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RESUMEN

El pénfigo vulgar (PV) es una enfermedad crénica autoinmu-
ne que se caracteriza por la presencia de ampollas y erosiones.
Regularmente los pacientes desarrollan estas lesiones en la piel
cabelluda. Sin embargo, se considera rara la presencia de alo-
pecia. Presentamos un caso inusual de alopecia secundaria a Pv
en una paciente de 55 afios que no mostraba mejoria con el
tratamiento sistémico.
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Introduccion

El pénfigo vulgar (PV) es parte de un grupo de enferme-
dades ampollosas autoinmunitarias que afectan la piel
y las mucosas asociadas. Tiene una incidencia de dos a
diez casos por millén de habitantes y una prevalencia
del 0.1-0.7 por cada 100 mil habitantes. Clinicamente se
caracteriza por lesiones ampollosas que se rompen facil-
mente y ocasionan erosiones."*

El PV se debe a la existencia de anticuerpos que se
dirigen contra la desmogleina 1 (Dsgr), la cual se locali-
za en las capas superficiales de la epidermis, y contra la
desmogleina 3 (Dsg3) con predileccién de las capas basa-
les. La sintesis de los anticuerpos relacionados con el pv
se encuentra estrechamente ligada a los linfocitos CD4+
Th2 que secretan interleucina 4 (IL-4), generando una
respuesta inmunitaria humoral y estimulando la diferen-
ciacién de linfocitos B a las células secretoras de 1gG4, la
cual se ha detectado en pacientes con PV.>3

El presente reporte de caso describe a una paciente
con alopecia por PV resistente al tratamiento sistémico,

CORRESPONDENCIA
Cédigo postal 72340

- Dermatologia Cosmética, Médica y Quirtirgica

ABSTRACT

Pemphigus vulgaris (PV) is a chronic autoimmune disease charac-
terized by the presence of blisters and erosions. Patients often
develop these lesions on the scalp. However, the presence of
alopecia is considered rare. We report an unusual case of alo-
pecia secondary to pemphigus vulgaris in a 55-year-old woman
who did not show improvement with systemic treatment.
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con un fin educativo para la descripcién de pacientes con
sospecha de pv.

Reporte de caso

Exponemos el caso de una paciente de 55 afios con an-
tecedente de hipotiroidismo, acudié a valoracién der-
matoldgica porque presentaba caida de pelo, dolorosa,
en parches y erosiones en la mucosa oral, de dos afios de
evolucién.

En la exploracién fisica se encontré dermatosis loca-
lizada en la cabeza que afectaba la piel cabelluda en la
regién temporal y parietal, caracterizada por placas alopé-
cicas erosionadas de aproximadamente 3 x 4 cm, cubiertas
por costras melicéricas (figura 1). Asimismo, se observaron
erosiones en la cavidad oral en el paladar blando y en las
caras laterales de la lengua (figura 2). La paciente mencio-
n6 que comenzé hace dos afios con lesiones orales, y seis
meses después aparecieron lesiones en la piel cabelluda.

Para el diagnéstico se realizé biopsia de las lesiones
de la piel cabelluda y de la lengua. En la piel cabelluda
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Figura 1. A-C: Placas alopécicas erosivas y costras melicéricas. D y E. Aspecto der-
matoscépico de las lesiones.

Figura 2. Erosiones en la mucosa oral. A: Cara lateral izquierda de la lengua; B:
paladar blando; C: cara lateral derecha de la lengua.

se observé epidermis ulcerada con células acantoliticas
dispersas y un infiltrado inflamatorio perivascular su-
perficial linfohistiocitario, asi como ausencia de foliculos
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Figura 3. A) Mejoria clinica de las lesiones con desaparicion de las costras melicé-
ricas; B) aspecto dermatoscopico de la mejoria de las lesiones.

pilosos. En la biopsia de lengua se observé una ampo-
Ila suprabasal con células acantoliticas en su interior, asi
como un infiltrado inflamatorio superficial por linfocitos
y células plasmaticas. El estudio de inmunofluorescencia
directa mostré depdsitos intercelulares de IgA e IgG. Por
lo anterior se integré el diagnéstico de PV.

