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RESUMEN

El pénfigo vulgar es una enfermedad ampollosa crénica de ori-
gen autoinmunitario, caracterizada por la formacién de ampo-
llas intraepidérmicas por acantdlisis. Comunicamos el caso de
una mujer de 31 afios, con diagndstico de bulimia nerviosa, que
padecia una dermatosis diseminada caracterizada por ampollas
flacidas, erosiones en la piel y la mucosa oral, ademas refirié
disfagia. Se realizé una laringoscopia y se encontraron erosiones
en la faringe posterior y la laringe; la panendoscopia reporté
la formacién de erosiones y pseudomembranas blanquecinas
en el eséfago. Los resultados de las biopsias de piel y mucosa
esofagica fueron compatibles con pénfigo vulgar. El objetivo
de presentar el siguiente caso es demostrar la importancia del
manejo multidisciplinario que requieren estos pacientes, ade-
mas de que nuestra paciente tiene como factor agravante el
trastorno alimenticio.
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Introduccion
La palabra pénfigo proviene del griego pem-phys, que
significa ampolla o burbuja. Es una enfermedad rara,
pero es la mds comun de las afecciones inmunoampollo-
sas.' La incidencia varfa entre paises, es mds comtn en
Estados Unidos, Europa y en poblacién judia, afecta a
entre 0.75 y 5 personas por millén de habitantes al afio. Se
presenta por igual en hombres y mujeres, entre los 40 y 60
afios de edad.*En la poblacién mexicana se ha observado
un predomino en mujeres jévenes, con una edad media
de 32 £ 16 afos y se relaciona con el HLA-DR14 (DR6).}
Hay seis variantes principales de pénfigo: vulgar, ve-
getante, folidceo, eritematoso (seborreico), paraneopldsi-

CORRESPONDENCIA

ABSTRACT

Pemphigus vulgaris is a chronic blistering disease of autoim-
mune origin, characterized by intraepidermal blister formation
due to acantholysis. We report a 31 year-old woman, diagnosed
with bulimia nervosa with a history of flaccid blisters, erosions,
in the skin and oral mucosa, and also referred dysphagia. Laryn-
goscopy was perfomed, erosions were found in the posterior
pharynx and larynx. The panendoscopy reported the formation
of erosions and whitish pseudomembranes in the esophagus.
The results of skin and esophageal mucosa biopsies were con-
sistent with pemphigus vulgaris. The objective of presenting the
following case is to demostrate the importance of multidisci-
plinary management required for these patients.

KEYWORDS: pemphigus vulgaris, bulimia, esophagus, larynx.

coy pénfigo inducido por farmacos. En la clasificacién, el
pénfigo vulgar es el mds frecuente.*

En la fisiopatologia del pénfigo existen anticuerpos
1gG dirigidos contra una proteina, la desmogleina (Dsg),
que bloquea la unién de los desmosomas y ocasiona
acantdlisis en la capa suprabasal en la piel y las mucosas.
Los pacientes con pénfigo vulgar (PV) que tienen an-
ticuerpos anti-Dsg-3 desarrollan lesiones en la mucosa
oral sin involucro de la piel (PV con predominio muco-
so). Los pacientes que tienen anticuerpos anti-Dsg-T y
anti-Dsg-3 tienen afeccién en la piel y las mucosas. La
mayoria de estos enfermos presentan autoanticuerpos
IgG contra Dsg-1 y Dsg-3, por lo que el bloqueo funcio-
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Figura 1. Dermatosisi diseminada, bilateral y asimétrica.

nal de ambas proteinas induce acantélisis en la piel y las
mucosas.”

La afeccién en la faringe y la laringe se reporta hasta
en 85% de los pacientes con pénfigo vulgar, estas lesiones
generalmente causan sintomas poco especificos, por lo
que son subdiagnosticadas. Es muy importante saber si
las dreas anatémicas afectadas en la mucosa se asocian con
un estimulo traumdtico (signo de Nikolsky), por ejemplo
durante la masticacion, la deglucién, la respiracion, la fo-
nacién o el vémito, como en el caso de nuestra paciente.®

Caso clinico

Mujer de 31 afios de edad, acude a la consulta externa
de dermatologfa con dermatosis diseminada, bilateral y
asimétrica, en la cabeza, la cual afectaba la piel cabellu-
da en la region parietal derecha, el tronco anterior en la
regiéon mamaria y el tronco posterior en la regién esca-
pular derecha, constituida por dos ampollas flicidas de
aproximadamente 2 cm de didmetro, de contenido seroso,
maltiples exulceraciones, costras melicérico-sanguineas,
algunas manchas hiperpigmentadas color marrén, mal
delimitadas (figura 1a-c). En la mucosa oral afectaba am-
bos carrillos, encia alveolar, paladar duro y blando, ade-
mds de bordes laterales de la lengua caracterizados por
exulceraciones de diferentes tamarios, de forma irregular
y bordes mal definidos (figura 2a y b).

Presenta un padecimiento de cuatro meses de evolu-
cién caracterizado por erosiones en la mucosa oral, con
posterior aparicién de ampollas flicidas y exulceraciones
en el tronco. Refirié disfagia, odinofagia y negé ronque-
ra o disfonia. Desde hace un afio tiene el diagnéstico de
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Figura 2. Mucosa oral afectada.

bulimia nerviosa bajo tratamiento farmacolégico con
fluoxetina 20 mg/dia y clonazepam 5 gotas/dia, en combi-
nacién con terapia cognitivo-conductual con mal apego a
ambas terapias. Las lesiones en la mucosa oral no alarma-
ron a nuestra paciente, porque pensé que formaban parte
de las manifestaciones de la bulimia.

