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CASO CLINICO / CLINICAL CASE

Peénfigo vulgar oral: reporte de un caso clinico.

Oral pemphigus vulgaris: a case report.

Héctor R Martinez Menchaca,* Ma. Guadalupe Treviiio Alanis,** Daniel Garcia Vera,*** Gerardo Rivera Silva**

RESUMEN

El pénfigo vulgar es el tipo mas comun de un grupo de padecimientos
cronicos autoinmunes identificados por la presencia de lesiones am-
pulosas situadas en las mucosas y piel. El pénfigo vulgar oral (PVO)
se caracteriza por la presencia de ampollas localizadas en las encias,
paladar blando, carrillos, pero cualquier sitio de la cavidad oral puede
ser afectado. Estas lesiones se presentan primero en la cavidad oral y
meses después en la piel, por lo que su diagnostico temprano y oportuno
es vital para el prondstico. El propdsito de este trabajo es presentar esta
condicion clinica en una persona adulta mayor.
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INTRODUCCION

| pénfigo es un grupo de enfermedades crénicas

autoinmunes caracterizadas por la formaciéon de
lesiones ampulosas en mucosas y piel, relacionadas con
factores genéticos y ambientales. Recientemente se han
catalogado nuevas formas de pénfigo (Cuadro 1).!

El pénfigo vulgar oral (PVO) es la forma de presenta-
cién clinica mas frecuente; representa el 80-85% de los
casos. Asimismo, su incidencia varia de 0.76 a 1.61 por
cada 100,000 habitantes anualmente; suele afectar a la
mucosa oral en el 80-90% de los pacientes, predomina
en el género femenino entre la quinta y sexta década
de vida.? Desde el punto de vista etiopatogénico, se
caracteriza por la formacién de autoanticuerpos de la
subclase 1gG4 que reaccionan con las desmogleinas
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ABSTRACT

Pemphigus vulgaris is the most common of a group of chronic autoim-
mune conditions characterized by the presence of mucosal and dermal
blisters. In the case of oral pemphigus vulgaris (OPV), these are typi-
cally found on the gums, soft palate, and cheeks, though anywhere in
the oral cavity can be affected. These lesions appear first in the oral
cavity and then, months later, on the skin. Therefore, early diagnosis is
crucial for prognosis. The aim of this paper is to present a case report
of this condition in an older adult.

Key words: Oral pemphigus vulgaris, desmogleins, oral lesion.

(Dsgs) —de manera destacada, las Dsgs 1y 3— provocando
un desensamblaje de los desmosomas y la generacién
de ampollas. En esta separacién de los queratinocitos
también intervienen la desmoplaquina I y II, la desmo-
colinay la placoglobina, entre otras.? La predisposicion
genética se relaciona con el HLA tipo Il, haplotipos
DR14, DQ1, DQ3, DRBI*0402 y DQBI*0503, mientras
que los factores ambientales desencadenantes pueden
ser radiaciones ionizantes, infecciones por herpes virus
y paramixovirus, contacto con insecticidas, consumo de
antiinflamatorios no esteroides, pirazolonas, contacto
con isoticianatos, fenoles y el estrés emocional, entre
otros.*

El diagndstico debe realizarse mediante la identifica-
cién de ampollas que al romperse producen la formacién
de llagas irregulares cubiertas de costras hemorragicas;
los criterios histopatolégicos de la biopsia de la lesion
son edema intercelular en la capa basal de la epidermis,
acantdlisis e infiltrado perivascular.” Ademas, se puede
realizar una inmunofluorescencia directa para la identifi-
cacién de depésitos de IgG y de C3 que dan el aspecto de
un panal.® Por inmunofluorescencia indirecta se pueden
detectar anticuerpos circulantes anti-1gG fijados a las Dsgs.
Por dltimo, es recomendable la determinacién del HLA
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tipo Il para identificar el haplotipo que da la susceptibi-
lidad para tener esta enfermedad.*

CASO CLINICO

Mujer de 67 afios de edad que acude a consulta debido
a la presencia de mdltiples lesiones orales dolorosas. La
paciente informé que las lesiones habfan aparecido su-
bitamente una semana antes. El examen intraoral revelé
encias eritematosas, edematosas, con erosiones, tlceras
y ampollas dolorosas y presencia de sangrado (Figura 1).

