Patologia oral

Enfermedades autoinmunes ampollosas

Wolfgang Bengel, Dr. med. dent.

Las ampollas que aparecen en la mucosa oral se pue-
den deber a una enfermedad autoinmune. En las en-
fermedades del grupo de los pénfigos las ampollas son
intraepidérmicas, mientras que en el grupo de los pen-
figoides las ampollas se localizan a nivel subepidérmi-
co. En este trabajo de revision se describen las formas
clinicas mds importantes desde el punto de vista odon-
tologico. En este contexto se pone de manifiesto una
vez mds el papel clave del odontologo en el diagndsti-
co precoz de muchas de estas enfermedades.

(Quintessenz. 2010;61(6):665-74)

Definicion

Las ampollas (del griego pemphix = ampolla) forman
parte de las lesiones mas frecuentes en la piel y la mu-
cosa. En la piel, las ampollas no son estables y tienden
a romperse facilmente dejando una erosion, cuyo origen
no se puede detectar mis que por los restos epiteliales
periféricos del techo de la ampolla.

Las ampollas son cavidades llenas de liquido situa-
das en o inmediatamente debajo de la epidermis. Son
la consecuencia de un déficit de cohesién epidérmica o
dermoepidérmica. Esta falta de cohesién puede tener un
origen inflamatorio, fisico o téxico (eccema, quemadu-
ra, herpes). Por otra parte también existen déficits es-
tructurales de la piel de origen congénito (epidermdlisis
hereditarias) y formas clinicas adquiridas secundarias a
trastornos metabdlicos o a procesos autoinmunitarios.
Estos tltimos son los que nos ocupan en este trabajo.
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Caracteristicas comunes

Las enfermedades autoinmunes ampollosas son desen-
cadenadas por autoanticuerpos (normalmente inmuno-
globulinas IgG) dirigidos contra determinadas proteinas
(antigenos principales) responsables de la coherencia
celular. Se desconoce la causa del desarrollo de estos
anticuerpos. Se barajan diversos factores desencadenan-
tes, entre ellos infecciones bacterianas o viricas, trauma-
tismos o tumores. La cohesion se puede ver alterada por
el ‘acoplamiento’ de los anticuerpos a proteinas desmo-
somicas o hemidesmosdmicas, pero también por accién
de procesos inflamatorios que provocan una pérdida
funcional de las estructuras responsables de la cohesion
celular.

En general, las lesiones estan confinadas a la piel y a
las mucosas cercanas a la piel. Las ampollas que apare-
cen en estas estructuras provocan trastornos clinicos por
si mismas o por efecto de sus secuelas (erosiones, cica-
trices, sobreinfecciones). Se suele tratar de enfermeda-
des croénicas. Su evolucién puede ser autolimitada, pero
también mortal y, mas alld de estas formas evolutivas,
pueden derivar en déficits funcionales graves (como ce-
guera). Dado que las lesiones ampollosas pueden apare-
cer en la piel y la mucosa, este grupo de enfermedades
también recibe el nombre de mucodermatosis autoinmu-
nes ampollosas.

Clasificacion

La clasificacién de las mucodermatosis autoinmunes
ampollosas se realiza en funcién de las estructuras prin-
cipales afectadas (fig. 1):

1. Clivaje intraepidérmico = grupo de los pénfigos

2. Clivaje en la unién dermoepidérmica = grupo de
los penfigoides

3. Clivaje sublaminar = epidermi6lisis ampollosa ad-
quirida y dermatitis herpetiforme
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En el dmbito de la odontologia adquieren relevancia
sobre todo los primeros dos grupos.

Grupo de los pénfigos

De este grupo forman parte enfermedades caracteriza-
das por la formacién de ampollas intraepidérmicas. Los
pénfigos son desencadenados por anticuerpos dirigidos
contra proteinas estructurales desmosdmicas (cadheri-
nas). Parece existir una predisposicién genética a la sin-
tesis de estos anticuerpos. Sin embargo, se desconocen
los mecanismos que desencadenan la formacién de estos
anticuerpos. Se pueden distinguir distintos subgrupos en
funcién de las proteinas estructurales especificas presen-
tes en cantidades variables en las diferentes capas de la
epidermis. Las diferentes formas clinicas pueden tener
evoluciones de distinta gravedad, si bien todas ellas pue-
den ser mortales.

