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RESUMEN

El pénfigo vulgar es una enfermedad ampollar autoinmune que se
caracteriza por presentarse en mucosas y en la piel en zonas de roce o
traumatismo. Es una variedad muy poco frecuente de la enfermedad,
pero es mortal para el individuo si no se trata a tiempo. Se presenta con
mayor frecuencia en mujeres entre la cuarta y sexta década de la vida.
Se presento a la consulta un paciente de sexo masculino de 35 afos de
edad con lesiones ampollares en la boca que le dificultaban llevar a cabo
sus actividades cotidianas; las lesiones se extendieron hacia el torax,
por lo que acudi6 al hospital. El diagndstico se establecié mediante una
biopsia, que fue enviada al Laboratorio de Anatomia Patologica de la
Facultad de Odontologia de la Universidad Nacional del Nordeste, en
Argentina. Para su tratamiento se prescribieron corticosteroides topicos
y sistémicos, iniciando con altas dosis y posteriormente se disminuyeron
en la etapa de mantenimiento. El prondstico fue bueno y el paciente en
dos semanas fue recuperando su salud bucal.

Palabras clave: Pénfigo vulgar, lesiones vesiculares y bulosas, en-
fermedades mucocutaneas, enfermedad ampollar, exdmenes comple-
mentarios, diagnostico.

INTRODUCCION

| pénfigo vulgar es una enfermedad ampollar autoin-
mune crénica mucocuténea. Es una afeccién grave,
la variedad mas frecuente de pénfigo y la mas mortal.’-
Las ampollas se generan como consecuencia de la accién
de autoanticuerpos IgG circulantes contra la desmoglei-
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ABSTRACT

Pemphigus vulgaris is an autoimmune blistering disease that typically
affects the mucosa and areas of friction or trauma on the skin. Itis a rare
form of the disease but one that can prove fatal if not treated in time. It
is more common in women between the fourth and sixth decades of life.
We look at the case of a 35-year-old male patient presenting bullous
lesions of the mouth that were affecting his ability to carry out his daily
activities. The patient sought hospital medical care as the lesions had
spread to the thorax. Diagnosis was made by biopsy, which was sent to
the pathological anatomy laboratory of the Faculty of Dentistry of Ar-
gentina’s National University of the Northeast (UNNE). He prescribed
treatment consisted of topical and systemic corticosteroids, starting
with high doses and subsequently decreasing these in the maintenance
stage. The prognosis was good and by two weeks the patient’s state of
oral health was returning to normal.

Key words: Pemphigus vulgaris, bullous and vesicular lesions, mu-
cocutaneous diseases, bullous disease, complementary examinations,
diagnosis.

na 3 (Dsg3) en la sustancia intercelular de los epitelios,
provocando una pérdida de cohesién entre las células
epidérmicas o los queratinocitos, que se conoce por
acantdlisis.*” La ampolla puede ser intraepitelial, dando
origen a lesiones en la mucosa, o intraepidérmica, dando
origen a lesiones en la piel.3?

El pénfigo vulgar es la variedad més frecuente; se pre-
senta con manifestaciones bucales que suelen preceder
a las lesiones en la piel.1911

El' mecanismo de iniciacion del pénfigo vulgar no
estd claro, pero es probable que los factores genéticos
puedan jugar un papel en la susceptibilidad al padecer
la enfermedad.?

La lesion elemental es la ampolla, que puede ser tinica
o mdltiples, elevada, de base redondeada o irregular, de
distinto tamano, de mas de 5 mm de diametro, de conte-
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nido seroso o hemorragico, de techo fino que se rompe
facilmente produciendo una erosién, superficial, irregular
y muy dolorosa. Otros signos concomitantes incluyen la
formacion de nuevas ampollas junto con otras ya evolucio-
nadas y dlceras, expresando un cardcter progresivo.'>13 Por
lo tanto, se pueden observar ampollas integras, ampollas en
las que el techo de las mismas se esta desprendiendo y apa-
rece como una auténtica membrana de tejido organizado
que se puede separar con una sonda, o pseudomembranas,
que cubren erosiones formadas fundamentalmente por un
exudado inflamatorio que no constituye un tejido organi-
zado, que puede separarse con un explorador.' Pueden
ubicarse en cualquier localizacién, aunque su prevalencia
es mayor en las mucosas yugales, presentdndose de forma
bilateral y dificultando la accién de masticacién, deglucién
y fonacion; pueden, ademas, cursar con adenopatias.'”

