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PENFIGO VULGAR ORAL: REPORTE DE CASO

PEMPHIGUS VULGARIS: A CASE REPORT

Maria del Rosario Castafieda-Gémez**, Jonathan Grajeda — Cruz'*®, Sandra Lépez — Verdin'acd

RESUMEN

Se reporta el caso de un paciente jéven con diagnéstico de pénfigo vulgar, considerada como una enfermedad vesiculoampollar de
origen autoinmunitario, relacionada con factores genéticos y ambientales. Es secundaria a la produccién de auto anticuerpos IgG
contra la regién amino terminal de las desmogleinas 1y 3 causando acantdlisis y formacién de ampollas. Afectando piel y mucosas.
Se distingue por la aparicion de ampollas flacidas que eclosionan facilmente asi como costras y erosiones. El diagnéstico se basé
en las caracteristicas clinicas e histopatolégicas. KIRU. 2016; 13(1):70-72.
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ABSTRACT

A case of a young patient who was diagnosed with pemphigus vulgaris, considered as a vesiculoampollar disease of autoimmu-
ne origin, related to genetic and environmental factors is reported. It is secondary to the production of auto IgG antibodies to the
amino terminal region of the desmogleins 1 and 3 causing acantholysis and blistering. Affecting skin and mucous membranes. It is
distinguished by the appearance of flaccid blisters easily hatch also crusts and erosions. The diagnosis was based on clinical and
histopathologic characteristics. KIRU. 2016; 13(1):70-72.
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INTRODUCCION El diagndstico se basa en las caracteristicas clinicas;
ampollas flacidas ademas de erosiones en piel y muco-
El término pénfigo proviene del griego pemphix, que sig- @ asi como  en los hallazgos del estudio histopatolé-
nifica ampolla o burbuja y representa un grupo de enfer- ~ 9ico donde se pueden encontrar infiltrado de polimor-
medades vesiculo-ampollares autoinmunes presentes en ~ fonucleares y eosindfilos con espongiosis, ademas de
mucosa y piel ocasionadas por autoanticuerpos en con-  |a acantdlisis, la cual es el signo patognomoénico de la
tra de las desmogleinas 1 (Dsg1) y 3 (Dsg3). Existen dos ~ enfermedad °. La inmunofluorescencia directa para la
tipos mayores de la enfermedad (Tabla 1). En el pénfigo ~ identificacion de depdsitos de IgG y de C3 que dan el
foliaceo, se desarrollan ampollas superficiales tipicamente ~ @SPecto de un panal en ocasiones se puede utilizar para
asociadas con autoanticuerpos hacia la Dsg1, sin embar-  Ver el curso de la enfermedad en pacientes recalcitrantes
go en la forma mas severa del pénfigo vulgar (PV), el cual @ los corticoesteroides *. Por este método se pueden de-
es caracterizado por ampollas mas profundas en el es- tectar también, anticuerpos circulantes anti-IgG fijados a
trato suprabasal del epitelio, los autoanticuerpos IgG van  1as Dsgs. Por dltimo, es recomendable la determinacion
dirigidos a ambos tipos de desmogelinas 1y 3 ' . Se ha del HLA tipo Il para identificar el haplotipo que da la sus-
reportado una mortalidad del 10% con los tratamientos ~ Ceptibilidad para tener esta enfermedad. °.
actuales, sin tratamiento se incrementa hasta un 60% de-

bido a las consecuencias producidas por la pérdida epi- Tabla 1. Clasificacion de pénfigo
telial, como el desequilibrio hidroelectrolitico y la sepsis 2.