Pénfigo vulgar

El pénfigo vulgar (PV) es una forma de pénfigo grave
que se caracteriza por la formacion de ampollas supra-
basales (intraepidérmicas). El PV es la forma clinica
mas frecuente en el grupo de los pénfigos. Suele presen-
tarse preferentemente entre la cuarta y la sexta décadas
de la vida. Afecta por igual a ambos sexos, pero muestra
preferencia por determinadas etnias (poblaciones medi-
terraneas, judios).

Etiologia

Las inmunoglobulinas IgG se unen directamente a un
complejo proteico de los desmosomas (desmogleina IIT
en la mucosa, desmogleina I en la piel) de los queratino-
citos, lo que desencadena una acantdlisis.

Clinica

Mucosa oral

En mds del 70% de los casos el PV se inicia en la muco-
sa oral, sobre todo en la mucosa yugal, el paladar blan-
do y el labio inferior, es decir, preferentemente en zonas
cubiertas por mucosa de revestimiento no queratiniza-
da. Otras mucosas también pueden estar afectadas (ano,
pene, es6fago etc.). La enfermedad parece manifestarse
mds raramente en la mucosa masticatoria.

El sintoma guia del PV es la ampolla intraepidérmi-
ca, cuyo contenido inicial puede ser un liquido trans-
parente y mds adelante adquirir un aspecto amarillento
oscuro o sanguinolento. Su tamafio puede variar entre
el de la cabeza de un alfiler y el de una castafia. Existe
una cierta tendencia a la confluencia de ampollas ais-
ladas. Se puede desplazar las ampollas ejerciendo una
ligera presion lateral con los dedos (signo de Nikolski).
También se pueden desprender con los dedos dreas de
piel o mucosa aparentemente sanas («piel de meloco-
ton maduro»).

El estadio de ampolla en la cavidad oral es extraordi-
nariamente fugaz, de modo que se observan sobre todo
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Figuras 2a a 2d. Manifestacion inicial de un pénfigo vulgar en una paciente de 22 afios de edad. En el momento de la pri-

mera exploracion, la paciente no presentaba lesiones cutaneas (fotografias: Priv.-Doz. Dr. M.M. Bornstein, Berna, Suiza).

erosiones de color rojo grisdceo perfectamente delimita-
das o erosiones con limites irregulares ‘deshilachados’,
cuyos bordes muestran restos epiteliales flotantes o en-
rollados y tejido de regeneracidn epitelial. Algunas ero-
siones de menor tamafio pueden mostrar un aspecto de
pequeiias corrientes de agua con limites dentados. La
reaccién inmunitaria en el PV afecta a todas las capas
del epitelio, es decir, es relativamente superficial, lo
que da lugar a erosiones planas y frecuentemente libres
de depdsitos de fibrina. En algunos casos se pueden
ver erosiones de aspecto «grasiento», es decir, recubier-
tas de fibrina, detritus, Candida y restos epiteliales. Los
sintomas caracteristicos incluyen dolor, disfagia, dificul-
tades para la ingesta y sobreinfeccién por Candida asi
como sialorrea, halitosis y tumefacciones edematosas
(figs. 2a a 2d).

En otros casos, las erosiones muestran un recubri-
miento blanco-amarillento o hemorrdgico. En la lengua
se observan placas grasientas con pérdida del relieve pa-
pilar. Si en el drea de las lesiones se producen hemorra-

gias leves se forman lesiones costrosas hemorrdgicas de
color pardo negruzco en los labios.

El uso de prétesis sobre las encias es inviable o
muy problemadtico. La aparicién de «puntos de pre-
sién» recidivantes puede ser un signo de pénfigo. Las
lesiones gingivales de repeticidon asociadas al cepilla-
do dental dan lugar a problemas de higiene oral que
se traducen a la larga en un deterioro grave de la sa-
lud dental y gingival. Las encias pueden mostrar le-
siones eritematosas y erosivas marcadas y un cuadro
sugestivo de «gingivitis descamativa». En algunos casos
se observa también un eritema en banda de anchura
variable.

