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RESUMEN

Introduccion: a un grupo de enfermedades ampollares cronicas que evolucionan por brotes que
afectan la piel o mucosas, y que desde el punto de vista histopatologico se caracterizan por la
formacion de ampollas intraepidérmicas secundaria a la acantolisis se les denomina pénfigo.

Presentacion del caso: paciente blanca, femenina de 26 afios, con antecedentes de salud, que acude a
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consulta de Dermatologia, del Hospital Universitario Clinico- Quirargico “Manuel Ascunce
Domenech”, de la ciudad de Camaguey refiriendo que desde hace mas de tres meses comenz6 con
lesiones erosivas en la mucosa oral inicialmente, luego aparecieron en los labios, extremadamente
dolorosas, que le impedian hasta la alimentacion. Al examen fisico se constata cuadro localizado
constituido por mdaltiples lesiones en placas erosivas, eritematosas en nimero y tamafio variable que
ocupan la cavidad oral y el borde libre de los labios, en cuya localizacién se observa ademas costras
serohematicas. Se ingresa en Sala de Dermatologia y se diagnostica pénfigo vulgar por biospsia de
mucosa. Solo con lesiones en cavidad oral y labios se mantiene dos semanas mas hasta que inicia con
lesiones ampollares en el tronco y los miembros, ampollas tensas al inicio y posteriormente flacidas,
que al romperse dejaban un &rea erosionada de mayor tamafio que la lesion que le dio origen.
Conclusiones: se indico tratamiento con los medicamentos protocolizados y se encuentra recuperada
actualmente. Se presenta este caso por lo novedoso de su edad de aparicion antes de los 30 afios, siendo
mas frecuente entre los 40 y 50 afios de vida.
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INTRODUCCION

Existe un grupo de trastornos llamados “enfermedades ampollosas autoinmunes e intraepiteliales”, de
etiologia autoinmune y baja incidencia, que se caracterizan por la presencia de ampollas subdérmicas o
intraepidérmicas.®® La palabra “pénfigo” fue escogida por Wichman en 1791 para describir dicha
enfermedad, y que se correspondia con el “pénfigo vulgar” (PV) actual.? Se denomina pénfigo a un
grupo de enfermedades ampollares cronicas que evolucionan por brotes que afectan la piel y/o
mucosas, y que desde el punto de vista histopatologico se caracterizan por la formacion de ampollas

intraepidérmicas y secundaria a la acantolisis.

Su incidencia se estima en 0,1 a 0,5 % casos por 100.000 personas por afo. Es excepcional en nifios,
siendo mas frecuente entre los 40 y los 60 afios de edad, y con una leve predileccién por el sexo
femenino.® Se describen como posibles factores etioldgicos: los traumatismos, la radiacion ionizante, el
estres, el consumo de cocaina, determinados virus y algunos farmacos; sin embargo, es clara la base

autoinmune de esta enfermedad. ")
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PRESENTACION DE CASO

Paciente blanca, femenina de 26 afios de edad, con antecedentes de salud anterior, que acude a consulta
de Dermatologia, del Hospital Universitario Clinico- Quirtrgico “Manuel Ascunce Domenech”.
refiriendo que desde hace mas de tres meses comenzd con lesiones erosivas en la mucosa oral
inicialmente, que fueron interpretadas como gingivoestomatitis herpética para lo cual llevo tratamiento
sin mejoria laguna. Luego aparecieron en los labios, extremadamente dolorosas, que le impedian hasta
la alimentacion. Al examen fisico se constata cuadro localizado constituido por multiples lesiones en
placas erosivas, eritematosas en nimero y tamafio variable que ocupan la cavidad oral y el borde libre

de los labios, en cuya localizacion se observa ademas costras serohematicas. (Foto 1y 2)

Se ingresa en la sala de Dermatologia de dicha institucion y se le realizan examenes complementarios

con resultados normales, excepto biopsia de mucosa oral que informa Pénfigo vulgar

Solo con lesiones en cavidad oral y labios se mantiene dos semanas mas hasta que inicia con lesiones
ampollares en el tronco y los miembros, ampollas tensas al inicio y posteriormente flacidas, que al

romperse dejaban un area erosionada de mayor tamario que la lesién que le dio origen.

Se inicid tratamiento con 180 mg de prednisona y 150 mg de azatioprina, junto a carbonato de calcio,
vitamina C, Protector de la mucosa gastrica, bafios antisépticos con Permanganato de potasio (1
papelillo=2gr) 1 papelillo para 10 litros de agua para bafios diarios y -Violeta de Genciana en solucion

acuosa al 1-2% en areas denudadas y colutorios de llantén en mucosa oral cada 6 horas.
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DISCUSION

El diagndstico de PV se basa en la historia clinica, la histologia y serologia. La biopsia debe realizarse
en vesiculas de menos de 24 horas de evolucidn, preferiblemente de la parte mas periférica de la lesién
siendo la inmunofluorescencia directa (DIF) la prueba de eleccion para su diagnostico.®® La
histopatologia caracteristica del pénfigo vulgar consta de la separacion intraepitelial o acantélisis de
una sola capa de queratinocitos basales a lo largo de la membrana basal, asociada a edema intercelular
e infiltrado inflamatorio dérmico.®® Con DIF las superficies celulares emiten fluorescencia en un
“patron de red de pesca”.®* Esto distingue al pénfigo vulgar de otras condiciones con presentaciones
clinicas similares, como el penfigoide y el liquen plano oral, ya que estas muestran distintos patrones
de tincion en el analisis DIF;®9 en el caso del liquen plano oral (LPO), el patron de fluorescencia
incluye la deposicion de fibrindgeno en un patron lineal a lo largo de la zona de la membrana basal
asociada con o sin fluorescencia positiva para la inmunoglobulina M (IgM) en cuerpos de Civatte
(células apoptoéticas).”