En México su incidencia es baja asi como las investigacio- Pénfigo vulgar

nes al respecto, sin embargo, en los hospitales regionales Pénfigo foliaceo

y nacionales su frecuencia ha ido en aumento, asi como la Nuevas variantes

mortalidad. En México la prevalencia aproximada de 0,5 Paraneoplasico

a 3,2 casos por afio por 100 000 habitantes 2. Pénfigo IgA

Pénfigo herpetiforme.
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REPORTE DE CASO

Paciente masculino con 35 afios de edad originario de Te-
patitlan Jalisco, México que se presenta a la clinica de me-
dicina y patologia bucal de la Universidad de Guadalajara
por presentar ardor en la boca. No refiere datos patologicos
de importancia. A la exploracién, presenta costras serohe-

Maria del Rosario Castafieda-Goémez

maticas en piel cabelluda, zona periaxilar, nariz y labio infe-
rior, lesiones en boca; erosiones en mucosa yugal asi como
ampollas en bordes lateral de lengua, mostrando positi-
vidad para el signo de Nikolsky (Figura 1). Posteriormen-
te se realizé biopsia para mandar el espécimen a examen
histopatolégico donde reportaron datos compatibles con
pénfigo vulgar (Figura 2).

Figura 1. Lesiones caracteristica del pénfigo vulgar. A) De izquierda a derecha, costras serohematicas en piel
cabelluda, labio inferior, supra-tip, y zona peri-axilar. B) Multiples erosiones en carrillo, mucosa labial superior y signo
de Nikolsky en mucosa labial inferior.

DISCUSION

Clinicamente, esta condicion se identifica por ampollas
intraepiteliales que resultan de la perdida de la adhesion
celular. En consecuencia, las células de superficie en la
piel y la membrana mucosa ya no se adhieren entre si.
Los primeros signos de esta condicion son lesiones am-
pollares que rara vez se logran observar en la primer con-
sulta del paciente debido a que el epitelio que las recubre
es facilmente desplazado en movimientos masticatorios
dejando una lesién secundaria erosiva, teniendo como lu-
gar de preferencia zonas de friccion, destacando carrillos,
paladar blando, lengua y mucosa labial 8. El diagndstico
diferencial de PV se estableci6 en base a las lesiones ero-
sivas bucales y costras serohematicas en piel. Por lo que

se consideraron inicialmente enfermedades del tipo mu-
cocutaneas como el liquen plano erosivo, eritema multi-
forme y lupus eritematoso. Para poder ser descartados se
tomo en cuenta los signos patognomonicos de cada uno
de ellos. El liquen plano se consideré como el diagnéstico
diferencial mas cercano ya que ademas de presentarse
de manera similar en la boca también es una enfermedad
mucocutanea, sin embargo las lesiones en piel si pueden
diferenciarse, mientras que el PV muestra costras sero-
hematicas, el liquen se manifiesta con formas reticulares
o atréfico-erosivas . A pesar de tener estas diferencias
cutaneas el estudio histopatologico es necesario como
confirmatorio de diagndstico (Tabla 2), La identificacion
oportuna y un manejo apropiado durante la fase oral de la
enfermedad evitarian las lesiones en la piel.

Tabla 2. Diagnéstico diferencial

Nombre Lesion patognomonica

Lupus eritematoso

Liquen plano erosivo Estrias de whickham.

Lesion en diana cutaneas, lesiones

Eritema multiforme
serosanguinolento.

Alas de mariposa en lupus eritematoso discoide.

oculares, erosiones cubiertas por exudado

¢Por qué se descart6?

Sin presencia de alas de mariposa y tiene
incidencia en un 90% en mujeres fértiles

Sin presencia de estrias, asi como infiltrado casi
exclusivo linfocitico

No hay presencia de lesiones cutaneas en forma
de diana
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Figura 2. A y B se observa ampolla intraepitelial donde se aprecia la adherencia integra del estrato

basal al tejido conectivo.

CONCLUSION

El adiestramiento por parte del odontdlogo general,
para el reconocimiento de lesiones asociadas a PV, si-
gue siendo de importancia clinica para el diagnodstico
temprano, ya que estos pacientes si no son atendidos
pueden desarrollar lesiones en piel y progresar hasta la
muerte. El signo de Nikolsky es un método auxiliar de
facil acceso, sin necesidad de adiestramiento previo
aplicable en cualquier consultorio odontoldgico, pero no
sustituye al estudio histopatoldgico. La terapéutica debe
ser guiada por profesionales especialistas en medicina
bucal o dermatologia.
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