Piel

En la piel aparentemente sana pueden aparecer ampollas
aisladas o multiples de distribucién irregular y con un
contenido amarillento o hemorragico. Estas lesiones se
pueden secar y evolucionar a costras o dar lugar a ero-
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siones dolorosas. El signo de Nikolski suele ser positivo,
pero no es diagndstico. Las lesiones cutdneas muestran
un aspecto dimérfico: junto a ampollas nuevas que pue-
den ser flacidas o tensas se encuentran erosiones o gru-
pos de lesiones costrosas.

Evolucién

En general, la enfermedad muestra un inicio insidioso y
localizado, con fases alternantes de aparicién de lesio-
nes nuevas y de curacién de las anteriores. Al cabo de
unos meses la enfermedad se generaliza. Las primeras
manifestaciones suelen producirse en la mucosa oral, la
cual suele estar afectada casi en el 100% de los casos.
La afectacién de la mucosa nasal («resfriado hemorra-
gico») es mdés rara. Antes de la introduccién de los cor-
ticosteroides, la evolucién era casi siempre mortal (sep-
sis, pérdida de electrolitos, embolias pulmonares). En la
actualidad, la mortalidad es relativamente baja siempre
que el paciente reciba un tratamiento adecuado con cor-
ticosteroides e inmunosupresores. Los sintomas sisté-
micos suelen ser secundarios a complicaciones (sepsis,
pérdida de proteinas y pérdidas hidroelectroliticas, ma-
rasmo).

Diagndstico diferencial

Hay que hacer el diagnéstico diferencial con otras en-
fermedades ampollosas: pénfigo ampolloso, pénfigo fo-
lidceo y eritema multiforme (fig. 3). El diagnéstico dife-
rencial de las formas iniciales localizadas con lesiones
similares es bastante mas complicado: aftas, enfermedad
de Behcet, gingivoestomatitis herpética, gingivitis erosi-
va, enfermedad de mano-pie-boca, liquen ruber erosivo
y estomatitis por contacto. El diagnéstico diferencial
con el eritema exudativo multiforme tiene gran relevan-
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cia clinica. La tabla 1 muestra los principales criterios
de diferenciacidn.

Diagnéstico

El diagndstico de certeza se logra dnicamente mediante
una biopsia del tejido contiguo a una lesion reciente. En
general, se somete uno de los fragmentos de la muestra
de biopsia a un andlisis histoldgico convencional y el otro
se analiza mediante una técnica de inmunofluorescencia
directa (véase el recuadro informativo sobre inmunofluo-
rescencia directa), la cual permite detectar una reaccidn
homogénea en los espacios intercelulares. Se puede llevar
a cabo una prueba complementaria rapida, la prueba de
Tzanck. Se realiza una extension con material obtenido
de la base de erosiones o ampollas recientes (citologia
exfoliante) en la que se identifican células acantoliticas
caracteristicas. Los anticuerpos circulantes en sangre se
pueden identificar por inmunofluorescencia indirecta.

Tratamiento

Cuanto antes se inicie el tratamiento, mayores son las
probabilidades de que el tratamiento sintomadtico sea
eficaz y actie rapidamente. Por ello es indudable que el
odontélogo es una pieza clave en el diagnéstico precoz
de la enfermedad. Los principales objetivos del trata-
miento son la inhibicién de la reaccién inflamatoria y la
disminucién de los anticuerpos.

El tratamiento especifico consiste en la administracién
de corticosteroides sistémicos, generalmente combinados
con inmunosupresores (como azatioprina o ciclospori-
na A). Ambos medicamentos inhiben la sintesis de anti-
cuerpos y los inmunosupresores tienen un efecto ahorra-
dor de corticosteroides. Ahora bien, la monoterapia con
inmunosupresores es igual de insuficiente que la aplica-
cién topica aislada de corticosteroides. El tratamiento t6-
pico intra y extraoral también es un componente impor-
tante de la terapia local. La asociacién de corticosteroides
e inmunosupresores logra, si no la curacién, al menos un
estado asintomadtico en hasta un 80-90% de los casos. Se
puede complementar el tratamiento con corticosteroides
topicos. La prevencion de los traumatismos (cepillos den-
tales suaves) también tiene una cierta relevancia, especial-
mente en las formas iniciales leves.

