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Pénfigo vulgar. Reporte de un caso
con localizacion principalmente oral

Dra. Myrna Rodriguez Acar,* Dra. Gisela Navarrete Franco,** Dr. Carlos Lizarraga Garcia***

RESUMEN

El pénfigo vulgar es una enfermedad autoinmune caracterizada por la presencia de ampollas intraepidérmicas, que puede
afectar cualquier area de la superficie cutaneay mucosa. Presenta unaincidencia de 0.5 a 3.2 casos por 100,000 habitantes
por afio. En un gran porcentaje de casos se manifiesta inicialmente en mucosas, de las cuales, la mas afectada es la oral.
Reportamos el caso de un paciente femenino de 29 afios de edad, con diagndstico de pénfigo vulgar oral, confirmado por

medio de estudio histopatoldgico.
Palabras clave: Pénfigo vulgar oral.

ABSTRACT

Pemphigus vulgar is an autoimmune disease which is characterized by the presence of intraepidermal bullae. It affects any
area of skin and mucosa surface. It has an incidence of 0.5 a 3.2 cases in 100,000 inhabitants per year. In a great percentage
of cases, it begins in mucous membranes, and the oral is the most affected. We report the case of a 29 years old female
patient with diagnosis of oral pemphigus vulgar, verificated by histological study.

Key words: Oral pemphigus vulgar.

Los pénfigos son un grupo de enfermedades autoinmu-
nes (denominado pénfigo, del griego ampula), caracte-
rizados clinicamente por ampollas intraepidérmicas en
piel y mucosas.?

Anteriormente el término pénfigo se usé para desig-
nar a todas las enfermedades ampollosas; sin embar-
go, con el desarrollo de la moderna histopatologia e in-
munohistoquimica, se ha convertido en una entidad
independiente de otras alteraciones ampollosas de la
piel.1? El pénfigo vulgar presenta histolégicamente acan-
télisis y ampollas intraepidérmicas suprabasales. En la
inmunopatologia se encuentran, tanto en las lesiones
como en el suero, anticuerpos contra componentes de
la superficie celular del queratinocito.'?

EPIDEMIOLOGIA
El pénfigo es una enfermedad rara, la incidencia varia

de 0.5 a 3.2 casos por 100,000 habitantes por afio. Se
presenta principalmente entre los 30 a 40 afios de edad.

* Dermatéloga Centro Dermatolégico Pascua (CDP).
**  Dermatopatologa CDP.
**  Médico Residente 2do. afio CDP.

Afecta igualmente al hombre y a la mujer. Se presenta
en todas las razas, aunque existe un aumento de pre-
valencia en la poblacién judia. Algunos reportes infor-
man de casos familiares.?*

ASPECTOS GENETICOS

La predisposicion genética al pénfigo se sugirié cuando
se detect6 una fuerte relacién entre la presencia de HLA
10 y pacientes con pénfigo. Asi como la presencia de
HLA Dr4 en pacientes judios con pénfigo.?®

En otros grupos étnicos se han encontrado afecta-
cion de las regiones DQ1, DRB1, DQB1 en relacién con
HLA DR4.3

ETIOPATOGENIA

La teoria aceptada es la autoinmunitaria que explica la
presencia de autoanticuerpos contra la sustancia inter-
celular en epidermis, ocasionando destruccion de des-
mosomas (acantélisis). Existen autoanticuerpos IgG cir-
culantes dirigidos contra el antigeno del pénfigo,
presente en los epitelios escamosos estratificados.?°
El antigeno del pénfigo vulgar es una desmogleina
3, que forma parte de los desmosomas, y un 25-60%
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de los sueros de pacientes con este padecimiento re-
accionan con la desmogleina 1, se requiere la presen-
cia de ambas desmogleinas para desarrollar ampo-
llas.3®

Los anticuerpos inducen acantdlisis destruyendo la
unién entre los queratinocitos conduciendo a la forma-
cioén de ampollas.®

CLASIFICACION

La clasificacion actual del pénfigo se basa en su aspec-
to clinico, histopatologico, inmuno-patolégico y etiologi-
co. Recientemente se han agregado nuevas formas de
pénfigo (Cuadro [).235°

PENFIGO VULGAR

Representa 80-85% de los casos. Consiste en la pre-
sencia de ampollas flacidas de 1-2 cm que aparecen en
piel sana o eritematosa y que al romperse dejan zonas
denudadas, excoriaciones y costras melicéricas, se
acompafian de dolor y en ocasiones prurito. Presenta
signo de Nikolsky y de Asboe-Hansen positivos.t* La
erupcion suele iniciar en mucosas en 60% de los ca-
so0s.2 En el resto de la superficie corporal puede iniciar
en piel cabelluda, pliegues inguinales, axilares, subma-
marios, ombligo.2&°