En la mayoria de los pacientes las erosiones dolorosas de la mucosa representan la forma de presenta-

cion del pénfigo vulgar y pueden estar presentes como Unica manifestacion del trastorno durante un
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promedio de 5 meses antes de la aparicion de lesiones cuténeas. Las regiones afectadas con mayor
frecuencia es la mucosa oral, la que se encuentra comprometida en casi todos los pacientes con pénfigo
vulgar y a menudo es la Unica region afectada en estos casos. Las ampollas intactas son raras, pro-
bablemente debido a que las lesiones son fragiles y se rompen con facilidad. Pueden aparecer lesiones
dispersas y a menudo extensas en cualquier parte de la cavidad oral, aunque tal vez afecten con mayor
frecuencia la mucosa bucal. Estas erosiones se diseminan hasta comprometer la faringe y la laringe y

provocan disfonia. A menudo estas lesiones impiden la ingesta adecuada de alimentos y bebidas.®

La enfermedad también afecta en ocasiones otras mucosas, entre ellas la conjuntiva, el ano, el pene, la
vagina y los labios vulvares, con lesiones erosivas, e incluso se han comunicado raros casos de

compromiso esofagico.

Los sintomas subjetivos que acompafian la enfermedad son ardor, dolor y prurito. Antes del
advenimiento de los esteroides estos pacientes presentaban manifestaciones generales intensas, fiebre

elevada, astenia, postracion, que los llevaba a un cuadro de sepsis generalizada y hasta la muerte.

En el diagnostico diferencial del PV destaca el pénfigo folidceo, el pénfigo eritomatoso, el pénfigo
vegetante y el pénfigo paranoplastico, u otras lesiones dermatolédgicas vesiculoampollosas como el
herpes simple, el penfigoide bulloso, la dermatitis herpetiforme, el eritema multiforme, y sobre todo
liquen plano oral y penfigoide de membrana mucosa. ®

El tratamiento para el pénfigo se realiza principalmente con esteroides sistémicos, en combinacion con
agentes inmunosupresores, estos son el pilar de la terapia contra el pénfigo, pero los efectos adversos y
complicaciones de la terapia a largo plazo siguen contribuyendo sustancialmente a su morbimortalidad.
La combinacion de corticosteroides con inmunosupresores (azatioprina, ciclofosfamida, metotrexato,
micofenolato mofetil) ha mostrado buenos resultados en el control de la enfermedad, lo que
hapermitido reducir la dosis de corticosteroides. Cuando hay una lesidn bacteriana asociada, también se
implementa la terapia con antibio6ticos. La supervision clinica y el control de laboratorio debe ser

constante, a fin de evaluar tanto la evolucién de la enfermedad como los efectos no deseados
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El enfoque terapéutico del PV se basa en la terapia sistémica y/o local con corticoides. La prednisolona
sistémica, se emplea como tratamiento inicial. EI uso de esteroides sistémicos ha cambiado el

pronostico de la enfermedad, de una mortalidad cercana al 75 % hasta el 6 %.©

En esta investigacion, se coincide totalmente con la terapia de reduccion de dosis para evitar la recidiva

de la enfermedad luego de la remision de las lesiones reportada por Gregoriou S et al. 1%

Rai y cols.*"® reportaron un caso con grandes similitudes al redactado en este articulo. Al examen
estomatoldgico se evidenciaron lesiones ulcerativas bilaterales en mucosas yugales, este paciente no
reportaba lesiones en piel u otras mucosas del cuerpo. El diagnostico se realizé con estudio histoldgico
luego de una biopsia y la terapia sistémica consistié en uso de prednisolona y luego su reduccion

paulatina. Sin embargo, las lesiones bucales solo se trataron con enjuague bucal analgésico.

La terapéutica empleada en esta investigacion es muy similar a la reportada por Pires y cols. 2 en los
12 casos de pénfigo reportados, los cuales fueron tratados con Prednisolona en altas dosis en
combinaciéon con azatioprina. Todos los pacientes tuvieron manifestaciones orales, y del total de

pacientes uno murid por sepsis.
CONCLUSIONES

En el caso presentado el tratamiento con esteroides sistémicos e inmunosupresores fue suficiente,
observandose una gran mejoria de la paciente. Actualmente se encuentra sin sintomas con una dosis de
mantenimiento de 5 mg diarios. Un diagnostico oportuno es clave para evitar la progresion de la
enfermedad y para evitar que la terapia farmacoldgica sea prolongada y en altas dosis, o que generaria
las reacciones adversas reportadas. Se presenta este caso por lo novedoso de su edad de aparicion antes

de los 30 afios, siendo maés frecuente entre los 40 y 50 afios de vida.
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