Las lesiones eran dolorosas a la palpacién, de borde
irregular y de diferente didmetro; el fluido en las ampo-
las era turbio. El andlisis microscépico mostré acantélisis
epidérmica, infiltracion mixta de células inflamatorias
redondeada de edema (Figura 2); la inmunofluorescencia
directa revelé deposicién intercelular de IgG4.

Los autoanticuerpos circulantes contra Dsg3 se de-
tectaron en un titulo de 1:630. Estos resultados confir-

Cuadro I. Tipos de pénfigos.

+ Pénfigo vulgar

+ Pénfigo eritematoso

+ Pénfigo inducido por drogas
+ Pénfigo folidceo

+ Pénfigo herpetiforme

+ Pénfigo IgA

+ Pénfigo paraneoplasico

Figura 1. Imagen de la cavidad oral de la paciente, donde se obser-
van las lesiones en las encias.

maron el diagnéstico de PVO y la naturaleza autoinmune
de las lesiones.

Se inici6 tratamiento con prednisona a razén de 75
mg/dia, combinado con colutorios con mometasona. En
la actualidad, la paciente estd libre de lesiones y la dosis
de esteroides se redujo gradualmente hasta suspenderlos.
El control con la determinacién de titulos de anticuerpos
IgG intercelulares es normal y no ha presentado lesiones
dérmicas.

DISCUSION

La etiologia del PVO se ha relacionado con mecanismos
de autoinmunidad vinculados con el HLA de la clase II.
Clinicamente, esta condicion se identifica por ampollas
intraepiteliales que resultan de la pérdida de la adhesién
celular. En consecuencia, las células en la piel y mem-
branas mucosas ya no se adhieren entre si de manera
apropiada. Las lesiones microscépicas del PVO muestran
acantolisis en la epidermis suprabasal y formacién de am-
pollas. Asimismo, hay presencia de infiltrado inflamatorio
mixto perivascular con la participacién de eosindfilos.
Los primeros sintomas de esta condicién aparecen en
la mucosa oral, destacando la encfa, carrillos, paladar
blando, lengua y mucosa del labio.°

El diagndstico diferencial del PVO se debe establecer
con la gingivoestomatitis herpética, estomatitis aftosa, li-

Figura 2. Acantolisis en la epidermis con infiltrado inflamatorio
mixto y edema (tincion de hematoxilina y eosina, barra=100 pm).
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Cuadro II. Diagnésticos diferenciales del pénfigo vulgar.

Lesiones orales Lesiones dérmicas

+ Gingivoestomatitis herpética ¢ Pénfigo eritematoso

+ Estomatitis aftosa + Pénfigo inducido por drogas
+ Liquen plano erosivo + Pénfigo folidceo

+ Candidiasis oral + Pénfigo herpetiforme

* Penfigoide cicatrizal + Pénfigo [gA

* Eritema multiforme + Pénfigo paraneoplésico

+ Impétigo bulloso * Penfigoide bulloso

* Erupcion bullosa téxica + Enfermedad de Hailey-Hailey

+ Dermatitis herpetiforme
+ Epidermolisis bullosa
+ Eritema multiforme

quen plano erosivo, eritema multiforme, impétigo bulloso,
entre otros (Cuadro ).

La evolucién natural de esta enfermedad es después
de 4 a 5 meses de la aparicién de las lesiones orales;
suelen presentarse lesiones en la piel caracterizadas por
la presencia de lesiones eritematosas, Glceras, ampollas
y llagas.

En cuanto al tratamiento para el PVO, se recomien-
da el uso de prednisona a una dosis de 75-100 mg/dia
hasta la remisién clinica para posteriormente iniciar su
disminucién progresiva (5 mg/dia) y suspension. Sélo en
situaciones excepcionales que no respondan al tratamien-
to con esteroides, se puede recurrir a inmunosupresores:
ciclosporina, metotrexato, ciclofosfamida, rituximab,

entre otros.”® La identificacién oportuna y un manejo
apropiado durante la fase oral de la enfermedad evitarian
las lesiones en la piel.
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