La mucosa mas afectada es la bucal (80-90%), em-
pieza en este sitio en el 50-70% de los pacientes, sien-
do muchas veces el Unico sitio afectado.0*

Se ha reportado que predomina la localizacién oral
en el sexo femenino, entre 32y 5% décadas de la vida.®

Las ampollas se rompen rapidamente, dejando sélo
erosiones irregulares y dolorosas en mucosa gingival,
paladar, lengua, bucofaringe y laringe.*? Si la afeccién es
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extensa aparece odinofagia y disfagia que obligan en
muchos casos a administrar alimentacion parenteral 111

Se ha descrito la afeccién ungueal con cambios ines-
pecificos como: onicomadesis, hemorragias subunguea-
les y cambios en la coloracion.®

Puede afectar ojos, es6fago, uretra, vulva, fiebre,
anorexia, vomitos y diarrea, ademas de complicaciones
pulmonares y renales.5

HISTOPATOLOGIA

La biopsia debe obtenerse de una ampolla reciente.?®
Los primeros cambios consisten en edema intercelular
y desaparicion de los puentes intercelulares en las capas
mas inferiores de la epidermis. Conduciendo a acantdlisis,
y ésta lleva a la formacion de ampollas intraepidérmicas
suprabasales. Las células acantoliticas dentro de la am-
polla aparecen redondeadas, con nucleo hipercroméatico
grande y citoplasma homogéneo (células de Tzanck).2®

LABORATORIO

Inmunofluorescencia directa: Se observa deposito lineal
de 1gG, IgM, IgA y C3 en espacios intercelulares en el
30-50% de los casos.®

Inmunofluorescencia indirecta: En el 80-90% existen
IgG4 contra el cemento intercelular.®

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL

Epidermolisis ampollar, herpes, eritema multiforme, pen-
figoide benigno de las mucosas, liquen plano ampollar,
lupus eritematoso discoide, penfigoide cicatrizal, der-
matitis herpetiforme, estomatitis aftosa (si las lesiones
son pequefias).t2361011

CUADRO 1. CLASIFICACION DE LOS PENFIGOS DE ACUERDO A LA LOCALIZACION DE LA AMPOLLA.

Superficiales

Profundos

Nuevas formas de pénfigo

Pénfigo foliaceo
Pénfigo folidceo endémico “fogo selvagem”
Pénfigo eritematoso (seborreico)

Pénfigo vulgar
Pénfigo vegetante
Pénfigo paraneoplasico

Pénfigo herpetiforme

Pénfigo IgA

Dermatosis pustular subcornea
Pénfigo neutrofilico intraepidérmico
Pénfigo inducido por farmacos

(Tomado y modificado de Robinson N, Hashimoto T, Amagai M, Chan L. The new pemphigus variants. J Am Acad Dermatol
1999;40:649-71, y De Pefia J, Zambrano M, Dessavre M, Novales J, Rodriguez M. Pénfigo vulgar oral: estudio clinico-

epidemioldgico. Dermatol Rev Mex 2001; 45(4): 180-186.



« Rev Cent Dermatol Pascua ¢ Vol. 13, Nim. 3 + Sep-Dic 2004

140 Rodriguez AM y cols. Pénfigo vulgar

TRATAMIENTO

La eleccion consiste en esteroides sistémicos (predniso-
na) con o sin inmunosupresores. Se sugiere una dosis
de 80-100mg/dia la cual debe mantenerse hasta la remi-
sion clinica. Posteriormente se logra disminuir la predni-
sona hasta un tratamiento de sostén de 5 mg/dia.®%1%

En casos graves puede administrarse metilpredniso-
lona IV en pulsos 250-1,000 mg cada 24 h por 4-5 dias.>®

Si no hay respuesta adecuada, suele asociarse un
inmunosupresor: azatioprina, metotrexato, ciclofosfami-
da, ciclosporina, u otros medicamentos: sales de oro,
diamino-difenil sulfona, micofenolato de mofetilo, inmu-
noglobulina o plasmaféresis.31516

Se utilizan también esteroides topicos con clobeta-
sol o fluocinonida, o incluso se han reportado adecuada
respuesta con ciclosporina topica.®

Se ha manejado en pénfigo de localizacion Unica-
mente oral, con escasas lesiones, solamente esteroi-
des tépicos con buena respuesta clinica.®

PRONOSTICO

Anteriormente al advenimiento de esteroides, la morta-
lidad era de alrededor del 100%, actualmente oscila del
5-15%. Después de 5 afios de tratamiento, la enferme-
dad suele considerarse inactiva y requiere dosis de sos-
tén muy bajas.3616