El pénfigo vulgar se expresa con lesiones orales en
un 88% de los pacientes. Generalmente comienza con
lesiones muy inespecificas, pasando meses desde el inicio
hasta su diagnéstico, que suele ser tardio. La mayoria de
los pacientes presentan sintomas dos a seis meses antes
de llegar al diagnéstico definitivo.312

El diagndstico de este tipo de lesiones se basa en una
combinacién de hallazgos clinicos e histopatoldgicos y
soportado por técnicas de inmunofluorescencia directa
(IFD), fundamentalmente realizadas en biopsias perile-
sionales de tejido afectado.™®

El pénfigo vulgar puede poner en riesgo la vida. Antes
del advenimiento de los corticosteroides, su tasa de mor-
talidad variaba del 70 al 100%, pero su prescripcion la
redujo a un promedio de 30%. Sin embargo, a menudo
es necesario administrarlos en altas dosis y por tiempo
prolongado. Los efectos adversos, que incluyen hiper-
tensién arterial, osteoporosis, aterosclerosis, enfermedad
acido péptica, necrosis aséptica de la cabeza femoral,
formacion de cataratas, infecciones oportunistas, miopatia
y sindrome de Cushing, pueden ser graves y condicionar
una pobre calidad de vida o, incluso, la muerte.®

Los farmacos que con mayor frecuencia se utilizan
como coadyuvantes son azatioprina, ciclofosfamida, ciclos-
porina, metotrexato y micofenolato mofetil. El objetivo de
estos tratamientos es reducir la produccion de anticuerpos
dirigidos contra el antigeno del pénfigo vulgar, ubicado en
la superficie de la célula epidérmica. Actualmente se estan
utilizando dosis altas de inmunoglobulina intravenosa.”

CASO CLINICO

Paciente de sexo masculino de 35 afos, de nacionalidad
argentina y de ocupacién albanil, que acude a la consulta

al Servicio de Estomatologfa de la Facultad de Odontolo-
gia de la Universidad Nacional del Nordeste. El motivo de
la consulta fue el dolor en la mucosa bucal, acrecentado
durante la alimentacién.

Los antecedentes médicos indican que ha padecido
de litiasis pielocalicial bilateral, presentandose célico
intenso de 20 dias de evolucién, que invadi6 flancos bi-
laterales, incluyendo también a testiculos. Fue efectuada
una cistoscopia con extraccion del hito intestinal, llevando
a la resolucién del cuadro obstructivo.

El paciente relaté que hace un afio aproximadamente
aparecieron erosiones de diferente tamafo en la lengua,
paladar y mucosa yugal, por lo que padeci6 de intenso
dolor durante varios dias; luego, las lesiones involuciona-
ban y a la semana se iniciaba un nuevo periodo. Cursé
con dolor, prurito, astenia y pérdida de peso. Llevé a cabo
diversos tratamientos sin obtener resultados y un diagnés-
tico certero. El curso de esta enfermedad se exacerbaba
cuando se sentia preocupado, estresado o desanimado.

Al examen extraoral, se evidenci6 leve inflamacién
de los ganglios submaxilares apenas perceptibles a la
palpacién, en ausencia de asimetria facial. Presentaba
facies de tipo dolorosa y su estado sistémico comprome-
tido principalmente a causa de la falta de alimentacién
e ingestion de liquidos. Dentro de la historia del trata-
miento farmacoldgico no se registraron medicamentos
que pudiesen inducir la formacion de ampollas del
pénfigo vulgar.”/18

En la primera visita, se llevd a cabo el examen in-
traoral, donde se observé descamaciones a nivel de la
semimucosa labial inferior, que dificultaban la accién del
habla. Al proceder con la inspeccién en el interior de la
cavidad bucal, se evidenciaron erosiones en la mucosa
labial inferior, rojizas, de bordes definidos y dolorosas
(Figura 1).

Se solicité al paciente la retraccion del carrillo del
lado izquierdo para observar la mucosa yugal, evitando
ocasionarle dolor con la manipulacién, y se observaron
ampollas de gran tamano, de dos a cuatro cm de didme-
tro, localizadas a nivel de la linea de oclusién y abarcando
toda la mucosa. Presentaban bordes regulares, aspecto
rugoso, dolorosas. Algunas de ellas, debido al traumatismo
constante, se rompieron, perdiendo su liquido, pudiendo
observarse el piso de las mismas como una erosion limpia
de color rojo, carne cruda, poco sangrante y dolorosa, ro-
deada por mucosa engrosada de color grisaceo (Figura 2).

