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Resumen

Los pénfigos son enfermedades ampollares que afectan piel y/o mucosas, los cuales requieren un
abordaje cuidadoso por las complicaciones inherentes a la propia enfermedad o a su tratamiento y
conllevan hospitalizaciones prolongadas. Se presenta este caso por lo novedoso de su edad de aparicion
antes de los 30 afios. Nuestro objetivo es reportar paciente con manifestaciones bucales de pénfigo
vulgar. Se trata de una paciente blanca, femenina de 26 afios, que acude a consulta de Dermatologia,
porque desde hace més de tres meses comenzd con lesiones erosivas en la mucosa oral inicialmente,
luego en los labios, extremadamente dolorosas, que le impedian la alimentacidn. Al examen fisico se
constata cuadro localizado constituido por mdaltiples lesiones en placas erosivas, eritematosas en
numero y tamafo variables que ocupan la cavidad oral y el borde bermellon de los labios, en cuya
localizacion se observa ademas costras serohematicas. Se ingresa y se diagnostica penfigo vulgar por
estudio histopatolégico. 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 gran tamafio. En el caso presentado, menor de
30 arios, el tratamiento con esteroides sistemicos e inmunosupresores ha sido suficiente, observandose

una gran mejoria de la paciente. Un diagndstico oportuno es clave para evitar la progresion de la
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enfermedad y para evitar que la terapia farmacologica sea prolongada y en altas dosis, 10 que generaria

las reacciones adversas reportadas en la literatura.
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Introduccion

Existe un grupo de trastornos llamados “enfermedades ampollosas autoinmunes ¢ intraepiteliales”, de
etiologia autoinmune y baja incidencia, que se caracterizan por la presencia de ampollas subdérmicas o
intraepidérmicas.>3 La palabra “pénfigo” fue escogida por Wichman en 1791 para describir dicha
enfermedad, y que se correspondia con el “pénfigo vulgar” (PV) actiial.? 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 formacidén de ampollas
intraepidérmicas y secundaria a acantolisis.*

En esta entidad aparecen de inicio lesiones orales en el 80 % de los pacientes. Ademas de las lesiones
caracteristicas, pueden acomparfiarse de otros signos clinicos, como gingivitis descamativa y erosiva,
sialorrea, halitosis, formacion de costras pardas, y afectar esofago, genitales y mucosa conjuntival.® >
Su incidencia se estima en 0,1 a 0,5 % casos por 100.000 personas por afio. Es excepcional en nifios, es
mas frecuente entre los 40 y los 60 afios de edad, con una leve predileccion por el sexo femenino.® Se
describen como posibles factores etioldgicos: los traumatismos, la radiacion ionizante, el estrés, el
consumo de cocaina, determinados virus y algunos farmacos; sin embargo, es clara la base autoinmune
de esta enfermedad.’

Las enfermedades ampollares autoinmunitarias atentan contra la vida de los pacientes, dado que
afectan la barrera cutdnea y predisponen a complicaciones infecciosas y al desequilibrio
hidroelectrolitico, entre otras.

Lo interesante de este caso es la presencia de un pénfigo vulgar en una persona menor de 30, con
manifestaciones bucales, 1o que nos motivo a publicarlo. Nuestro objetivo es reportar paciente con

manifestaciones bucales de penfigo vulgar.

Presentacion de caso
Paciente que acude a consulta de Dermatologia, del Hospital Universitario Clinico- Quirurgico
“Manuel Ascunce Domenech”. refiriendo que desde hace mas de tres meses comenzd con lesiones

erosivas en la mucosa oral inicialmente, luego aparecieron en los labios, extremadamente dolorosas,



que le impedian hasta la alimentacion, que fueron interpretadas como gingivoestomatitis herpética para

lo cual llevo tratamiento sin mejoria alguna.

Datos generales del caso.

Edad: 26 afos
Sexo: femenino

Color de piel: blanca

Antecedentes patologicos:

Personales: No refiere datos de interés

Familiares: Madre: Hipertension arterial

Manifestaciones clinicas:

Al examen fisico se constata cuadro localizado, constituido por mudltiples 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 y pseudomembranas

blanquecinas. (Figuras 1y 2)

Se ingresa en la sala de Dermatologia y se le realizan los siguientes exdmenes complementarios:

Hb: normal
Leucograma: Ltos: 13x10 |

PMN: 0,85
L: 0,10
M: 0,10
E: 0,04

Eritro: 23mmol/l
Conteo de eosindfilos: 400x10 /I

Cituria: Albuminas: trazas

= Ltos: 10xml

= Hties y cilindros: Oxml
Exudado vaginal: Algunas levaduras

USG Abdominal: normal.

Se toma biopsia de la mucosa bucal y Anatomia Patoldgica informa: Pénfigo vulgar

Otros datos de interés.

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 lesion que le dio origen.

Se inicid tratamiento con 180 mg de prednisona (5mg), administradas 36 tabletas diarias en horario de

la mafiana, trituradas y mezcladas con leche y 150 mg de azatioprina (50 mg) a razon de 1 tableta cada



8 horas, 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 Ilantén en mucosa
oral cada 6 horas.

Este tratamiento se mantuvo hasta que dejaron de aparecer nuevas lesiones ampollares, a los 38 dias de
haber iniciado el mismo, a partir de dicho momento se comenz6 a disminuir paulatinamente la dosis de

prednisona y azatioprina, hasta quedar con una dosis de mantenimiento de 15 mg diarios de prednisona.

Foto 2. Lesiones ulceradas que abarcan el
borde libre de los labios cubiertas por
pseudomembrana.

