PRACTICA CLINICO=QUIRURGICA

Penfigoide buloso con eritema
figurado. Informe de un caso

El penfigoide buloso es una dermatosis
autoinmune adquirida que se produce por
el depésito de inmunoglobulinas G (IgG) o
complemento en la membrana basal. Se
manifiesta por ampollas tensas que pueden
afectar tronco y extremidades; las lesiones
en mucosas son raras. El eritema figurado
incluye varias dermatosis caracterizadas
por lesiones anulares y policiclicas; puede
confundirse con eritema gyratum repens,
dermatosis que se asocia estadisticamente
a neoplasias malignas. El motivo de la pre-
sentacion de este caso es informar la aso-
ciacion simultanea del penfigoide buloso y
eritema figurado en un hombre de 83 afios
de edad sin neoplasias malignas.

SUMMARY

Bullous pemphigoid is an autoimmune der-
matosis characterized by deposition of
immunoglobulin G (IgG) and/or complement
along basement membrane zone. The lesions
of bullous pemphigoid are tense blisters on
trunk and extremities, oral lesions are unusual.
Figurate erythema includes some dermatologic
pictures characterized by annular and polycyclic
lesions. Figurate erythema can be confused
with erythema gyratum repens, dermatosis
associated statistically to malignant neo-
plasias. The objective for reporting this case
is to inform the simultaneous association
between bullous pemphigoid and figurate
erythema in 83 year old man without under-
lying malignancy.
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Introduccion

En 1956, Lever, con base en criterios clinicos e
histopatoldgicos, describié el penfigoide buloso. El
penfigoide buloso 0 ampolloso es la mds comin de
las enfermedades autoinmunes con formacién de
ampollas subepidérmicas; predomina en pacientes
ancianos y es muy raro en nifios.' Su evolucién es
crénica y se caracteriza por prurito intenso con for-
macién de ampollas tensas que varfan de 10 a 30
mm o mds, de contenido seroso y hemorrdgico, que
no se rompen con facilidad y se asientan sobre piel
eritematosa o de apariencia normal; aparecen en
superficie flexora de brazos y piernas, axilas, ingles y
abdomen. Las lesiones orales se presentan en una
minoria de pacientes y son transitorias; en estadios
tempranos o atipicos puede haber excoriaciones,
eccema, placas eritematosas, edematosas y pru-
riginosas, a veces anulares antes de la aparicién
de ampollas.? Existen diferentes caracteristicas
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clinicas: puede haber presentacién solo pretibial,
dihidrosiforme, vesicular, nodular, vegetante e,
incluso, eritrodérmica.’

El penfigoide buloso puede asociarse a la in-
gesta de medicamentos como furosemide, penici-
lamina, amoxicilina, ciprofloxacina, captopril,
entre otros;* también se ha asociado a quemadu-
ras, radioterapia e radiacién ultravioleta, enferme-
dad inflamatoria intestinal, artritis reumatoide,
lupus eritematoso generalizado, dermatomiosi-
tis, miastenia gravis, tiroiditis de Hashimoto,
trombocitopenia y desérdenes neuroldgicos.’”

El eritema figurado incluye varias dermatosis
caracterizadas por lesiones anulares y policiclicas,
puede manifestarse de forma fija y otras veces mi-
gratoria. Algunas formas de eritema figurado son
el anular centrifugo, el gyratum repens, el mar-
ginado y el figurado asociado a penfigoide.®

El propésito de este reporte es informar acer-
ca de la asociacién simultdnea de penfigoide
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buloso y eritema figurado, este dltimo puede
confundirse con eritema gyratum repens, mis-
mo que se relaciona de manera estadisticamente
significativa con neoplasia maligna. Destacamos
las diferencias mds sobresalientes.

Caso clinico
Hombre de 83 afios de edad, originario de Detroit,

Michigan, y residente de Guadalajara, Jalisco,
jubilado, quien acudié por dermatosis de tres se-

Figura 2. Placas eritematosas de borde circinado, en tronco
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manas de evolucién que en forma diseminada y
simétrica afectaba cabeza, tronco y extremida-
des; constituida por placas eritematosas y anu-
lares, asi como ampollas de 1 a 6 cm, tensas, de
base eritematosa y de contenido seroso con signo
de Nikolsky y Asboe-Hansen negativos (figuras
1y 2). Resto de piel y anexos: onicocriptosis en
primeros dedos de pies. El paciente presentaba
diabetes mellitus, insuficiencia renal crénica, os-
teoporosis, reseccion prostitica por hiperplasia,
marcapaso por bloqueo auriculoventricular com-
pleto y enfermedad vascular cerebral hemorrigica
nueve afios atrds. Amerité hospitalizacion, se en-
contraba consciente, orientado, de constitucién
delgada, con indice de masa corporal de 17 kg/m?,
afebril, con tensién arterial de 130/80 mm Hg,
frecuencia cardiaca de 88 por minuto y frecuen-
cia respiratoria de 20 por minuto. Sin adenopa-
tias ni crecimientos viscerales.

Los exdmenes de laboratorio revelaron leuco-
citosis 21 000/mL, neutréfilos 73 %, hemoglobi-
na 11.3 g/dL, hematdcrito 31.9 %, plaquetas
209 000/mL, tiempo de protrombina 14/12.9
segundos, tiempo de tromboplastina parcial
38.2/32.4 segundos, gamma glutamiltrans-
peptidasa de 34 U/L, aspartato aminotransfe-
rasa 30 U/L, albimina 2.5 g/dL, deshidrogenasa
ldctica 600 U/L, depuracién de creatinina de
28 mL/minuto, antigeno prostdtico especifico
0.494 ng/mL (0.0-4.4 ng/mL), alfafetoprotei-
na 1.38 UI/mL (0-5.8 UI/mL). Radiografia de
térax sin datos sugestivos de proceso infeccioso
o neoplasia pulmonar o en mediastino.