Del lado derecho se procedié de la misma manera y
se observo una ampolla que habia perdido su contenido,
cuyo techo era de color blanco amarillento, tenso, de
consistencia firme (Figura 3).
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Anivel de los bordes laterales de la lengua se observa-
ron erosiones de diferentes tamafios y de forma simétrica.
El paciente presentaba molestias por el continuo roce de
estas lesiones con las piezas dentarias posteriores. No se
registraron otras lesiones en el resto de las mucosas bucales.

Las manifestaciones intrabucales precedieron por
varios meses a las lesiones cutdneas. A nivel del térax

Figura 1. La semimucosa labial inferior presenta zonas de descama-
cion y en la mucosa labial se evidencian erosiones rojizas, de bordes
definidos y dolorosas.

Figura 2. En la mucosa yugal izquierda se observan ampollas de
gran tamaiio a nivel de la linea de oclusion.

y sobre todo en sitios de flexion como el cuello, se ob-
servaron costras y manchas de aspecto monomorfo de
forma y tamafo variables. El paciente relaté que fueron
ampollas que se iniciaron sobre piel sana, sin previo erite-
ma inflamatorio o signos de prurito; las mismas crecieron
hasta unirse unas con otras. Se extendieron ampliamente
convirtiéndose en lesiones chatas, flacidas, y debido al
contacto con la vestimenta, se rompieron facilmente.
En el momento de la consulta se evidenciaron en
el térax costras de coloracién rojizo violdceo y maculas
marrones. Eran del tamano de una nuez, de uno a dos
cm de didmetro aproximadamente, en su gran mayoria
simétricas (Figura 4). El paciente, a través de su expe-

Figura 3. En la mucosa yugal derecha se observan los techos de las
ampollas, tensos, de consistencia firme.

Figura 4. En el cuello y en el torax presenta costras de coloracion
10jizo violaceo y maculas marrones de uno a dos cm de didmetro, en
su gran mayoria simétricas.
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riencia, mencioné que las lesiones cursaban un periodo
de poco menos de dos semanas e involucionaban sin
dejar cicatriz, para luego manifestarse en otra area de la
misma region. Seguidamente, se realizé una prueba pa-
tognomonica para identificar el signo de Nikolsky, que en
dicho caso resulté positivo. Para culminar con el examen
clinico, se observaron otras partes de piel y mucosas, sin
descubrir lesiones.

Las manifestaciones clinicas permitieron alcanzar un
diagnéstico precoz que debia ser corroborado a través
de exdmenes complementarios. Se efectu6 una citologfa
exfoliativa obtenida de la lesion ampollar de la mucosa
yugal, donde en el analisis histopatolégico se constaté
abundante material celular constituido por células pa-
vimentosas superficiales y otras dispuestas en grupos,
de aspecto acantolitico y con ntcleos hipercrométicos,
citoplasma homogéneo condensado, entremezcladas
con células inflamatorias a predominio polimorfonuclear.
Fondo con hematies y flora coco-bacilar. Se vinculé a la
lesion ampollar de tipo acantolitica con pénfigo.

Para complementar, se procedi6 a realizar la biopsia
de la zona de clivaje de una ampolla a nivel de la mu-
cosa retromolar superior, obteniéndose dos fragmentos
blanco grisdceo de 0.4 y 0.5 mm de didmetro. El estudio
microscopico determiné un fragmento de mucosa, con
lesion erosiva de lesion ampollar intraepitelial, acantoli-
tica, dejando papilas desnudas, cubiertas por células del
estrato basal formando vellosidades. Coexiste infiltrado
mono- y polimorfonuclear del corion superficial. El diag-
néstico correspondié a pénfigo vulgar (Figura 5).

Se solicité un estudio de inmunofluorescencia directa
através de la biopsia del paciente para demostrar la exis-
tencia de anticuerpos fijos en el tejido, descubriéndose
la presencia de depésito de anticuerpo 1gG en patrén
de «red de pesca» y fragmentos del complemento en los
espacios intercelulares. Mediante estos estudios comple-
mentarios, se acredit6 que las manifestaciones clinicas
y sistémicas del paciente se correspondieron con la en-
fermedad crénica autoinmune mucocutanea conocida
como «pénfigo vulgar».

