un brote anual, requiriendo de manera muy comun
una hospitalizacion de 1-2 semanas.

La mayoria de los dermatologos consideraron que la
aparicion de complicaciones infecciosas eran algo o muy
comunes, mientras que consideraron poco comunes la apa-
ricion de complicaciones sistémicas pulmonares, renales o
cardiacas. En la literatura se destacan como complicaciones
mas frecuentes relacionadas con la enfermedad las infec-
ciones secundarias, sin embargo, a diferencia de nuestro
estudio, también lo hacen el sindrome del distrés respira-
torio agudo, la insuficiencia renal aguda y la insuficiencia
cardiaca congestiva®®'4"3,

En cuanto a la mortalidad, los dermatélogos reportaron
una mortalidad del 2,1%, menor de lo observado en la lite-
ratura (3-7%)% 141617,

En la actualidad, el manejo de la PPG cuenta con ciertos
retos. Los dermatoélogos consensuaron la falta de directrices
especificas para el diagnostico, el tratamiento y el segui-
miento de pacientes con PPG, y la ausencia de tratamientos
aprobados especificos para la enfermedad, como principales

10% 20% 30% 40% 50%

Disponer de un mecanismo de accién que
aborde directamente la fisiopatologia de la PPG

Lograr un control mas eficaz de la
sintomatologia de la enfermedad

Aumentar la rapidez de accion del farmaco
permitiendo un control mas precoz de los
sintomas

45.45%

27.27%

Mejorar el perfil de seguridad F 3.03%

Figura 4

Primera prioridad de los dermatélogos en el desarrollo de los nuevos tratamientos para la PPG.
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retos. Como muestra de ello, cabe destacar que, a pesar de
la definicion de la PPG propuesta por la ERASPEN, no todos
los dermatologos que participaron en el estudio considera-
ron que las pustulas aparecen siempre en los pacientes con
PPG. Asimismo, es necesario senalar que se ha autorizado
recientemente en la Union Europea el uso de espesolimab’é,
un anticuerpo monoclonal contra la interleucina (IL)-36,
para el tratamiento de los brotes de PPG'®, mientras que
en otros entornos si cuentan con tratamientos aprobados
como las terapias contra el factor de necrosis tumoral-a y
las IL-17 e IL-237. En este contexto, y cuando la enfermedad
lo requiere, los dermatologos espanoles usan los farmacos
bioldgicos actualmente aprobados para el tratamiento de la
psoriasis en placas para el manejo de la PPG, del mismo
modo que se hace en Europa y EE. UU., aunque fuera de
indicacion autorizada®'4. También se destacé la falta de
herramientas especificas que permitan una evaluacién obje-
tiva de la PPG a través de los resultados reportados por los
pacientes, ya que hasta el momento se suele hacer uso de
herramientas para la psoriasis en placas®. Asimismo, definir
unos objetivos terapéuticos especificos de la enfermedad,
mejoraria el abordaje y seguimiento de los pacientes. Adi-
cionalmente, los participantes del estudio destacaron que
se deberia tener en cuenta la perspectiva del paciente e
incorporarla en la toma de decisiones.

El estudio presenta algunas limitaciones. A pesar de que
el cuestionario se envio a un alto niUmero de dermatoélogos,
sOlo se obtuvo respuesta de 33. Sin embargo, considerando
la baja prevalencia de la enfermedad y la condicion de haber
visitado a un paciente en los Ultimos 5 anos, creemos que
el tamano de la muestra es adecuado y representativo de la
situacion de la enfermedad en Espaia. Cabe destacar que la
estimacion de la prevalencia e incidencia obtenidas consti-
tuye una aproximacion orientativa, dado que la consulta de
las historias clinicas de los pacientes no era requerida y, por
tanto, se podria incurrir en un sesgo de memoria por parte
de algunos de los participantes. Por otra parte, y aunque no
era el objetivo de este estudio, no se recogio la opinion de
los pacientes y, por tanto, no se refleja su perspectiva sobre
la carga de la enfermedad, lo que se debe tener en cuenta
para estudios futuros.

En conclusion, nuestro estudio proporciona una vision
global del estado de la PPG en Espaiia a través de la perspec-
tiva de los dermatologos. Los resultados permiten ampliar
el conocimiento actual de la enfermedad al mismo tiempo
que podrian ayudar a establecer o mejorar las guias de tra-
tamiento y poner de manifiesto las necesidades especificas
de la PPG.
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