La biopsia de piel de una lesién ampollosa
indic6é despegamiento en la unién dermoepi-
dérmica, la epidermis formaba el techo y el piso
la dermis papilar, con infiltrado de eosinéfilos (fi-
gura 3). Mediante inmunofluorescencia directa con
depésito lineal de C3 en ldmina basal de anexos se
observaron datos compatibles con penfigoide (fi-
gura 4). La biopsia del eritema figurado mostr6
epidermis sin alteraciones, edema en la dermis pa-
pilar e infiltracién leve de eosindfilos.

El paciente recibié tratamiento con 100 mg
de hidrocortisona en forma intravenosa cada 12
horas, 10 mg de hidroxicina por via oral cada 8
horas y clobetasol con cold cream una vez al dia,
con lo cual presentd respuesta favorable. Después
de nueve meses de seguimiento, el paciente no
habia manifestado datos clinicos de neoplasia
maligna.
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Discusion

En Francia y Alemania,’ la incidencia del pen-
figoide buloso es de seis o siete casos/millén de
habitantes. En México no disponemos de esta-
disticas respecto a este padecimiento.

El penfigoide buloso es una enfermedad
ampollosa autoinmune adquirida, que afecta
con mayor frecuencia a adultos mayores. Se
caracteriza por el depésito de inmunoglobuli-
na G (IgG) o complemento (C3) en la mem-
brana basal de la epidermis.!® Su patogénesis
se basa en la formacién de anticuerpos a anti-
genos blanco con formacién de ampollas sube-
pidérmicas.?

Los antigenos diana son BPAg1(230) y BPAg2
(180), localizados en los hemidesmosomas y la
proteina transmembrana (coldgeno XII).!!

En el estudio histopatolégico puede obser-
varse una ampolla subepidérmica cuyo techo estd
formado por la epidermisy el piso por las papilas
dérmicas; el contenido es de fibrina, en el infil-
trado perivascular predominan eosindéfilos con
algunos polimorfonucleares.

En la inmunofluorescencia directa se obser-
van depésitos lineales de IgG y C3 y con menos
frecuencia IgA e IgM. En la inmunofluorescen-
cia indirecta los anticuerpos circulantes son IgG
antimembrana basal.!!

En el presente caso, la histopatologia revel6
datos caracteristicos como la ampolla subepi-
dérmica e infiltrado inflamatorio con predomi-
nio de eosindfilos. La inmunofluorescencia
directa indicé depésito lineal de C3 en la ldmi-
na basal y en anexos, estudio que se realizé de
un sitio adyacente a la ampolla. En este tipo de
dermatosis, el hallazgo de complemento ¢ in-
munoglobulinas puede suceder incluso en piel
aparentemente sana.’

Los pacientes con penfigoide buloso pueden cur-
sar con autoanticuerpos circulantes que reaccionan
contraantigenos epidérmicos de 180 kDa 0230 kDa.
Muramatsu y colaboradores'? estudiaron el suero
de tres pacientes con penfigoide buloso asociado a
céncer; emplearon inmunoblot e identificaron posi-
tividad solo contra antigeno de 180 kDa.

La relacién del penfigoide con cdncer ha sido
motivo de controversia desde 1909, cuando esta
asociacién fue propuesta por Bogrow;'? en el
paciente descrito no se encontré neoplasia con-
comitante.
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En la clasificacién de los penfigoides se men-
cionan las variedades bulosa, vesiculosa, cicatricial,
pretibial, dishidrosiforme, nodular, eritrodérmica
y bulosa asociada a eritema figurado.’

El eritema figurado puede confundirse con
el eritema gyrarum repens, el cual ha mostrado
asociacién significativa con tumores malignos
subyacentes tales como adenocarcinoma del
tracto gastrointestinal, de pulmén o cdncer de
mama. El cuadro clinico del eritema gyrasum
repens se manifiesta por placas eritematosas
circinadas con frecuencia rodeadas por desca-
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Figura 4. Inmunofluorescencia directa positiva con patrén lineal para €3 en el

foliculo piloso
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macién marginal fina, las placas pueden moverse
1 cm/dia y remiten seis semanas después de remo-
ver el tumor.'*!> En nuestro paciente, las placas
eritematosas fueron de aspecto anular, no cursa-
ron con descamacion ni migraron, y una vez que
se indicé el tratamiento con esteroides sistémicos
remitieron sin dejar trastornos de pigmentacién.

La enfermedad es autolimitada y por lo gene-
ral remite dentro de cinco afos. El tratamiento se
basa en glucocorticoides. En el penfigoide genera-
lizado se utiliza 0.5 a 1 mg/kg/dia hasta mejoria
de las lesiones.” Algunos autores utilizan dosis de
20 a 80 mg al dia. En el penfigoide localizado
pueden utilizarse esteroides de alta potencia como
clobetasol a 0.05 %.1°

Los inmunosupresores (azatioprina, ciclofos-
famida, ciclosporina, mofetilmicofenolato) no
se recomiendan de rutina sino en casos resisten-
tes a tratamiento, pero deberdn considerarse para
reducir la dosis de esteroides. Otras terapias in-
cluyen la inmunoglobulina intravenosa y la plas-
maféresis, con resultados variables.'”-!®

Aunque permanece en controversia la relacién
entre penfigoide buloso y cdncer, se deberd inves-
tigar a los pacientes con métodos diagnésticos
acordes con los datos clinicos que sugiera cada
uno, y deberd realizarse un andlisis minucioso de
las lesiones cutdneas que semejen eritema figura-
do asociado a penfigoide para diferenciarlo del
eritema gyratum repens.
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