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RESUMEN

El pénfigo es una enfermedad autoinmune potencialmente mortal, que causa
ampollas y erosiones en la piel y en la membrana mucosa. Las lesiones epiteliales
son el resultado de autoanticuerpos que reaccionan con las glicoproteinas
desmosomales y estan presentes en la superficie celular del queratinocito. La
reaccion autoinmune contra estas glicoproteinas causa una pérdida de adhesion
celular, resultando en la formacién de ampollas intraepiteliales. Del 80 al 90 % de
los pacientes con pénfigo vulgar, desarrollan trastornos cutaneos y en el 60 % de
los casos alteraciones en la mucosa que es el primer o Unico signo. El diagnéstico
de las lesiones en cavidad bucal es fundamental, ya que pueden prevenir su
afectacion a la piel. Si se establece el tratamiento en su etapa inicial, la enfermedad
es mas facil de controlar y aumenta la posibilidad de una remision temprana del
trastorno y mejor calidad de vida. Este reporte de caso mostré a una paciente de
35 afos, la que comenzé a presentar lesiones ulceradas en toda la orofaringe, con
sensacion de ardor e incapacidad para la ingestion de alimentos. El diagnéstico fue
pénfigo vulgar.
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ABSTRACT

Pemphigus is a potentially deadly autoimmune disease causing blisters and erosions
in the skin and the mucous membrane. The epithelial lesions are the result of
antibodies reacting to desmosomal glycoproteins, and are present in the
keratinocytes cellular surface. The autoimmune reaction to these glycoproteins
causes a cellular adhesion loss resulting in the formation of intraepithelial blisters.
From 80 to 90 % of the patients with vulgar pemphigus develop skin disorders, and



60 % of the cases show mucosa changes as the first or unique sign. The diagnosis
of the lesions in oral cavity is essential because it could prevent the skin damage. If
the treatment begins in an initial stage, it is easier to control the disease and the
possibility of the disorder’s early remission and a better life quality increases. This
is the report of the case of a female patient, aged 35 years, who presented
ulcerated lesions in the entire oropharyngeal region, with itching sensation and
inability for food consumption. The diagnosis was vulgar pemphigus.
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INTRODUCCION

Existe un numero de enfermedades dermatolégicas que pueden presentar
manifestaciones bucales, en ocasiones en forma de lesiones descamativas de la
encia o ulceraciones gingivales. Las enfermedades con mas relevancia en esta
categoria incluyen el liquen plano, pénfigo vulgar, eritema multiforme y lupus
eritematoso.®

El pénfigo es una alteracion ampollosa infrecuente que afecta a la piel y a las
mucosas. Se trata de una reaccidn autoinmunitaria especifica de 6érgano,
caracterizada por la produccion de autoanticuerpos patégenos dirigidos contra las
proteinas desmosdmicas. Casi invariablemente tiene afectacion oral y es la primera
manifestacion visible en la mayoria delas ocasiones.®®

Cada afo se reportan entre 0.5 y 3.2 por cada 100,000 habitantes con la incidencia
mas alta en la quinta y sexta década de la vida, con una proporcién de hombres a
mujeres de 1: 2.® Se han informado sobre algunas complicaciones raras en nifios y
ancianos.®

Es un padecimiento poco comun en el norte de Europa y EE.UU. Se estima que hay
un vinculo genético fuerte con antigenos HLA clase |1, mientras que la prevalencia e
incidencia es mas alta en la raza judia y en los paises de todo el mar
Mediterraneo.®

Las principales variantes del pénfigo son: vulgar, vegetante, foliaceo, eritematoso,
paraneoplasico y relacionado con el farmaco. La variante histoldgica vulgar es la
forma mas comun y representa mas del 80 % de los casos. En la mayoria de los
pacientes, afecta la mucosa oral y algunas veces es dificil de diagnosticar cuando
solo estéa presente la afectacion de la mucosa.®

Las manifestaciones bucales han sido destacadas por la frecuencia de su aparicion,
generalmente es donde primero se aprecia. Aparecen las lesiones extensas,
ampollares, en cualquier parte de la mucosa y en forma de vesiculo ampolla. Es
raro encontrarlas intactas, pues tienden a abrirse rapidamente o romperse dejando
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una zona erosionada, eritematosa, sangrante, dolorosa, que impide la alimentacion.
Los fendbmenos de maceracion afiadida del tejido, la infeccion y desequilibrio de la
flora oral originan un olor ofensivo caracterizado como “olor a raton”. La pérdida del
epitelio ocasionado por el frotamiento con el dedo de la mucosa, afectada por el
pénfigo, recibe el nombre de signo de Nikolsky positivo, el cual es propio de las
afectaciones de la piel.

