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Presentacion inicialmente compatible con |
péntigoide ampolloso con compromiso posterior
del cuero cabelludo tipo Brunsting—Perry
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RESUMEN

El pénfigoide de Brunsting-Perry (PBP) es una enferme-
dad ampollar autoinmune infrecuente, descrita como una
variante localizada dentro del espectro del pénfigoide de
membranas mucosas, con potencial de generar alopecia
cicatricial irreversible cuando compromete el cuero cabe-
lludo. Se presenta el caso de un varon de 68 anos con
multiples comorbilidades, con una presentacion inicial
compatible con pénfigoide ampolloso en extremidades
inferiores y tronco, y posterior compromiso exclusivo del
cuero cabelludo con un fenotipo clinico, histopatolégico e
inmunopatolégico concordante con PBP que condiciond
alopecia cicatricial. El diagndstico se establecié mediante
correlacion  clinico-patoldgica e
directa. El paciente fue tratado con prednisona sistémica
y doxiciclina, logrando control clinico, aunque con recaidas
al intentar reducir completamente los corticoides. Este
caso subraya la importancia de reconocer presentaciones
atipicas vy localizadas del espectro del pénfigoide, asi como
de instaurar un tratamiento oportuno e individualizado para
prevenir secuelas irreversibles.

inmunofluorescencia

PALABRAS CLAVE: brunsting—perry, pénfigoide cicatricial,
alopecia cicatricial, inmunofluorescencia directa, cuero
cabelludo.

CORRESPONDENCIA

ABSTRACT

Brunsting-Perry pemphigoid (BPP) is a rare autoimmune
blistering disease, described as a localized variant within
the bullous pemphigoid spectrum, with the potential
to cause irreversible scarring alopecia when the scalp is
involved. We report the case of a 68-yearold man with
multiple comorbidities who initially presented with clini-
cal features compatible with bullous pemphigoid affect-
ing the lower extremities and trunk, followed by exclusive
scalp involvement showing a Brunsting—Perry phenotype,
resulting in scarring alopecia. Diagnosis was established
through clinicopathologic correlation and direct immuno-
fluorescence. Treatment with systemic prednisone and
doxycycline achieved clinical control, although relapses
occurred during steroid tapering. This case highlights the
importance of recognizing atypical and localized pemphi-
goid phenotypes and implementing individualized therapy
to prevent irreversible sequelae.

KEYWORDS: brunsting—perry, cicatricial pemphigoid, scarring
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Introduccion

1 penfigoide de Brunsting—Perry (PBP) es una forma

localizada y poco frecuente de enfermedad ampollar
autoinmune, tradicionalmente considerada dentro del
espectro del penfigoide de membranas mucosas (penfi-
goide cicatricial). Afecta predominantemente a varones
adultos y se caracteriza por ampollas, erosiones y cicatri-
ces, con predileccion por cabeza y cuello.™?

La afectacién del cuero cabelludo puede conducir a
alopecia cicatricial secundaria a destruccién irreversi-
ble de las unidades foliculares, lo que confiere especial
relevancia al diagndstico precoz. Se presenta un caso
con una presentacién inicial compatible con pénfigoide
ampolloso y posterior compromiso localizado del cuero
cabelludo con caracteristicas clinicas, histopatologicas
e inmunopatoldgicas concordantes con pénfigoide de
Brunsting—Perry.

Presentacion del caso
Varén de 68 afios con antecedentes de hipertension arte-
rial, diabetes, hipotiroidismo, obesidad y enfermedad
coronaria con colocacién de stent posterior a infarto
agudo de miocardio. Recibia tratamiento con clopido-
grel, bisoprolol, losartan, hidroclorotiazida, atorvastatina,
levotiroxina y metformina.

En 2021 inici6 con placas eccematosas pruriginosas en
ambas piernas, que evolucionaron a ampollas tensas con

erosiones. Las lesiones se extendieron a tronco y extremi-
dades superiores. No se cont6é con inmunofluorescencia
directa ni serologia en esta fase inicial. Posteriormente,
desarrollé compromiso del cuero cabelludo, motivo por
el cual fue referido (figura 1).

Al examen fisico se observaron cicatrices eritematosas
residuales en extremidades inferiores y abdomen. En el
cuero cabelludo frontal e interparietal se evidencié alope-
cia con piel atrofica, eritema residual, una ampolla tensa
frontoparietal derecha y una erosién contralateral. No se
evidencié compromiso de mucosas. La tricoscopia mos-
tré pérdida de aperturas foliculares, dreas blanquecinas,
eritema y escamas interfoliculares, hallazgos compatibles
con alopecia cicatricial activa (figura 2). El laboratorio
evidenci6 eosinofilia leve (510 células/uL).

La histopatologia (H&E) mostré ampolla subepidér-
mica asociada a infiltrado inflamatorio mixto superficial
y profundo, de distribucién perivascular y perifolicular,
compuesto por eosindfilos, linfocitos y neutréfilos, con
fibrosis perifolicular concéntrica, destruccién de unida-
des foliculares y reemplazo fibroso, explicando el desarro-
llo de alopecia cicatricial. La inmunofluorescencia directa
evidencio6 depositos lineales, continuos e intensos (3+/3+)
de IgG y C3 alo largo de la membrana basal, con compro-
miso predominante del epitelio folicular y extension a la
unién dermoepidérmica interfolicular. No se observaron
depdsitos de IgA ni IgM (figura 3).

