.
.
.
.
.

CASOS CLINICOS / MEDICINA INTERNA DermatologiaCMQ2015;13(1):47-49°°°

Pénfigo vegetante del tipo Neumann. Presentacion de un caso

Pemphigus Vegetans of the Neumann Type. Case Report.
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RESUMEN

El pénfigo vegetante, variante rara de pénfigo que correspon-
de a 1-2% de los casos de esta enfermedad, se divide en tipos
Hallopeau y Neumann. La primera remite con tratamiento. La
segunda es mas grave e incide sobre todo en pliegues, ingles
y alrededor de la boca, manos y pies. Inicia con ampollas que
dejan erosiones las cuales, a su vez, dan origen a vegetaciones
himedas, rojas y cubiertas de costras que dejan una pigmen-
tacion residual. Se describe un caso de pénfigo vegetante tipo
Neumann.

PALABRAS CLAVE: Pénfigo vegetante, tipo Neumann

Introduccion

| pénfigo vegetante es una rara variante de pénfigo

vulgar que representa 1-2% de todos los casos de la
enfermedad.'Se caracteriza por lesiones vegetantes, el
hallazgo histopatoldégico de acantélisis, y depdsitos de
IgG y/o complemento con patrén en panal de abejas en
la inmunofluorescencia. La entidad se subdivide en tipos
Hallopeau y Neumann. La variante Hallopeau inicia con
pustulas, es mds benigna y remite mds ficilmente con el
tratamiento, a veces de forma espontdnea dejando man-
chas hiperpigmentadas residuales. El tipo Neumann se
caracteriza por la presencia de ampollas flicidas que se
erosionan y forman vegetaciones o proliferaciones pa-
pilomatosas en dreas intertriginosas, y se asocia con un
curso mds agresivo y de dificil remisién. El tratamiento
consiste en la administracién de prednisona con el agre-
gado de sulfona o inmunosupresores.* De no haber buena
respuesta terapéutica, la alternativa es utilizar etretinato.’

CORRESPONDENCIA ~ Nancy Pulido Diaz m dra.npd@hotmail.com

ABSTRACT

Pemphigus vegetansis a rare variant of pemphigus vulgaris rep-
resenting 1-2% of all cases. It is further divided in two subform:s,
the Hallopeau and Neumann types. The former subsides with
treatment. However, the latter is a more serious condition that
develops in folds, groins, mouth, hands and feet. It begins with
blistering that erodes in too wet, red, crusted vegetations that
leave a residual pigmentation. This is the case report of pemphi-
gus vegetans of the Neumann type.

KEYWORDS: Pemphigus vegetans, Neumann type

A continuacién se describe un caso cuyas caracte-
risticas clinicas e histolégicas, evolucién y respuesta al
tratamiento corresponden al pénfigo vegetante del tipo
Neumann.

Caso clinico

Mujer de 44 afios, sin antecedentes de importancia. Ini-
cia su padecimiento con tlceras en cavidad oral y un mes
después desarrolla ampollas en regién inguinal, las cua-
les se diseminan a todo el cuerpo y formaban lesiones de
aspecto vegetante, que aumentan en nimero y tamafio
ocasionando malestar general. Acude a consulta con una
dermatosis diseminada a cabeza, tronco y extremidades,
constituida por ampollas, pustulas, placas vegetantes en
dreas intertriginosas (Figuras 1y 2), asi como en cavidad
oral, con erosiones y lengua cerebriforme. Se toma biop-
sia de una lesién ampollosa y se ordenan exdmenes ge-
nerales de laboratorio incluyendo hemograma completo,

Departamento de Dermatologia, UMAE Hospital de Especialidades “Dr. Antonio Fraga Mouret”, Centro Médico Nacional
“La Raza”, Instituto Mexicano del Seguro Social. Seris y Zaachila S/N, Colonia La Raza, Delegacién Azcapotzalco,
C. P. 02990, México, D. F. Teléfono: 5724 5900, ext. 24085.