Figura 3. El eritema exudativo multiforme es un diagnos-
tico diferencial importante del pénfigo.
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Tabla 1. Criterios de diferenciacion intraoral entre el pénfigo vulgar y el eritema exudativo multiforme (segtin Hornstein'?)

Pénfigo vulgar
Zona del margen labial no afectada o poco afectada
Localizado preferentemente en la mucosa yugal,

paladar blando y cara interna de los labios
Erosiones con bordes dentados, epitelio adyacente lechoso
Bordes socavados
Restos de ampollas en los bordes

Prueba de Tzanck positiva

Eritema exudativo multiforme
Margen labial afectado
Localizado preferentemente en labios, mejillas y encias

Erosiones festoneadas, parcialmente confluyentes
Bordes habitualmente consistentes
Ausencia de restos de ampollas en los bordes
de las erosiones
Prueba de Tzanck negativa

Se dispone también de datos sobre algunos resulta-
dos positivos alcanzados con la plasmaféresis (dismi-
nucién de los niveles de anticuerpos) y con inyeccio-
nes de oro. Algunos enfoques terapéuticos nuevos que
incluyen la administracion intravenosa de inmunoglo-
bulinas o de anticuerpos monoclonales anti-CD20 son
prometedores.

Pénfigo vegetante

El pénfigo vegetante es una variante rara del PV, con una
incidencia inferior al 5%. Se caracteriza por la presencia
de vegetaciones verrugosas y de alteraciones pustulosas
en la base de la ampolla. Estas alteraciones se localizan
sobre todo en zonas mas himedas (margenes del prola-
bio, cavidad oral, comisuras bucales, bordes de la lengua,
zonas intertriginosas de la piel). El pénfigo vegetante pue-
de manifestarse como estadio inicial (frecuentemente en
la cavidad oral) o como estadio intermedio espontdneo de
un PV. Las remisiones espontdneas son mds frecuentes
que en el PV y el prondstico es més favorable.

Pénfigo folidceo

El pénfigo folidceo es una variante de pénfigo que se carac-
teriza por una acantolisis subcorneal. En general respeta las
mucosas, por lo que esta variante tiene un interés relativo
para el odontdlogo. El plano de clivaje intraepidérmico se
sitda en una zona mas alta, lo que explica la menor forma-
cién de ampollas y la mayor descamacion y formacion de
costras. Se trata de una forma idiopatica, endémica e indu-
cida por medicamentos (como penicilamina).

Pénfigo eritematoso

Esta variante se limita esencialmente a areas seborreicas
y expuestas a la luz y presenta cierta similitud con el lu-

pus eritematoso (afectacion de las zonas prominentes de
la cara: nariz, mejillas, labio inferior, frente). Se pueden
encontrar erosiones en la mucosa oral.

Pénfigo paraneopldsico

Esta variante rara de pénfigo suele aparecer de forma
concomitante a un cancer sobre todo del sistema linfo-
rreticular (como linfomas de células B, leucemia linfati-
ca cronica). Su evolucién viene determinada en general
por la enfermedad de base. L.a combinacién de sintomas
siguiente constituye segin Anhalt' el criterio minimo
para el diagnéstico de un pénfigo paraneoplésico:

* Estomatitis dolorosa progresiva

* Alteraciones histopatoldgicas con acantolisis o altera-
ciones de tipo liquenoide en la regién dermoepidérmica

* Identificacién de anticuerpos antiplaquina

* Deteccidn de un céncer linfoproliferativo subyacente

Pénfigo inducido por medicamentos

Se trata de una variante de pénfigo que aparece con fre-
cuencia después de la administracién de penicilamina,
pero también de otros medicamentos (penicilina, fena-
zona, aminopirina, interferén beta, etc.) y cuyo cuadro
clinico se puede corresponder con el de un PV o de un
pénfigo folidceo.

Grupo de los penfigoides

Este grupo de dermatosis autoinmunes se caracteriza
por una alteracién de la cohesién entre la epidermis y
la ldmina basal (fig. 1). Los anticuerpos circulantes van
dirigidos contra las proteinas de los hemidesmosomas y
de los filamentos de anclaje. Como consecuencia del de-
terioro y de la ocupacion de las zonas de acoplamiento
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se forman ampollas subepidérmicas en la zona de unién
dermoepidérmica.