CASO CLINICO

Se trata de paciente del sexo femenino de 29 afios de
edad, originaria de México, DF, y residente de Ciudad
Nezahualcéyotl, Estado de México, (Figura 1) quien
acude al servicio de consulta externa del Centro Der-
matoldgico Pascua por padecimiento de 1.5 afios de
evolucién, quien a decir de la paciente, inicia con una
“postemilla” en cavidad oral, después aparecieron mas
ampollitas, las cuales posteriormente se diseminaron a
cabeza y resto del cuerpo. Cursando con dolor, prurito,
astenia, adinamia y pérdida de peso (no cuantificada).
Niega antecedentes de importancia, y menciona como
tratamientos utilizados: itraconazol y prednisona (cuyas
dosis y tiempo de utilizacion no lo especifica), miconazol
en gel, antibioticos y antivirales no especificados.
Presenta dermatosis diseminada a cabeza de la que
afecta piel cabelluda (Figura 2), cara 'y de ésta: ala na-
sal derecha, fosa nasal izquierda, labios (Figura 3), len-
gua (Figura 4), carrillos (Figura 5), encias, paladar duro;
compromete también cara anterior de torax, extremidad
superior derecha de la que afecta falange distal de dedo

medio; de extremidades inferiores afecta cara anterior
de ambos muslos.

Dermatosis de aspecto monomorfo constituida por
numerosas exulceraciones, de forma y tamafio varia-
ble, de bordes definidos, asi como numerosas costras
hematicas (Figuras 6 y 7).

Con los datos mencionados se hace el diagnéstico
clinico presuntivo de pénfigo vulgar.

Se realiza biopsia incisional en mucosa de labio infe-
rior cuyo estudio histopatolégico reporta:

Un epitelio estratificado no queratinizado, en el que
se observa acantosis moderada, asi como la presencia
de hendiduras intraepidérmicas las cuales contienen en
su interior células acantoliticas.

En corion superficial se observa papilomatosis y la
presencia de un infiltrado moderadamente denso cons-
tituido por linfocitos, polimorfonucleares, plasmocitos y
eosinofilos, asi como la presencia de vasos dilatados y
congestionados (Figura 8). El diagnéstico es compati-
ble con pénfigo vulgar.

Se inicié tratamiento con esteroides sistémicos VO (pre-
dnisona 75 mg/dia), ademas de colutorios con mometa-
sona en solucion. La paciente es valorada nuevamente un
mes después, presentando practicamente resolucion total
de lesiones, observandose sdlo eritema periodontal. El plan
a seguir es reduccion de esteroide oral hasta mantener
dosis de sostén y citas periodicas para seguimiento.

COMENTARIO

Aunqgue en un alto porcentaje de casos, el pénfigo vulgar
inicia su presentacion en cavidad oral, representa un gran
reto diagndstico, alin mas si se valora al paciente en eta-
pas iniciales, o si s6lo se localiza a dicha cavidad, ya que
existen una gran cantidad de patologias que se presen-
tan con ampollas, eritema o exulceraciones en la misma
topografia, entre las que destacan herpes, eritema multi-
forme, penfigoide benigno de las mucosas, liquen plano
ampollar, sindrome de Stevens-Johnson, penfigoide ci-
catrizal, dermatitis herpetiforme, estomatitis aftosa y der-
matitis medicamentosa; muchas de ellas con una inci-
dencia mayor que el pénfigo en nuestro medio.

Es por ello importante considerar, ante la presencia
de lesiones ampollosas en mucosa oral, como posibili-
dad diagndstica, el pénfigo vulgar, lo cual es indispensa-
ble confirmar con biopsia para iniciar tratamiento ade-
cuado en forma oportuna, y de esta manera evitar la
progresion hacia complicaciones. En este caso se confir-
ma el adecuado control de la patologia mediante el uso
de esteroides sistémicos. Aungue no existe un criterio
uniforme acerca del tiempo para retirar el farmaco, se
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Figura 2. Exulceracion con costra meli- Figura 3. La paciente muestra exulcera-
cérica en piel cabelluda. cion de labio superior.

Figura 1. Aspecto clinico de la paciente
donde se observa afeccion labial inferior.

Figura 4. Se observan exulceraciones lin-  Figura 5. Se muestra la afeccion de mu-  Figura 6. Se observan numerosas exul-
guales. cosa yugal. ceraciones en paladar duro.

Figura 8. Pénfigo
vulgar, histopatologia.
Desprendimiento
intraepidérmico
suprabasal y acantoli-
tico (Hy E 20x).

Figura 7. Afeccion gin-
gival y de labio inferior
con la presencia de nu-
merosas exulceracio-

nes.
sugiere reducir hasta una dosis minima de sostén por 3. De PefiaJ, Zambrano M, Dessavre M, Novales J, Rodriguez M.
varios meses, con vigilancia de los efectos secundarios. Pénfigo vulgar oral: estudio clinico-epidemioldgico. Dermatol Rev
Mex 2001; 45(4): 180-186.
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