Volumen 13 / Nimero 1 Bl enero-marzo 2015

DCMQ

Dermatologia Cosmética, Médica y Quirtrgica —



$e«:CASOS CLINICOS / MEDICINA INTERNA

DCMQ

Figuras 1y 2. Ampollas y placas vegetantes en areas intertriginosas.

quimica sanguinea, electrolitos séricos, examen general de
orina y depuracién de creatinina, estableciendo: anemia
(9.4 gr/dl), hiperglicemia (116 mg/dl), con una depuracién
de creatinina de 45 ml/min. Los demds resultados fueron
normales. Por lo anterior, se solicité evaluacién del servi-
cio de Nefrologia, que diagnosticé nefropatia hipertensi-
va e instaurd tratamiento.

El estudio histopatoldgico revel6 pustula suprabasal
con eosindfilos y acantélisis compatible con pénfigo ve-
getante (Figuras 3y 4). La inmunofluorescencia directa
detect6 depésitos de IgG y C3 en el cemento intercelular
(Figura s5). Se inici6 tratamiento con prednisona en dosis
de 1 mg/kg/dia, con evolucién satisfactoria, persistiendo
Gnicamente mdculas hiperpigmentadas residuales (Fi-

gura 6). A la fecha, la paciente continda el manejo con
prednisona (10 mg/dia) y no se han observado eventos ad-
versos con el tratamiento.

Discusion

El pénfigo vegetante predomina en adultos de entre 40
y 50 afios y es, posiblemente, algo mds frecuente en mu-
jeres.® Se trata de una enfermedad autoinmune en la que
los autoanticuerpos manifiestan actividad patégena con-
tra las proteinas desmosémicas de los epitelios planos.
En general se producen anticuerpos antidesmogleina 3
(130 kD) para las variantes Hallopeau y Neumann; no
obstante, en el tipo Neumann es posible detectar, por in-
munoprecitipacién, una proteina de 85 kD ausente en la

Figura 3. Acantosis leve con formacion de vesicula suprabasal.
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Figura 4. Infiltrado rico en eosindfilos.
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Figura5. Depdsitos de IgG y C3 en el cemento intercelular.

variante de Hallopeau. En algunos pacientes se han de-
tectado anticuerpos contra desmogleina 1, periplaquinas
y desmocolinas 1y 2.7 El cuadro clinico de la paciente
aqui descrita es consistente con pénfigo vegetante tipo
Neumann, ya que desarrollé tlceras iniciales en mucosa
que se diseminaron, y posterior ruptura de ampollas en
dreas intertriginosas con la subsecuente formacién de ve-
getaciones papilomatosas.

La afeccién oral estd presente en casi todos los casos de
pénfigo vegetante. Una manifestacién clinica del pénfigo
vegetante es la lengua cerebriforme, caracterizada por un
patrén de surcos y circunvoluciones en el dorso de la len-
gua, como en el caso aqui descrito.?

Desde el punto de vista histolégico, los hallazgos en
epidermis y dermis en el Neumann incluyen abundantes
eosinéfilos, y las lesiones vegetantes se caracterizan por
papilomatosis y acantosis considerable. Las pustulas que
acompaiian a las lesiones recientes estan llenas de eosiné-
filos, y también se observa acantélisis suprabasal en las ve-
siculas intraepidérmicas.” Los hallazgos de inmunofluo-
rescencia en el pénfigo vegetante son indiferenciables del
pénfigo vulgar. Sin embargo, a la inmunofluorescencia
directa se observan depésitos 1gG y C3 en la superficie de
los queratinocitos, como en el caso de esta paciente.

En cuanto al tratamiento, no hay pautas especificas
establecidas para la variante Neumann de pénfigo vege-
tante, aunque se ha sugerido que responde bien al uso
de esteroides orales como tnica medicacién o asociados
con inmunosupresores. También se han obtenido buenos
resultados con la administracién de dapsona.” De no ha-
ber buena respuesta terapéutica, la opcién es combinar
esteroides con etretinato’ En este caso, la paciente res-
pondié satisfactoriamente al uso exclusivo de prednisona
(1 mg/kg/dia), lograndose la remisién completa.

Conclusion

El pénfigo vegetante es una forma rara del pénfigo. En
nuestro servicio representa 0.35% de los casos, lo que co-
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Figura 6. Estado actual: Maculas hiperpigmentadas residuales.

rresponde aproximadamente a lo publicado en la litera-
tura mundial. Se observé que el caso aqui descrito tuvo
una mejor evolucién y prondstico que el pénfigo vulgar.
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