La finalidad del tratamiento frente a este caso clinico
consistié en paliar la sintomatologia de las lesiones orales,
indicando al paciente una férmula magistral en forma de
crema topica de aplicacion diaria en tres o cuatro veces al
dia, compuesta por triamcinolona aceténida 0.3%, acido
retinoico 0.05%, vitamina A 100.000 UI, nistatina 50.000
Ul/g y mucobase 50 g.

El paciente fue valorado dos semanas después, ob-
servandose una leve mejoria a nivel bucal. Las lesiones
en piel continuaban expandiéndose; mientras curaban

algunas, iban origindndose otras nuevas ampollas. A su
vez, también referfa disminucién de la sintomatologia,
por lo que empezé a ser un paciente colaborador. Se
trabajé con un equipo multidisciplinario, conformado
por odontélogos, dermatélogos, nutricionistas, psico-
terapeuta y médico clinico. Finalmente, se mantuvo la
dosis de aplicacion tépica, se emplearon tratamientos
profilacticos y se establecieron visitas periédicas para el
seguimiento del paciente.

DISCUSION

El pénfigo vulgar no es una enfermedad que sea ob-
servada frecuentemente, por lo que implica un gran
desafio diagnéstico cuando se presentan lesiones am-
pollares en la cavidad bucal, ya que como se mencioné
anteriormente, éstas pueden preceder a las lesiones en
piel y otras zonas mucosas como nasales, faringeas y
esofago. Fatahzadeh ratifica que las lesiones tempranas
de pénfigo vulgar en la cavidad oral se presentaron en
un 25% de sus casos.'?

La importancia diagnéstica radica en que es una en-
fermedad mortal que compromete la vida del paciente,
siendo necesario un diagnéstico precoz y su derivacién
oportuna en conjunto con una terapéutica eficaz. Como
odontélogos debemos conocer las lesiones elementales
que se presentan como ampollas, eritema o ulceraciones

Figura 5. Biopsia tefiida con hematoxilina y eosina. Se observa le-
sion erosiva derivada de una lesion ampollar intraepitelial, acantoli-
tica, con papilas desnudas, cubiertas por células del estrato basal for-
mando vellosidades. Coexiste infiltrado mono- y polimorfonuclear
del corion superficial.
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y aprender a realizar un diagnéstico diferencial, ya que
son muchas las enfermedades con lesiones similares.

En el caso clinico presentado, se evidenci6 que las
zonas topograficas mas comprometidas fueron la semi-
mucosa y mucosa labial inferior, la mucosa yugal y el
paladar, coincidiendo con lo expresado por Neville y
colaboradores en un articulo cientifico.?°

En cuanto a la etiologfa, el pénfigo vulgar es una
enfermedad inmunolégica con numerosos factores que
pueden desencadenarla en los individuos con predispo-
sicién genética. Segtn Tirado Sanchez y su equipo de
investigacion, afirman a través de sus resultados que la
predisposicion a esta enfermedad podria estar asociada
con factores ambientales, a la exposicion a sustancias
quimicas debido a la ocupacién del individuo y a la ma-
yor cantidad de tiempo expuesto a la radiacion solar.?!

Sin embargo, en contraste con la bibliograffa consul-
tada y segtin las estadisticas llevadas a cabo por Shamim
y colaboradores, propone que el pico de incidencia de
presentacion de esta enfermedad ocurre entre la cuarta
y sexta década de la vida y con mayor prevalencia en
mujeres, en una relacion 2:1. Nuestro caso presentado
supone una persona de sexo masculino de 35 afos de
edad, por lo que manifiesta gran interés clinico.?

Con respecto al diagnéstico, se coincide con dife-
rentes autores y entre ellos, con Guillen, Khachemoune,
quienes afirman que el diagndstico de certeza para el
pénfigo vulgar es una combinacién de criterios clinico,
histopatolégico, inmunolégico y a través de biopsias que
confirmen la presencia tanto de células de Tzanck en el
epitelio como marcadores de la actividad inmunolégica
del pénfigo vulgar.®

Se concuerda con la terapia farmacolégica que pro-
pone Femiano en su trabajo, cuyo objetivo es reducir la
produccion de anticuerpos dirigidos contra el antigeno del
pénfigo vulgar. Como odontélogos, nuestro deber es cuidar
la salud bucal de estos pacientes y brindarles un tratamiento
que mejore su calidad de vida. El trabajo debe ser multi-
disciplinario para lograr el bienestar general del paciente.”
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