Penfigoide ampolloso

El penfigoide ampolloso (PA) es la dermatosis ampollo-
sa mds frecuente (incidencia: 1 a 1,5 casos nuevos por
100.000 habitantes). Aparece sobre todo a edades avan-
zadas (60 a 80 afios). La enfermedad es provocada por
autoanticuerpos dirigidos contra las proteinas de los he-
midesmosomas donde desencadenan una inflamacién
con activaciéon del complemento. Las proteasas y los
mediadores inflamatorios liberados provocan una altera-
cién de la cohesiéon dermoepidérmica.

La afectacién de la mucosa oral es menos frecuente
(20% de los casos) y menos extensa que en el PV. Las
vesiculas y las erosiones se localizan preferentemente en
las mejillas y las encias. Se dispone de datos que indi-
can que la presencia de ulceraciones orales se asocia a
menudo a enfermedades oncoldgicas de base. En la piel
se pueden detectar lesiones mixtas compuestas de ampo-
llas tensas, no desplazables, y de dreas eritematosas con-
fluyentes. Uno de los sintomas mds caracteristicos es el
intenso prurito en la zona de las lesiones cutdneas. Las
vesiculas iniciales de pequefio tamafio se transforman en
ampollas grandes y tensas.

El diagnéstico es histoldgico. En la inmunofluores-
cencia directa se detectan depdsitos lineales de IgG en la
zona de unién dermoepidérmica. Las ampollas son muy
estables, dado que su techo estd integrado por todas las
capas de la epidermis. En el examen histolégico conven-
cional se pueden observar infiltrados inflamatorios con
numerosos eosindfilos. Se debe hacer el diagndstico di-
ferencial con otras enfermedades ampollosas.

El tratamiento es idéntico al del PV, pero las posolo-
gias suelen ser més bajas. En lesiones limitadas a la re-
gién oral a menudo es suficiente con la aplicacion topica
de corticosteroides.

Penfigoide mucoso

El penfigoide mucoso (sinénimos: penfigoide cicatricial,
penfigoide mucoso benigno, penfigoide de la membra-
na mucosa [PMM]) es una enfermedad ampollosa que
aparece sobre todo a edades avanzadas (60-80 afios) y
es mds frecuente en mujeres que en hombres (1,5-2:1).
Sus caracteristicas principales son la afectacién extensa
de la mucosa (85%) y la tendencia a la formacién de ci-
catrices sobre todo oculares. Su nombre puede inducir a
confusién, ya que la evolucién a menudo no es favorable
debido a las numerosas complicaciones. Los autoanti-
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cuerpos van dirigidos contra los mismos antigenos que
en el PA, si bien se desconoce la causa de la tendencia a
la formacidn de cicactrices.

En la cavidad oral se observan eritemas y tumefaccio-
nes asi como vesiculas y ampollas que evolucionan a ero-
siones confluyentes, algo menos dolorosas, en las encfias,
el paladar duro y blando, y en la mucosa yugal. Las am-
pollas son algo més estables que en el pénfigo debido a su
localizacién subepitelial y pueden persistir durante varios
dias. A diferencia del pénfigo vulgar, en el que suelen fal-
tar los dep6sitos de fibrina por concentrarse la accién de
los autoanticuerpos en la zona intraepitelial, en el penfi-
goide mucoso se detectan a menudo depdésitos de fibrina.

La sintomatologia clinica inicial que se oculta a me-
nudo detrds de un cuadro de «gingivitis descamativa»
(tabla 2) puede dar problemas de diagndstico diferen-
cial al comienzo de la enfermedad (figs. 4a y 4b). En
casi todos los casos se observa una afectacion gingival
extensa y, a menudo, constituye el tnico signo duran-
te un periodo de tiempo largo. Otra caracteristica es la
gran vulnerabilidad de la mucosa de zonas cubiertas por
proétesis. La regresion parcial asociada a un proceso de
cicatrizacion se puede acompaifiar también de la forma-
cion de adherencias y sinequias, lo que en algunos casos
provoca disfagia y microstomia. Si las adherencias afec-
tan a la zona ocular aparecen secuelas en forma de opa-
cificaciones corneales, adherencias extensas e incluso
ceguera. Un porcentaje relativamente bajo de pacientes
muestra lesiones cutdneas parecidas a las del PA.

