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Pénfigo vulgar en la infancia

Pemphigus vulgaris in childhood
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El pénfigo vulgar en la infancia es muy infrecuente, con poco mas de 50 casos descritos en la literatura. Presentamos un nuevo caso de pénfigo vulgar
en un nino de 11 afos, comentando su evolucion y respuesta al tratamiento y revisamos los casos comunicados en este grupo de edad, con especial
atencién al manejo terapéuticoy al prondéstico de esta enfermedad en la infancia.

(Arranz Sanchez DM?, Corral de la Calle M, Quesada Cortés A, Campos Mufoz L, Gonzalez-Beato Merino M?J, Lucas Laguna R. Pénfigo vulgar en la infancia. Med Cutan Iber

Lat Am 2007;35:22-24)
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Summary

A new case of pemphigus vulgaris in an 11 years-old boy is reported. Pemphigus vulgaris is infrequent in childhood, with over 50 cases previously
reported. We comment the evolution and the response to treatment. We reviewed other cases reported in children, with special attention to the

therapeutic and the prognosis of the disease in childhood.
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Las enfermedades ampollosas autoinmunes en la infancia
son poco frecuentes. De todo este grupo, las mas habituales
en esta edad son las relacionadas con el depdsito de IgA, es
decir, la dermatitis herpetiforme y la dermatosis IgA lineal[1].

El pénfigo vulgar se produce por el depoésito de 1gG dirigi-
das contra la desmogleina 3 de la superficie de los querati-
nocitos, forméandose ampollas intraepidérmicas suprabasa-
les tanto en piel como en mucosas. Es una enfermedad
grave, tipica de la edad media de la vida, que en la infancia y
adolescencia es muy poco frecuente.

Caso clinico
Unvarén de 11 afios de edad, fue remitido a nuestra con-
sulta por lesiones cutaneas pruriginosas de un mes de
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evolucion. La clinica habia comenzado con la aparicion de
unas lesiones vesiculocostrosas localizadas en tronco,
que fueron diagnosticadas de impétigo ampolloso, pero
no respondieron a antibioterapia tépica ni sistémica. El
cuadro clinico fue empeorando de forma progresiva, con
posterior extension de las lesiones a miembros superiores,
inferiores, cuero cabelludo y mucosas genital, anal, nasal
y oral.

En la exploracion fisica se identificaban ampollas tensas
que aparecian sobre piel normal, de contenido seroso (Figu-
ras 1y 2). El signo de Nikolsky era positivo. Las ampollas se
conservaban intactas en los miembros inferiores, mientras
que en tronco y miembros superiores algunas de ellas apa-
recfan rotas, dejando erosiones y costras serohemorragicas.
En las mucosas se identificaban erosiones dolorosas, con
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Figura 1. Ampollas serosas tensas sobre piel normal en
extremidades inferiores.

importante afectacion oral difusa que dificultaba la ingesta.
El resto de la exploracién fisica fue normal, sin objetivarse
adenopatias ni visceromegalias. El estado general del nifio
estaba conservado y permanecia afebril.

El estudio histolégico mostrd una ampolla acantolitica
intraepidérmica con escaso infiltrado inflamatorio en dermis
(Figura 3). Mediante inmunofluorescencia directa se identi-
ficd una intensa positividad para 1gG entre los queratinoci-
tos. La inmunofluorescencia indirecta (IFl) en eséfago de
mono fue positiva para anticuerpos 1gG antisustancia inter-
celular epidérmica con un titulo de 1/160. El resto de deter-
minaciones analiticas se encontraban dentro de los parame-
tros normales, incluyendo las cifras de inmunoglobulinas y
complemento. Tampoco se encontraron hallazgos patolégi-
cos en los estudios de imagen realizados como despistaje de
una neoplasia asociada.

Con estos hallazgos clinicos, anatomopatolégicos y de
autoinmunidad se realizé el diagnéstico de pénfigo vulgar y
se inicié tratamiento con prednisona oral a 2 mg/kg/dia. Esta
dosis se mantuvo durante 5 semanas hasta conseguir el
control del brote, con desaparicién del signo de Nikolsky,
reepitelizacion de las erosiones cutdneas y mucosas y des-
censo progresivo del titulo de anticuerpos IgG hasta su des-
aparicion. En este momento se afiadié al tratamiento azatio-
prina 2 mg/kg/dia y se inicié un lento descenso de la dosis de
prednisona.