Debido al antecedente de bulimia, se interconsulté
con el Departamento de Otorrinolaringologia (ORL), se
encontraron ulceraciones en la faringe posterior y la la-
ringe. La panendoscopia reporté la presencia de multi-
ples erosiones en el es6fago con fibrina en la superficie
(figura 3a y b). Se realizaron biopsias de mucosa esofdgica
y de piel, que reportaron la formacién de ampollas su-
prabasales e intraepidérmicas con células acantoliticas y
eosinéfilos en el interior, datos compatibles con pénfigo
vulgar (figura 4a y b). La inmunofluorescencia directa se
reporté positiva entre los queratinocitos con “patrén en
panal de abejas” para IgG (figura say b).

Volumen 16 / Nimero 2 M abril-junio 2018



TITA NALLELY GONZALEZ MARQUEZ Y COLS.

Se inici6 tratamiento sistémico con prednisona en do-
sis de 1 mg/kg/dia por via oral y azatioprina 50 mg/dia,

Figura 3. Panendoscopia.
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AFECCION DE MUCOSAS EN PENFIGO VULGAR****

ademds de colutorios antes de cada comida con esteroide
de mediana potencia y antihistaminico en jarabe, con res-
puesta adecuada.

Discusion

El pénfigo incluye un grupo de enfermedades ampollosas
autoinmunes con lesiones intraepiteliales que afectan la
piel y las membranas mucosas. El pénfigo vulgar es la for-
ma mds frecuente y representativa del grupo. En la mayo-
rfa de los casos las lesiones comienzan en la mucosa oral y
se mantienen ah{ aproximadamente durante cuatro meses
antes de extenderse al resto de la piel.*

Entre la afeccién de mucosas, la oral es la mas comun-
mente afectada hasta en 92.5% de los pacientes. A nivel
de mucosa esofdgica se ha reportado la esofagitis disecan-
te superficial, la cual es una entidad poco diagnosticada,
caracterizada por el desprendimiento de grandes dreas de

Figura 4. Biopsia de mucosa esofagica y de piel.

Figura 5. Inminofluorescencia
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mucosa, observadas endoscépicamente como mucosa esfa-
celada eritematosa, y ulcerada, asi como pseudomembra-
nas blanquecinas.” Se han descrito diferentes causas, como
bebidas calientes, medicamentos (bifosfonatos, AINES),
tabaquismo intenso, radioterapia, acalasia, enfermedad
celiaca, inmunosupresién y enfermedades ampollosas.®

Recientemente se ha observado que la afeccién a ni-
vel de la mucosa respiratoria es mds frecuente de lo que
se piensa, debido a que la mayoria de los pacientes son
asintomdticos durante el interrogatorio. Hale y Bystryn
reportaron 53 pacientes con PV en quienes se encontrd
afeccién de mucosa laringea y nasal, de los cuales s6lo
a 11 se les realiz6 exploracién otorrinolaringolégica (ORL).
En otro estudio hecho por Espaiia y colaboradores en 16
pacientes con manifestaciones a nivel ORL, se realizé en-
doscopia para establecer la extension real de las lesiones
activas de pénfigo vulgar, determinando que en 44% de
los pacientes se presentaron sintomas asociados a la larin-
ge, principalmente disfonia, y 759 tenia lesiones activas,
por lo que concluyen que el estudio endoscépico laringeo
se debe realizar a todos los pacientes con pénfigo vulgar.

La relacién pénfigo vulgar con trastornos alimenticios
adn no ha sido descrita. La primera pregunta es si la aso-
ciacién es circunstancial o causal. Posteriormente se debe
aclarar si los factores psicégenos pueden considerarse un
elemento inductor de inicio de pénfigo, una comorbili-
dad de la misma, o al final, una reaccién adversa a la tera-
pia convencional para el pénfigo. En el caso de nuestra
paciente, el antecedente de bulimia es un factor de riesgo
para inducir o agravar lesiones preexistentes de PV. El in-
ducir el vémito con los dedos u otros objetos puede per se
inducir Nikolsky en una mucosa previamente afectada,
al igual que el paso en proyectil del contenido gdstrico
en el trayecto. Todos estos factores pueden obstaculizar la
respuesta al tratamiento. La endoscopia y la biopsia eso-
fagica son importantes para descartar involucro en esta
mucosa en todo paciente que refiera sintomas esofdgicos
o para distinguir de otras entidades. Este procedimiento
no se considera un factor agravante de la enfermedad en
manos expertas.""

Para el pénfigo diseminado es necesario el tratamiento
sistémico, y los corticoesteroides en dosis de 1 mg/kg/dia
por via oral son la base del mismo, siempre en combi-
nacién con un farmaco ahorrador de esteroide.® El tra-
tamiento para la afeccién de mucosas es el mismo que
el tratamiento estandar para las lesiones cutdneas. Con el
régimen mencionado, el pénfigo vulgar es una enferme-
dad controlable. En la mayoria de los casos se observa
mejorfa clinica en dias, dejan de aparecer nuevas lesio-
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nes en dos a tres semanas y la desaparicién completa en
seis a ocho semanas. Recientemente se ha descrito que
los farmacos adyuvantes, utilizados como ahorradores de
esteroide, no tienen efecto benéfico para alcanzar la re-
misién de la enfermedad, pero en 29% si disminuyen el
riesgo de recaida.”

Conclusion

En el caso de nuestra paciente tenemos la bulimia como
factor agravante, por lo que la mejoria de las lesiones se
puede retrasar, por el continuo desencadenamiento del
signo de Nikolsky, por lo que se requiere de un manejo
multidisciplinario. Este caso es tnico, ya que represen-
ta, en nuestro conocimiento, el primer caso reportado de
pénfigo vulgar asociado a bulimia.
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