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Diagnostico al instante

Instant diagnosis
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Mujer de 54 aios de edad con antecedentes personales de
mastocitosis sistémica indolente de 17 afios de evolucion.
Ingres6 al Servicio de Hematologia de nuestro hospital para
estudio y manejo multidisciplinario por un cuadro de anemia,
leucopenia y lesiones cutaneas generalizadas de dos meses de
evolucién, mismas que no habian respondido a tratamiento con
corticoides orales a dosis de T mg/kg/dia.

A la exploracion fisica presentaba lesiones erosivas y Ulceras
en mucosa oral, ocular, ampollas tensas en miembros y lesiones
liquenoides en ambos tobillos. Ademas mostraba afectacion
ungueal y paroniquias en todas las uiias de las manos (Figura 1).

Se tomé biopsia de una lesién de mucosa oral en la que se ob-
serv6 una dermatosis ampollosa con acantolisis suprabasal (Figura
2A) y la inmunofluorescencia directa (IFD) fue positiva, con un
deposito intercelular de C3 y lineal en la unién dermoepidérmi-
ca (UDE) de IgG (Figura 2B). La biopsia de médula ésea mostr6
infiltracién masiva de mastocitos.

Figura 1. Afectacion ungueal y paroniquias.
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En la analitica se detecté anemia y leucopenia. La inmu-
nofluorescencia indirecta (IFl) fue positiva para anticuerpos
antisustancia intercelular a titulos de 1/320+, los Ac antimem-
brana basal epidérmica fueron negativos. El frotis de sangre
periférica fue normal.

Se inici6 tratamiento con corticoterapia intravenosa a dosis
de 60 mg/dia (1.3 mg/kg/dia) con buena respuesta, por lo que
se dio de alta y se pasé a tratamiento por via oral, se anadi6 aza-
tioprina con miras a ir reduciendo de forma progresiva la dosis
de corticoides, pero la paciente volvié a empeorar tanto a nivel
cutdneo como en su estado general, por lo que reingreso y se
inici6 terapia con infusiones de rituximab a dosis de 375 mg/m?.

A pesar del tratamiento evolucioné mal y fallecié precozmente
en los primeros dias del reingreso por fracaso respiratorio. ¢Cudl
es su diagnostico?

Figura 2. A) Dermatitis ampollosa con acantdlisis suprabasal; B) Deposito intercelular de C3 y lineal en la UDE de IgG.
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Diagnéstico: pénfigo paraneoplésico (sindrome
multiorganico autoinmune paraneopldsico) en el contexto
de una mastocitosis sistémica.

El pénfigo paraneoplasico es una enfermedad ampollo-
sa autoinmune que aparece en el contexto de una neo-
plasia de base, en la mayoria de las ocasiones se trata de
trastornos linfoproliferativos o neoplasias hematolégicas,’
aunque también se ha descrito una asociacién a tumores
epiteliales como carcinomas de estémago, pulmén o co-
lon.? Existe un caso en la literatura que aparecié asociado
a una mastocitosis sistémica, como en el caso de nuestra
paciente.?

De acuerdo con los criterios de Camisa y Helm para el
diagndstico de pénfigo paraneoplasico se requieren tres
criterios mayores o dos mayores y dos menores. Los ma-
yores son: erupcion mucocutdnea polimorfa, asociacién
a neoplasia interna e inmunoprecipitacién especifica en
suero. Los criterios menores son: evidencia histolégica de
acanto6lisis, inmunofluorescencia directa en piel perilesio-
nal con patrén intercelular y en la zona de la membrana
basal e inmunofluorescencia indirecta en vejiga de rata
positiva.

Nuestra paciente cumplia dos criterios mayores (erup-
cién mucocutdnea y neoplasia de base: mastocitosis
sistémica) y dos menores (acant6lisis en histopatologia e
inmunofluorescencia directa e indirecta positivas), por lo
que se confirmé el diagnéstico de pénfigo paraneoplasico.
Destaca el caracter indolente de la mastocitosis, aunque
al igual que en el caso descrito es probable que se trans-
forme en formas agresivas tras anos de evolucion,* hecho
que se confirmé en nuestra paciente por el aspirado de
médula 6sea.

CAsOS PARA DIAGNOSTICO

Se caracteriza por la presencia de lesiones erosivas en
mucosas, por lo regular como la primera manifestacién de
la enfermedad, seguidas de la aparicién de lesiones cuté-
neas muy polimorfas, es posible que se presenten en un
mismo paciente lesiones vesiculo-ampollosas, papulosas,
en placas, erosiones o ulceraciones.* Es tipico en estos
pacientes la afectacion ungueal con paroniquias.

El tratamiento del pénfigo paraneopldsico es dificil,
ya que no suele responder a la terapia inmunosupresora
convencional indicada para otras formas de pénfigo. Es
vital descartar y tratar de forma correcta la neoplasia de
base, puesto que se ha detectado que en tumores en los
que se logra curacién quirdrgica se observa también una
remision del pénfigo paraneoplasico.

Se han propuesto miltiples tratamientos, entre los cua-
les los corticoides orales a altas dosis se consideran primera
linea de tratamiento. Asimismo, se han utilizado inmuno-
supresores como azatioprina, micofenolato de mofetilo,
ciclofosfamida asi como inmunoglobulinas intravenosas,
plasmaféresis o rituximab con respuestas variables.*

El pénfigo paraneoplasico es una enfermedad cutédnea
que debe sospecharse en aquellos pacientes que presentan
un cuadro clinico compatible con una enfermedad am-
pollosa autoinmune tipo pénfigo que no responde a los
inmunosupresores convencionales. La actitud a seguir en
estos casos serfa descartar y tratar una posible neoplasia
de base.
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