Se inici6 tratamiento con prednisona 1 mg/kg/dia, aza-
tioprina 50 mg/dia, dcido micofendlico 2 gr/dia, con lo
que se obtuvo respuesta parcial. Sin disponibilidad por
parte de la paciente para recibir tratamiento con rituxi-
mab, se decidié anadir minociclina 200 mg/dia y manejo
tépico con fomentos con acetato de calcio/sulfato de alu-
minio, asi como petrolato, mupirocina ungiiento y clobe-
tasol 0.05% locién, con esto mostré mejoria significativa
(figura 3) y se decidié disminuir la dosis de tratamiento
sistémico manteniendo un control adecuado.

Discusion

La alopecia es una manifestacion clinicamente rara en el
PV, con un comportamiento no cicatricial. Clinicamente
se ha reconocido que mds de 50% de los pacientes con
PV presentan dafio en la piel cabelluda. Sin embargo, la
cantidad de pacientes con PV y alopecia franca es mucho
menor, éstos sélo representan de 5.4 a 13.8%. Se ha visto
que la remision clinica completa del PV es mds comun en
pacientes que no cursan con alopecia, por lo que se ha
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considerado como un marcador de gravedad de la enfer-
medad.”® No hay evidencia suficiente sobre el fenotipo
alopécico en el PV, se especula que quizd se deba a una
pérdida genética de Dsg3.*

Los criterios de diagnéstico del PV se basan en una
biopsia de mucosas y piel, asi como de inmunofluores-
cencia directa. Los hallazgos histopatolégicos incluyen la
existencia de ampollas suprabasales y células acantoliti-
cas; mientras que en la inmunofluorescencia directa se
revelan depésitos de 1gG y en menor medida IgM y C3 en
los espacios intercelulares. Recientemente la tricoscopia
se ha considerado una buena herramienta para el diag-
néstico diferencial de enfermedades autoinmunes ampo-
llosas.*™ Se han identificado caracteristicas tricoscépicas
de muy alta especificidad para el PV, como los puntos
rojos con halo blanquecino y vasos polimérficos.** Por
otro lado, la histopatologfa se considera la herramienta
de eleccién para el diagnéstico de la alopecia secundaria.*

El objetivo principal de la terapia para PV es remitir
la enfermedad y permitir una reepitelizacién completa,
para posteriormente entrar a un periodo de manteni-
miento en el que se busca que al paciente se le administre
la menor cantidad de férmacos posibles, con la finalidad
de disminuir los efectos adversos.* Se han descrito los
esteroides sistémicos, como la prednisona en dosis inicial
de o.5-1.5 mg/kg/dia, como pilar angular; también se ha
implementado la administracién de inmunomoduladores
no esteroideos, como azatioprina, mofetil micofenolato y
ciclofosfamida, con el propésito de sustituir a los esteroi-
des debido a sus efectos adversos.'

La tasa de mortalidad tiene un indice aumentado en
pacientes con edad mayor a 65 afios, no se ha observado
diferencia entre ambos sexos, otro factor correlacionado
con un mayor riesgo de mortalidad son las concentracio-
nes de anticuerpos contra DsgI mayores a 100 U/mL en el
momento del diagnéstico’ Aun cuando es una enferme-
dad poco frecuente, puede tener un desenlace fatal, por lo
que es necesario un diagnéstico temprano.

En el caso de nuestra paciente, el manejo con antibié-
ticos topicos y sistémicos apoya la teorfa de considerar
una infeccién secundaria como otro factor que contribu-
ye a su desarrollo. Por lo que se sugiere tener en cuenta el
manejo tépico mencionado previamente para prescindir
de dosis elevadas de medicamentos sistémicos.
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