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RESUMEN

El pénfigo vegetante, variante rara de pénfigo vulgar, corresponde al 5% de los pacientes con pénfigo. Se divide en
tipo Neumann y tipo Hallopeau, el primero caracterizado por ampollas flaccidas que al erosionarse forman vegeta-
ciones o proliferaciones papilomatosas, especialmente en areas intertriginosas. La variante Hallopeau se inicia con
pustulas, es menos grave y remite mas facilmente con el tratamiento. Se describe un caso de pénfigo vegetante tipo
Hallopeau, se trata de una mujer de 64 afios con dermatosis a nivel de mucosa oral, pliegues submamario e ingui-
nocrural y areas perianal y vulvar, constituida por exulceraciones, neoformaciones vegetantes, ampollas flaccidas
y pustulas. El estudio histolégico y de inmunofluorescencia directa confirman el diagnéstico. Recibié tratamiento con
prednisona a dosis de 1 mg/kg/dia con remisién clinica completa.
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ABSTRACT

Pemphigus vegetans, rare variant of pemphigus vulgaris, accounting for 5% of all patients with pemphigus disorders.
It is divided into the Neumann and Hallopeau types. The Neumann type is characterized by flaccid blisters, that
become eroded and form vegetating lesions or papillomatous proliferations, located primarily on flexures. Pemphigus
vegetans-Hallopeau type begins with pustules, it is less severe and it responds well to therapy. We describe a case
of pemphigus vegetans-Hallopeau type, a 64 years old female, with a dermatosis on the oral mucous, submamary,
inguino-crural, perianal and vulvar areas. It consisted of erosions, vegetant masses, flaccid blisters and pustules.
The results of histology and direct immunofluorescence studies confirmed the diagnosis. The patient was started on
therapy with 1 mg/kg/d of oral prednisone that resulted in complete clinical remission.
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INTRODUCCION tante, antes descrito por Neumann en 1876.%2 Asi,

clasicamente el pénfigo vegetante se divide en

En 1889, Hallopeau describe una nueva entidad
qgue denomina “dermatitis pustulosa crénica con
focos de progresion excéntrica”; en 1898, la nom-
bra “piodermitis vegetante” y mas tarde la recono-
ce como una variedad benigna del pénfigo vege-
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tipo Neumann y tipo Hallopeau. El tipo Neumann
se caracteriza por la presencia de ampollas flacci-
das, las cuales se erosionan y forman vegetacio-
nes o proliferaciones papilomatosas especialmen-
te en areas intertriginosas, asociado con un curso
mas agresivo, con predominio de lesiones vege-
tantes y de dificil remisién. La variante Hallopeau,
se inicia con pustulas, es menos grave y capaz de
remitir méas facilmente con el tratamiento o incluso
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en forma espontanea, caracteristicamente dejan-
do manchas hiperpigmentadas residuales en el lu-
gar donde se encontraban las lesiones.?? Dia con
dia estos términos son cada vez menos utiliza-
dos,® prefiriéndose emplear sélo el nombre de
pénfigo vegetante.

El pénfigo vegetante se considera actualmente
una variante rara de pénfigo vulgar ya que co-
rresponde tan sélo a un 5% de los casos.? Se
cree que esta variante esta relacionada con un
aumento de la resistencia inmunolégica de la en-
fermedad.* Las lesiones vegetantes, y sobre todo
la acantosis y los abscesos eosinofilicos intraepi-
dérmicos en la histologia, distinguen el pénfigo
vegetante de los casos tipicos del pénfigo vulgar.
A pesar de que existen diferencias clinicas e his-
tolégicas, los estudios de inmunofluorescencia
directa e indirecta son iguales en ambos.®

Se describe un caso cuyas caracteristicas cli-
nicas e histoldgicas, evolucion y respuesta al tra-
tamiento corresponden a la variante Hallopeau
del pénfigo vegetante.

DESCRIPCION DEL CASO

Mujer de 64 afios de edad, sin antecedentes de
importancia, con padecimiento cronico de un afio
de evolucion que cursa con prurito. Se inici6é con
vesiculas en mucosa oral que al romperse deja-
ban zonas exulceradas, pustulas en pliegues que
se erosionaban y formaban lesiones de aspecto
vegetante, que aumentaron en niumero y tamafio
en el transcurso del tiempo. Se presentd con una
dermatosis diseminada a cabeza, afectando la
mucosa oral; tronco, afectando regién submama-
ria izquierda, y pliegues inguinales, asi como ge-
nitales a nivel de labios mayores. Estaba consti-
tuida por exulceraciones, placas vegetantes de
0.5 cm a 3 cmy en algunas de éstas se aprecia-
ban vesiculas y pustulas (Figura 1). El signo de
Nikolsky era positivo. Habia recibido tratamiento
previo con antimicoticos, antisépticos topicos y
antibioticos sistémicos sin presentar mejoria. Se
realizaron estudios analiticos a su ingreso inclu-
yendo hemograma completo, electrolitos séricos,
qguimica sanguinea; los cuales se reportaron en
parametros normales. El cultivo de piel lesionada
resulté negativo.