Tres meses después de iniciar el tratamiento aparecie-
ron nuevamente lesiones cutaneas y erosiones en mucosa
oral y genital. Los anticuerpos IgG otra vez aumentaron,
alcanzando un titulo de 1/320. El tratamiento que recibia en
este momento era 1 mg/kg/dia de prednisonay 2 mg/kg/dia
de azatioprina. Se decidié interrumpir el descenso de pred-
nisona y aumentar la dosis de azatioprina a 3 mg/kg/dia. Con

este tratamiento se controlé nuevamente la enfermedad,
pero los descensos de dosis tuvieron que ser muy lentos
para evitar nuevos brotes. Se realizaron varias determinacio-
nes de inmunofluorescencia indirecta de control, mante-
niéndose positivos los anticuerpos IgG antisustancia inter-
celular epidérmica algo méas de un afio, con titulos en
descenso progresivo, mostrando buena correlacion con la
actividad de la enfermedad. En total recibi6 tratamiento con
prednisona durante 18 meses y con azatioprina durante 14
meses mas. A los cuatro afios de suspender el tratamiento el
paciente se mantiene asintomatico y con los anticuerpos
negativos.

Comentario

El pénfigo vulgar es una enfermedad infrecuente en la
infancia. En la literatura revisada hemos encontrado poco
mas de 50 casos[1-14], excluyendo las comunicaciones de
pénfigo neonatal y fetos muertos intradtero.

Figura 2. Ampollas, erosiones y costras serohemorragicas
en espalda.
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Figura 3. Ampolla intraepidérmica suprabasal con eosinofi-
los y neutrdfilos en su interior (detalle izquierdo). Mediante
inmunofluorescencia directa se objetiva depdsito de IgG
intercelular epidérmico (detalle derecho).

A pesar de que las manifestaciones clinicas en este
grupo de edad no difieren de las tipicas en la edad adulta, la
escasa prevalencia de esta enfermedad hace que en ocasio-
nes se demore el diagnéstico por falta de sospecha clinica,
ya que en sus fases iniciales puede mimetizar otros procesos
méas comunes en la edad pediatrica, como piodermitis o
estomatitis aftosal1].

Antes del uso de los corticoides sistémicos la mortalidad del
pénfigo vulgar era muy alta. Desde su utilizacion ésta ha dismi-
nuido de forma drastica, pero la gravedad de la enfermedad
obliga a mantener el tratamiento durante muchos meses e
incluso afios, siendo frecuente la aparicion de efectos secunda-
rios. En la infancia se pueden encontrar los mismos efectos
adversos que en la edad adulta (acné esteroideo, hipergluce-
mia, hipertension, sindrome de Cushing...), pero ademas

cobran gran importancia las alteraciones en el desarrollo y el
crecimiento, por lo que el uso de farmacos ahorradores de cor-
ticoides esta indicado si se prevé un tratamiento largo. De todos
los tratamientos destinados a ahorrar dosis de corticoides, la
mayor experiencia en el pénfigo vulgar en nifios se tiene con
azatioprina, la cual se ha utilizado al menos en 11 ocasiones en
pénfigos de nifios de 16 afios 0 menores con esta intencion, en
todos los casos con buena tolerancia y sin aparicion de leuco-
penial2, 5, 7, 8]. Ademas existen comunicaciones aisladas con
dapsona, ciclofosfamida, metotrexato, sales de oro y plasmafé-
resis[5]. Es dificil determinar cuél debe ser el tratamiento coad-
yuvante en el pénfigo en la infancia, dada la baja frecuencia de
presentacion de esta enfermedad y su evolucion en brotes.

Si el diagnéstico y el inicio del tratamiento son precoces,
se ha sefialado que el pronéstico de la enfermedad en este
grupo de edad podria ser mejor que en los adultos[5,10], ya
que se ha descrito Unicamente un fallecimiento, causado
por una complicacion infecciosal'®. En todo caso, la esca-
sez de casos comunicados hasta la fecha y el corto periodo
de seguimiento referido en los mismos dificulta la extraccion
de conclusiones sobre este aspecto.

Conclusiones

Queremos recordar la necesidad de sospechar este proceso
para evitar la demora en el diagnéstico y el comienzo del tra-
tamiento. También creemos que es importante comunicar
los nuevos casos de pénfigo vulgar en la edad pediatrica con
el fin de conocer mas detalles del comportamiento de la
enfermedad en este grupo de poblacién y saber si hay dife-
rencias en cuanto a pronostico respecto a la edad adulta, asi
como para determinar las mejores opciones de tratamiento.

Pires FR, Ferraz CC, Alvés Fde. A, Lopes
MA, De Almeida OP. Pemphigus vulgaris in
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adolescent. Curr Opin Pediatr 2002;14:
426-8.
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