Foto 1. Lesiones ulceradas cubiertas por
pseudomembrana blanquecina en labio

Discusion

En Cuba como en la mayoria de los paises, el pénfigo vulgar es mas comin que otros pénfigos, con
excepcion de Finlandia, Brasil y Pert, donde el folidceo es mas frecuente.? La distribucion por sexos en
el caso del pénfigo vulgar es mas frecuente en el sexo femenino segin la literatura revisada,® ° en este
caso es una paciente femenina y en nuestra practica diaria hemos podido corroborar la proporcion de
femeninos y masculinos casi 5 a 1 en el pénfigo vulgar.

En el caso presentado la paciente transito varios meses con lesiones orales, que nos obligan a realizar el
diagnostico diferencial con otras entidades que provocan lesiones orales casi semejantes. El
reconocimiento temprano del pénfigo vulgar y su manifestacion en las mucosas es de suma importancia
debido a la gran variedad de diagndsticos diferenciales.

El pénfigo vulgar debe diferenciarse de otros trastornos ampollares tales como liquen plano, penfigoide
de membrana mucosa, enfermedad IgA y eritema multiforme. Es crucial establecer un diagnostico
temprano para pacientes con pénfigo vulgar, de modo que el tratamiento pueda comenzar lo antes
posible. EI médico sospechara de la enfermedad en un paciente, como el nuestro, con ampollas fragiles

con erosiones, que se acompafian en ocasiones de un grado variable de afectacion cutanea. 11213



El penfigo vulgar afecta la piel y las mucosas. La afectacibn mucosa casi siempre inicia en mucosa
oral, como comenzd en nuestro caso, en el 80% de los casos se presentan con lesiones orales antes de la
aparicion de lesiones cutaneas pero puede incluir el eséfago, los genitales y la mucosa conjuntival. 4>
16 El caso presentado mantuvo desde el inicio lesiones en mucosa oral, y solo presenté un pequefio
eritema a nivel de los ojos que desaparecieron en plazo de dos dias sin ocasionar molestias. Estas
enfermedades requieren un abordaje cuidadoso por las complicaciones inherentes a la enfermedad o a
su tratamiento. Conllevan hospitalizaciones prolongadas y un apoyo terapéutico a largo plazo para
evitar las recaidas y reingresos hospitalarios.

La eleccion de los tratamientos depende de la gravedad de la enfermedad, existen varias opciones
terapéuticas, por lo que debe evaluarse de forma cuidadosa en funcién de criterios propios y de la
intensidad de la afectacion mucosa que dificulte la utilizacion de la via oral. Se organiza en dos fases:
tratamiento de ataque, destinado a controlar la enfermedad y tratamiento de mantenimiento, que consta
de una fase de consolidacién y, después, de otra de reduccion progresiva, destinada a mantener la
remision completa, 1’ asi lo aplicamos en nuestra paciente, En la mayoria de los casos, sin embargo, el
control de la enfermedad o la remisién se logra utilizando corticosteroides sistémicos solos, o0 en
combinacion con medicamentos inmunomoduladores. El caso presentado recibid tratamiento con
esteroides, comenzando con 180 mg diarios y disminuyendo paulatinamente, asociado a la Azatioprina
que se utiliza como ‘“ahorrador de esteroides” para poder disminuir la dosis con mayor rapidez.
Camacho Alonso F y colaboradores?® reportaron 14 casos de pacientes con pénfigo vulgar. En estos, el
diagnostico se realizo por medio de estudios anatomopatologicos por biopsia, similar al descrito en esta
investigacion, aplicaron ademas prueba de inmunofluorescencia directa. Con respecto al tratamiento
también existen similitudes debido a que en la totalidad de los casos fueron tratados con prednisolona
en altas dosis; sin embargo, utilizaron corticoides topicos e infiltrativos intralesionalmente no utilizados
en el caso descrito.

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 y colaboradores.®

El enfoque terapéutico del pénfigo vulgar se basa en la terapia sistémica y/o local con corticoides. La
prednisolona sistémica, se emplea como tratamiento inicial. El uso de esteroides sistémicos ha
cambiado el prondstico de la enfermedad, de una mortalidad cercana al 75 % hasta el 6 %.

La terapéutica empleada en este caso es muy similar a la reportada por Pires CA y colaboradores® en
los 12 casos de pénfigo reportados, los cuales fueron tratados con Prednisolona en altas dosis en
combinacion con Azatioprina. Todos los pacientes tuvieron manifestaciones orales, y del total de

pacientes uno murio por sepsis.



Otros medicamentos se han utilizado con diferentes resultados.?>?2 Sin embargo, los esteroides
asociados con Azatioprina han obtenido los mejores resultados

El pénfigo vulgar es una enfermedad cronica autoinmune mucocutanea que con frecuencia se
manifiesta inicialmente en la mucosa bucal, afectada posteriormente la piel y otras mucosas. Se
considera que los dermatologos y estomatologos deben conocer las bases clinicas de esta enfermedad,
para realizar un diagndéstico certero y aplicar un tratamiento oportuno ya que de estos dependen el
pronostico y la evolucion de la misma.

Conclusion

En el caso presentado, interesante por su presentacion antes de los 30 afios, el tratamiento con
esteroides sistémicos e inmunosupresores ha sido suficiente, observandose una gran mejoria de la
paciente. Actualmente se encuentra sin sintomas con una dosis de mantenimiento de 5 mg diarios de
prednisona. Un diagndstico oportuno es clave para evitar la progresion de la enfermedad y para evitar
que la terapia farmacoldgica sea prolongada y en altas dosis, lo que generaria las reacciones adversas

reportadas en la literatura..
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