Se realiz6é una biopsia de piel para estudio de
microscopia de luz, de una vesicula, la cual evi-
dencid acantosis moderada irregular, en la por-
cion central se observo una ampolla suprabasal,

con fibrina, restos nucleares y algunas células
acantoliticas aisladas y en pequefios grupos;
ademas se observo infiltrado inflamatorio conte-
niendo abundantes neutroéfilos y algunos eosino-
filos. Se realiz6 también biopsia de una lesion
vegetante que mostré hiperqueratosis, acantosis
marcada irregular, con alargamiento y anastomo-
sis de procesos interpapilares, donde se obser-
varon areas de separacién suprabasal formando
hendiduras, células acantoliticas y algunos eosi-
nofilos, ademas de la presencia de abscesos in-
traepidérmicos compuestos casi en su totalidad
por eosinoéfilos (Figura 2). La inmunofluorescen-
cia directa fue positiva para IgG entre los quera-
tinocitos (Figura 3).

La paciente recibi6 tratamiento con prednisona
oral a dosis de 1 mg/kg/dia, mometasona en solu-
cion para enjuagues bucales y en ungiiento beta-

Figura 2. Biopsia de lesion vegetante. Muestra areas de sepa-
racion suprabasal, formando hendiduras, células acantoliti-
cas y algunos eosindfilos (H& E 20x).
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metasona para las lesiones vegetantes. Presentd
mejoria, con remision de exulceraciones y lesio-
nes vegetantes a partir de la segunda semana de
tratamiento, dejando manchas hiperpigmentadas
café obscuro residuales (Figura 4). Se inici6 re-
duccion gradual por seis meses, hasta suspension
del mismo. En el seguimiento por tres meses mas
no ha presentado recaida.

DISCUSION

Si bien para algunos autores no tiene importancia
considerar las variantes clasicas del pénfigo vege-
tante, esto puede ser discutible, pues difieren en
su evolucién en cuanto a la afeccion del estado
general, prondéstico y tiempo de tratamiento. Histo-
I6gicamente observamos en el tipo Neumann: a
nivel de epidermis y dermis abundantes eosindfi-
los, las lesiones vegetantes se caracterizan por
presentar papilomatosis y acantosis considerable.
Las pustulas que acompafian a las lesiones re-
cientes estan llenas de eosinofilos, estos absce-
sos son tipicos del pénfigo vegetante, se observa
acantdlisis suprabasal en las vesiculas intraepi-
dérmicas. En el tipo Hallopeau las vegetaciones re-
cientes revelan acantosis con abscesos eosinofili-
COS mas numerosos y grandes que en el tipo Neu-
mann. Puede agregarse un infiltrado inflamatorio
importante con predominio de eosindfilos situados
en la epidermis donde constituye una espongiosis
eosinofilica. En las lesiones tardias la histologia
es igual a la del tipo Neumann.&”

Los estudios de inmunofluorescencia directa
muestran el depésito de todas las subclases de
anticuerpos IgG entre los queratinocitos de piel le-
sional, con predominio de 1gG2 e IgG4. Sin embar-
go, en el pénfigo vulgar la actividad de autoanti-
cuerpos reside principalmente en las subclases
IgG1 e IgG4. Estos resultados demuestran que,
aunque, pacientes con pénfigo vegetante y pénfi-
go vulgar producen autoanticuerpos contra el mis-
mo antigeno, las subclases de anticuerpos IgG
gue son generados difieren entre uno y otro, dan-
do como resultado un titulo méas alto de anticuer-
pos fijadores de complemento en el pénfigo vege-
tante comparado con el pénfigo vulgar.®

Por otro lado, se ha observado por analisis de
inmunoprecipitacion con extractos de raton y que-
ratinocitos humanos normales, que el suero de los
pacientes con pénfigo vulgar especificamente pre-
cipitan una glicoproteina de la superficie del que-
ratinocito con un complejo de polipéptidos de 210,
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Figura 3. Inmunofluorescencia directa positiva para 1gG en-
tre los queratinocitos.

Figura 4. Remision clinica de lesiones con el tratamiento.

130 y 85kD, la cual es significativamente homélo-
ga a la desmogleina 3.3%° A la inmunoprecipita-
cion, el pénfigo vegetante tipo Neumann precipita
polipéptidos de 130 y 85 kD, y se diferencia del
tipo Hallopeau que precipita so6lo polipéptidos de
130 kD.8 Lo anterior sugiere que, asi como hay di-
ferencias entre el pénfigo vulgar y el vegetante,
también las puede haber entre las variantes Hallo-
peau y Neumann.

Con base en el cuadro clinico, en su curso cro-
nico, afeccion limitada, respuesta rapida al trata-
miento, asi como en los datos histologicos y de in-
munofluorescencia directa, nuestro caso corres-
ponde a un pénfigo vegetante de tipo Hallopeau.
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