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RESUMEN

El pénfigo es una enfermedad autoinmunitaria de origen desconocido cuyos antigenos son las desmogleinas 1 y 3,
caracterizada por ampollas intraepidérmicas en piel y mucosas originadas por la separacion de las uniones célula-célula
(acantolisis). El pénfigo vulgar es la forma clinica mas comun, afecta por igual a ambos sexos con un pico de edad entre
la quinta y sexta década de vida. Se expresa con lesiones Unicamente orales hasta en 60% de los pacientes. Presentamos
el caso de un paciente varén de 43 afios de edad natural de Lares - Cusco, con antecedentes de Leishmaniasis tratada en
el afio 2014, que presenta lesiones dolorosas en labio de 4 meses de evolucion.

ABSTRACT

Pemphigus is an autoimmune disease of unknown origin whose antigens are desmogleins 1 and 3, characterized by
intraepidermal blisters on the skin and mucous membranes caused by the separation of cell-cell junctions (acantholysis).
Pemphigus vulgaris is the most common clinical form, affecting both sexes equally with a peak of age between the fifth
and sixth decade of life. It is expressed with oral lesions only in up to 60% of patients.
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CASO CLINICO

Paciente varon de 43 afios de edad natural de Lares -
Cusco, con antecedentes de Leishmaniasis tratada en el
afio 2014, que presenta lesiones dolorosas en labiode 4
meses de evolucién. En las Gltimas dos semanas se
afiadieron lesiones en mucosa oral. Al examen fisico el
paciente se encuentra en “regular estado general” se
evidencia placas agrietadas en labio inferior de
aproximadamente 1.5 cm de longitud (figura 1), placas
blanquecinas carrillos  bilaterales  de

en

n fisurada en labio
inferior que simula lesiones de queilitis
actinica.

Figura 1: Le
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aproximadamente 0.8 cm. No se evidenciaron lesiones
cutaneas en resto de superficie corporal (figura 2).

en

Figura 2. Lesion blanquecina
cavidad oral con Nikolsky positivo

Se solicitaron exdmenes basales (hemograma, glucosa,
urea, creatinina, TGO, TGP, FA, HTLV |, VDRL,
VIH) sin alteraciones significativas.

La histopatologia (Figura 3 y 4) evidencid lesiéon una
lesion ampollar intraepitelial, acantolitica, que
evidencia hilera de células de la capa basal ademas de
infiltrado inflamatorio en dermis superficial.
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Figura 3 A. 5X Ampolla intraepidermica con infiltrado
inflamatorio superficial. B. 40X Ampolla suprabasal con
acantolisis e infiltrado linfocitico superficial

Figura 4: 40X Hilera de células de la capa basal y
gueratinocitos acantoliticos.

DISCUSION

El pénfigo se define como un grupo enfermedades
ampollares autoinmunes que causan lesiones en la piel
y membranas mucosas. El Pénfigo Vulgar es la variante
mas comun, con una incidencia de 0.1 a 0.5 por
100,000 personas por afio, con mayor frecuencia en
pacientes entre 40 y 60 afios de edad, con leve
predileccion femenina. (1, 2, 16). Consiste en la
presencia de ampollas que aparecen en piel sana o
eritematosa y que al romperse dejan zonas denudadas,
excoriaciones y costras meliséricas, se acomparfian de
dolor y en ocasiones prurito. Presenta signo de
Nikolsky y de Asboe-Hansen positivos (3,16). La
erupcion suele iniciar en mucosas en 60% de los casos.
En el resto de la superficie corporal puede iniciar en
piel cabelluda, pliegues inguinales, axilares. Puede
presentarse o desarrollarse con lesiones mucosas
orales severas y recalcitrantes. (4,5), sub mamarios,
ombligo. La mucosa mas afectada es la bucal (80-90%)
(6), empieza en este sitio en el 50-70% de los pacientes,
siendo muchas veces el Unico sitio afectado (7). Se ha
reportado que predomina la localizacidn oral en el sexo
femenino, entre la 3% y 52 década de la vida (8). Las
ampollas se rompen rapidamente, dejando sélo
erosiones irregulares y dolorosas en mucosa gingival,
paladar, lengua, bucofaringe y laringe (9). Si la
afeccion es extensa aparece odinofagia y disfagia que
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obligan en muchos casos a administrar alimentacion
parenteral (10).

El diagnostico se realiza en base a las caracteristicas
clinicas, histopatologia, directa y prueba de
inmunofluorescencia y pruebas seroldgicas. Las
pruebas seroldgicas incluyen inmunofluorescencia
indirecta y/o ELISA o inmunoensayo enzimatico
quimioluminiscente, La principal caracteristica
histoldgica del pénfigo vulgar es la acantdlisis supra
basal, La inmunofluorescencia se caracteriza por la
presencia de depositos de IgG, C3 o ambos en la
superficie de los queratinocitos en un patron reticular
(11,17).

El pénfigo vulgar es una enfermedad mediada por
autoanticuerpos dirigidos contra la desmogleina 3 y
contra otros autoantigenos como la desmogleina 1 en el
50%-75% de los casos (12).

Antes del uso de los corticoides sistémicos la
mortalidad del pénfigo vulgar era muy alta (13). Desde
su utilizacion, ésta ha disminuido de forma dréstica,
pero la gravedad de la enfermedad obliga a mantener el
tratamiento durante muchos meses e incluso afios
llevando a observar en estos pacientes los efectos
colaterales propios de esta medicacion (14). La
incorporacion de los inmunosupresores ha sido muy
importante para disminuir la mortalidad que
actualmente es del 9%, que es la registrada en esta
serie. Las principales causas de muerte son las
infecciones, las embolias y las hemorragias digestivas.
Es importante también el tratamiento de las
comorbilidades (15).

El pilar del tratamiento de pénfigo vulgar son los
corticoides, con los que ha disminuido la
considerablemente. La dosis inicial recomendada es
1mg/Kg de Prednisolona para PV mucocutaneo.
Teniendo mejor pronostico el pénfigo folidceo vy el
pénfigo mucoso(16, 18).

CONCLUSION

El pénfigo vulgar con afectacion oral es frecuente, un
grupo de estos pacientes presenta lesiones orales
recurrentes que debutan con lesiones cutaneas luego de
meses 0 afios. La biopsia de estas lesiones son de gran
ayuda para finalmente definir el diagndstico e iniciar
la terapia adecuada y oportuna.
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