Las lesiones tienden también a poseer bordes desflecados y a estar cubiertas de
exudado blanco, puede ocurrir su extension a los labios con formacién de lesiones
costrosas. En estos pacientes la salivacion es profusa.®?

En cuanto a la conducta a seguir, se recomienda el uso de prednisona a una dosis
de 75-100 mg/dia hasta la remisién clinica para posteriormente iniciar su
disminuciéon progresiva 5 mg/dia y suspension. Solo en situaciones excepcionales,
que no respondan al tratamiento con esteroides, se puede recurrir a
inmunosupresores como: ciclosporina, metotrexato, ciclofosfamida, rituximab.®?

Este informe de caso describe a un paciente que fue remitido por presentar Ulceras
en la boca y dificultad para ingerir alimentos, desde hacia 15 dias. Al mismo se le
diagnostico pénfigo vulgar.

PRESENTACION DEL CASO

Paciente femenina de 35 afios de edad, remitida desde su area de salud al Servicio
de Cirugia Maxilofacial, de la provincia de Cienfuegos, por presentar lesiones
ulceradas en toda la cavidad bucal incluyendo mucosa labio. (Fig. 1)
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Fig. 1. Lesiones ulceradas en toda la cavidad bucal.

Presentaba sensacion de ardor bucal e incapacidad para la ingestion de alimentos.
Paciente con antecedentes de salud aparente, no presencia de habitos téxicos. Al
interrogatorio la paciente refiere haber tenido episodios similares en meses
anteriores pero tolerables.



Examen fisico

Se detectaron multiples adenopatias en ambos hemicuellos. En el examen intraoral
se pudo constatar Ulceras sangrantes, dolorosas, de bordes irregulares, mal
definidos en toda la mucosa y con toma de las paredes faringeas y extendidas a
ambos labios. (Fig. 2y 3)

Fig. 2. Ulceras sangrantes y dolorosas de bordes irregulares en toda la mucosa.

Fig. 3. Ulceras sangrantes y dolorosas, de bordes irregulares en toda la mucosa.

Al realizarle presion con los dedos en las lesiones, se constaté desprendimiento de
la. mucosa (signo de Nikolsky positivo). Se indicaron los siguientes
complementarios:

Hemograma.
Quimica sanguinea.
Perfil hepatico.
Serologia VIH.
Lamina periférica.

Los resultados fueron dentro de los parametros normales. Se comenzd tratamiento
con el uso de enjuagatorios bucales con manzanilla y después la aplicacién de aloe
vera; alternando con corticoides tépicos, en este caso triamcinolona al (0,1
%/25g). Con la frecuencia de 4 veces al dia durante 15 dias.

El cuadro empeordé con el tiempo, por lo que se decidio realizar biopsia incisional de
la mucosa bucal y del labio inferior. Desde el punto de vista histologico se informé
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una separacion intraepidérmica secundaria a una pérdida de adhesion
interqueratinocitica (acantdlisis) e infiltrado perivascular concluyendo el diagnostico
como pénfigo vulgar.

DISCUSION

El pénfigo representa un grupo de trastornos inmunomediados caracterizado por
ampollas y ulceracidon generalizadas que afectan la piel y las membranas mucosas.
Donde se muestran autoanticuerpos circulantes contra la adhesién dependiente de
moléculas de calcio (desmosomas), que mantienen la adhesiébn de los
queratinocitos.®?