Figura 1. Piernas: ampollas tensas y erosiones con costras, observadas durante la fase inicial de la enfermedad, clinicamente compatibles con una dermatosis ampollar
subepidérmica. Abdomen: placas eritematosas posteriores a la erosién de las ampollas.
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Figura 3. A) H-E, 40x: ampolla subepidérmica intacta, preservando las papilas dérmicas e inflamacién crénica. B) IFD con depésitos lineales de IgG y C3 en membrana

basal folicular e interfolicular.

Con estos hallazgos se establecié el diagndstico de
pénfigoide de Brunsting—Perry con alopecia cicatricial.

Se inicié prednisona oral 20 mg/dia (0,2 mg/kg/dia)
asociada a doxiciclina 100 mg cada 12 horas, conside-
rando la edad y comorbilidades. Se logré remision clinica
del prurito y ausencia de nuevas lesiones a las 8 semanas.
La prednisona se redujo progresivamente hasta 10 mg/
dia; intentos posteriores de disminucién se asociaron a
recaidas limitadas al cuero cabelludo, por lo que se man-
tuvo dicha dosis. La doxiciclina fue suspendida por into-
lerancia gastrointestinal.
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El seguimiento fue por al menos 18 meses. Al tltimo
control, el paciente permanecia sin lesiones ampollares
activas, sin prurito y con alopecia cicatricial sin progresion.

Discusién

El PBP se manifiesta clinicamente por ampollas, erosio-
nes, costras y cicatrices sobre placas eritematosas, gene-
ralmente acompanadas de prurito. Las localizaciones
mas frecuentes incluyen cuero cabelludo (82,5%), cara
(58,7%), cuello (39,7%), tronco y extremidades superio-
res (38,1%), con compromiso mucoso minimo o ausente."
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La destruccion folicular mediada por inflamacién subepi-
dérmica y fibrosis perifolicular es el principal mecanismo
de pérdida capilar irreversible.?

Desde el punto de vista fisiopatolégico, el PBP presenta
heterogeneidad antigénica, con autoanticuerpos dirigidos
contra BP180, BP230, laminina 332 y coldgeno VII.> La
transicion de pénfigoide ampolloso a PBP, como se plan-
tea en este caso, podria explicarse mediante el fenémeno
de “expansion del epitopo’, en el cual la inflamacion cro-
nica permite la extensién de la respuesta autoinmune
desde el epitopo NC16A del BP180 hacia otros antigenos,
como BP230.%°

Entre los factores desencadenantes descritos se inclu-
yen farmacos (antagonistas del receptor de angiotensina
11, hidroclorotiazida, gliptinas, furosemida), exposicion
solar, traumatismos, quemaduras y neoplasias cuta-
neas.” Algunos de estos factores estuvieron presentes en
el paciente descrito, lo que podria haber contribuido al
desarrollo de la enfermedad.

El diagnostico se basa en la correlacion de: 1) hallaz-
gos clinicos; 2) histopatologia compatible, con ampolla
subepidérmica e infiltrado inflamatorio mixto y fibrosis;
y 3) inmunofluorescencia directa positiva, con depdsitos
lineales de IgG y C3 en la membrana basal, observados
en aproximadamente 80% de los casos. Los anticuerpos
circulantes suelen ser negativos o detectables solo en
20-30% de los pacientes.”®

Los diagnosticos diferenciales incluyen dermatosis
pustulosa erosiva de piel cabelluda, arteritis de células
gigantes, dermatitis facticia, epidermdlisis ampollosa
adquirida y carcinoma espinocelular’ La presencia de
ampollas, prurito intenso y una inmunofluorescen-
cia directa lineal con depédsitos de IgG y C3 permite
diferenciarlos."?

El tratamiento incluye corticoides topicos o sistémicos
y farmacos ahorradores de esteroides, como las tetraci-
clinas, dapsona, micofenolato mofetil o azatioprina.?
No obstante, la evidencia disponible es limitada debido
al bajo nimero de casos reportados. En este paciente se
optd por prednisona a dosis moderada asociada a doxi-
ciclina, considerando sus comorbilidades y la disponibili-
dad terapéutica, logrando estabilizacién clinica con dosis
bajas de corticoides. Ante recaidas, pueden considerarse
ajustes de dosis o la introduccién de otros ahorradores de
esteroides. En casos refractarios, se han descrito terapias
emergentes con resultados favorables, como dupilumab,
el cual ha mostrado eficacia en pacientes con pénfigoide
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cicatricial tipo Brunsting—Perry resistentes a tratamientos
convencionales.®

Conclusion

El pénfigoide de Brunsting—Perry es una enfermedad cré-
nica e infrecuente que representa un reto diagnéstico y
terapéutico. El reporte de nuevos casos es fundamental
para ampliar el conocimiento de sus mecanismos fisio-
patoldgicos y optimizar las estrategias de tratamiento.
El diagndstico precoz y el manejo oportuno e individua-
lizado son esenciales para evitar la progresion de la enfer-
medad y prevenir secuelas irreversibles, como la alopecia
cicatricial.
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