El diagnéstico diferencial, el diagnéstico y el trata-
miento coinciden con los del PA. Debe hacerse el diag-
ndstico diferencial sobre todo con el pénfigo vulgar, el
liquen erosivo (fig. 5) y el penfigoide ampolloso. Dado
que esto no siempre es posible desde el punto de vista
clinico, se recomienda hacer una biopsia en las gingivi-
tis descamativas de cualquier tipo y someter la muestra
de biopsia a un examen histopatolégico convencional y
a una inmunofluorescencia directa (figs. 6a a 6d).

Se debe prestar especial atencién a los pacientes con
lesiones oculares. En general, la respuesta al tratamien-
to, que coincide practicamente con el del pénfigo, es
peor que en el caso de otras enfermedades ampollosas
autoinmunes. A pesar del uso de todos los tratamientos
disponibles, hasta un 20% de los pacientes tendra secue-
las en forma de ceguera.

Herpes gestacional

El herpes gestacional es una dermatosis del embarazo
autolimitada que tiene un interés relativo para el odon-
télogo. Se observan lesiones en la cara, pero no en las
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Inmunofluorescencia directa

La inmunofluorescencia directa (IF) se utiliza en la dermatopatologia para la identificacion de inmunoglobulinas
extracelulares en las dermatosis autoinmunes. Para ello se requiere material tisular no fijado en formol. Los labo-
ratorios anatomopatolégicos disponen de contenedores especiales con un medio adecuado para el envio.

Se utiliza la IF para la deteccion de inmunocomplejos autorreactivos fijados in vivo en cortes por congelacion
de piel o mucosa no fijada. En la inmunofluorescencia directa o primaria se une el anticuerpo especifico de
la protefna que se va a analizar con fluorocromo. Al afiadir los anticuerpos marcados a la muestra se unen de
forma especifica a la proteina en cuestion. Los anticuerpos no fijados se eliminan por lavado. Los anticuerpos
filados se pueden detectar bajo el microscopio de fluorescencia gracias al pigmento fluorescente unido a los
mismos, lo que permite localizar la proteina a analizar. El valor diagndstico de la asignacion de los patrones de
fluorescencia a distintos cuadros patolégicos es elevado y alcanza el 100% en el caso de los pénfigos.

Para el examen de las muestras rige el principio de separar las muestras de tejido en dos fragmentos (uno
para ser fijado en formol para la histologia convencional y el otro para su colocacién en un medio de transporte
para la IF).

La IF esta indicada en las siguientes enfermedades:

e Grupo de los pénfigos: biopsia de una zona de piel o mucosa perilesional

¢ Penfigoide ampolloso, dermatitis herpetiforme, epidermdlisis ampollosa adquirida, dermatosis IgA lineal, her-
pes gestacional: biopsia de una ampolla pequefia tensa incluida la zona limitrofe con piel o mucosa intacta

¢ L upus eritematoso: biopsia directa de una lesién que tenga una antigliedad superior a 6 semanas. Obtencioén
de una muestra adicional de piel clinicamente no afectada, no expuesta a la luz y libre de artefactos (la mejor

zona es la cara extensora del brazo)

Recuadro informativo: Inmunofluorescencia directa.

mucosas. Un sintoma caracteristico es el prurito intenso
en la fase inicial de la enfermedad.

Dermatosis IgA lineal

Se trata de una enfermedad ampollosa rara que afecta
tanto a niflos como a adultos. La enfermedad es causada
por anticuerpos dirigidos contra las fibrillas de anclaje. La
mucosa oral puede presentar lesiones, pero no es blanco
principal de las mismas. Las lesiones orales en los adul-
tos también tienden a curar con formacién de cicatrices.
La enfermedad es autolimitada, pero las lesiones también

responden bien a la dapsona y a los corticosteroides (la
dapsona es un firmaco quimioterapéutico que inhibe la
sintesis de acido félico de las micobacterias y que se ad-
ministra en enfermedades como la lepra).

Enfermedades con clivaje sublaminar

En estas enfermedades autoinmunes se altera el anclaje
de la lamina basal a las microfibrillas dérmicas, por lo
que se separa de la dermis (fig. 1). Por lo tanto, histol6-
gicamente, la ldmina basal forma parte del techo de la
ampolla.