La unién de autoanticuerpos a los componentes desmosémicos da como resultado
desprendimiento de célula-célula (acantolisis) y formacion de ampollas intra-
epiteliales.®®

El mecanismo subyacente responsable de causar las lesiones intraepiteliales es la
unién de autoanticuerpos de IgG a la desmogleina 3, una molécula de adhesion de
glucoproteina transmembrana presente en el desmosoma. La union del anticuerpo
de pénfigo vulgar activa la proteasa, mientras que las pruebas mas recientes
respaldan la teoria de que sus anticuerpos bloquean directamente la funcién de
adhesién de la desmogleina.**'® La separacién de las células llamada acantolisis
tiene lugar en las capas inferiores del estrato espinoso, que resulta en la formacion
de bulla suprabasilar. La bulla involucra cada vez mas un area mas grande de
epitelio, lo que resulta la pérdida de una gran area de piel y mucosa.®

Clinicamente aparece de forma inespecifica y es habitual que el diagndstico se
retrase unos meses a causa de ello. Las lesiones que aparecen son ampollas
multiples, mal definidas, de diferentes tamafos y techo fino, que se rompen
facilmente. Provocando erosiones superficiales con fondo necrético y un halo
eritematoso, irregulares y muy dolorosas, que curan sin dejar cicatrices. La
localizacion mas frecuente es la zona posterior de la boca, cerca del plano oclusal,
los labios, la encia edéntula y el paladar blando; por ser zonas de mayor roce. El
signo de Nikolsky es positivo y en ocasiones aparece una gingivitis descamativa
crénica.®”'® Las lesiones orales en fase avanzada pueden dificultar la alimentacién
y comprometer el estado nutricional del paciente.®®

Estas pueden persistir durante meses antes de progresar a la piel y otras
superficies mucosas. La afectacion cutanea puede ser localizada o generalizada. Las
lesiones cutaneas tienen predileccion por el tronco puntos de ingle, axilas, cuero
cabelludo y cara. Se desarrollan ampollas flacidas en estos sitios y pueden
fusionarse; estas ampollas finalmente se rompen y resultan en erosiones
dolorosas.®?

El pénfigo vulgar debe diferenciarse de otros trastornos ampollares tales como
liguen plano, penfigoide de membrana mucosa, enfermedad IgA y eritema
multiforme. Es crucial establecer un diagnéstico temprano para pacientes con
pénfigo vulgar, de modo que el tratamiento puede comenzar lo antes posible. El
meédico sospechara de la enfermedad en un paciente con ampollas fragiles y sin
cicatrices, erosiones que implican un grado variable de afectacion cutanea. El
diagnoéstico se confirma mediante la realizacion de una biopsia y la circulacion de
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autoanticuerpos contra las uniones intercelulares en la epidermis, por microscopia
de inmunofluorescencia directa e indirecta, respectivamente. Ademas, la
especificidad molecular de los autoanticuerpos contra el pénfigo puede
caracterizarse por inmunoensayos cuantitativos que utilizan recombinante Dsg 1 y
3, que pueden usarse como herramientas de monitoreo para el seguimiento.®®

La eleccidon de los tratamientos depende de la gravedad de la enfermedad, por lo
que debe evaluarse de forma cuidadosa en funcidon de los criterios propios:
intensidad de la afectacion mucosa que dificulte la alimentacién. Se organiza en dos
fases: tratamiento de ataque, destinado a controlar la enfermedad y tratamiento de
mantenimiento, que consta de una fase de consolidacion y, después, de otra de
reduccién progresiva, destinada a mantener la remisiéon completa.

En la mayoria de los casos, sin embargo, el control de la enfermedad o la remisién
se logra utilizando corticosteroides sistémicos solos, 0 en combinacion con
medicamentos inmunomoduladores. El aspecto mas importante de la enfermedad
es su reconocimiento, diagnéstico y tratamiento temprano. El estomatologo tiene
una oportunidad UGnica para hacer el diagnéstico e instituir el tratamiento.®?2%

El pénfigo vulgar es una enfermedad crénica autoinmune mucocutanea que con
frecuencia se manifiesta inicialmente en la mucosa bucal, afectada posteriormente
la piel y otras mucosas. Se considera que los profesionales en la esfera
estomatoldgica deben conocer las bases clinicas de esta enfermedad, para realizar
un diagndstico certero y aplicar un tratamiento oportuno ya que de estos dependen
el prondstico y la evoluciéon de la misma.
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