Tabla 2. Enfermedades que se pueden manifestar como una «gingivitis descamativa»

Con frecuencia

Con menor frecuencia

Liquen plano oral
Penfigoide mucoso cicatricial
Pénfigo vulgar

Penfigoide ampolloso

Dermatosis IgA lineal

Reacciones medicamentosas toxicas
(por ejemplo, CHX)
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Figuras 4a y 4b. Manifestacion inicial de un penfigoide mucoso benigno/cicatricial en una paciente de 57 afios de edad.
Las lesiones (eritemas, ampollas, erosiones/ulceras) se limitan casi exclusivamente a la encia queratinizada vestibular
en ambos maxilares (fotografias: Priv.-Doz. Dr. M.M. Bornstein, Berna, Suiza).

Figura 5. El liquen plano oral es un diagnodstico diferen-
cial importante del penfigoide mucoso. La gravedad del
mismo se ha incrementado en este caso por una higiene
oral insuficiente (fotografias: Priv.-Doz. Dr. M.M. Borns-
tein, Berna, Suiza).

Figuras 6a a 6d. Resultados de la inmunofluorescencia directa en una paciente de 59 afios de edad con un penfigoide
mucoso benigno. Reacciones claramente positivas con depdsito de IgA (a) y C3 (b) a lo largo de la unién dermoepidér-
mica. La IgG también muestra una reaccion positiva (c), igualmente en el tejido conjuntivo. Resultado negativo para IgM
(d) como control (fotografias: Priv.-Doz. Dr. M.M. Bornstein, Berna, Suiza).
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Tabla 3. Patrén de afectacion de las enfermedades autoinmunes ampollosas

Enfermedad

Localizacidn preferente

Afectacion de la cavidad oral

Pénfigo vulgar

Pénfigo folidceo

Pénfigo vegetante

Pénfigo eritematoso

Penfigoide ampolloso

Penfigoide mucoso

Dermatosis IgA lineal

Dermatitis herpetiforme
Epidermdlisis ampollosa adquirida

Cuero cabelludo, cara, puntos de
presion, zonas intertriginosas

Cabeza, cara, tronco

Zonas intertriginosas maceradas
Areas seborreicas

Tronco, regién palmoplantar
Genitales, ojos

Brazos, piernas, nalgas, tronco
Brazos, piernas, nalgas, tronco
Variable, puntos de presion

Inicio en la cavidad oral 50-70%,
posteriormente existe afectacion
en el 100%

Muy rara vez

Existe

Frecuente

Rara vez

Muy frecuente (85%)

Muy rara vez

Casi nunca

Frecuente

Herpes gestacional

Brazos, piernas, tronco

Nunca

Epidermolisis ampollosa adquirida

Esta enfermedad se caracteriza por la presencia de am-
pollas, erosiones y cicatrices en la piel y las mucosas.
Las lesiones son desencadenadas por microtraumatis-
mos. Se pueden observar cuadros clinicos altamente va-
riables y también formas evolutivas distintas. La evolu-
cién y la respuesta al tratamiento son impredecibles.

Dermatitis herpetiforme

La dermatitis herpetiforme (enfermedad de Diihring) es
una dermatosis vesiculopapular crénica que se caracteri-
za por papulas eritematosas pruriginosas. Se suele aso-
ciar a una enteropatia por intolerancia al gluten y des-
empefia un papel subordinado desde el punto de vista
odontoldgico.

Conclusion

El grupo de enfermedades autoinmunes ampollosas es
importante desde el punto de vista odontolégico, ya que
en ocasiones el odontélogo puede establecer el diagnés-
tico precoz. Desde el punto de vista clinico, estas enfer-
medades se caracterizan habitualmente por la presencia
de lesiones multiples crénicas en la mucosa oral, cuya
distincién no siempre es clara. A diferencia de lesiones
morfolégicamente parecidas se caracterizan, por ejem-
plo, por no recidivar (como las aftas), sino que persisten
durante periodos de tiempo prolongados. El diagnéstico
es clinico e histolégico. Otra prueba diagndstica impor-
tante es la inmunofluorescencia directa. Las muestras de
biopsia se deben obtener de los bordes de una ampolla

reciente. La tabla 3 muestra el patrén de afectacion de la
piel y de la mucosa.
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