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Oesophageal cicatricial pemphigoid

El penfigoide cicatricial (PC) es un trastorno infrecuente,
siendo la afectacion esofagica mas inusual. Su conocimiento
es fundamental ante el diagnostico diferencial de la esofagi-
tis con Ulceras, de cara a un adecuado procesamiento de las
biopsias en fresco que permitan el diagndstico de certeza
por el patélogo.

Presentamos el caso de una mujer de 62 afos que con-
sultd por disfagia, principalmente a sélidos, de 6 meses de
evolucion. Como antecedente de interés referia la apari-
cion recurrente de aftas en la cavidad oral no estudiadas.
Se realizo gastroscopia observando una mucosa esofagica de
aspecto denudado con ulceraciones amplias superficiales y
material fibrinoide, sin estenosis evidentes (fig. 1). El estu-
dio histologico confirmé cambios mucosos compatibles con
ulceracion; la tincion de Grocott para hongos y las tincio-
nes para citomegalovirus (CMV), virus herpes simple (VHS)
y virus de Epstein-Barr (VEB) fueron negativas, asi como
el cultivo para dichos virus. La paciente inicié tratamiento
empirico con omeprazol 2 meses con escasa mejoria, y fue
remitida a dermatologia para la valoracion de las aftas buca-
les. En la mucosa yugal se describia la existencia de placas
blanquecinas, reticuladas de aspecto cicatricial que fueron
biopsiadas. El informe histologico describia la existencia de
una dermatitis espongidtica con tendencia a la microvesi-
culacion subepitelial en el limite de la lamina propia en
presencia de infiltrado histiocitario y neutrofilico, todo ello
sugestivo de PC de mucosas. Ante estos resultados se solicitd
una segunda gastroscopia llevando a cabo un estudio histo-
logico en fresco con inmunofluorescencia directa (IFD) que
finalmente confirmé el diagnostico de PC. La paciente inicid
tratamiento con prednisona oral y azatriopina, y propionato
de clobetasol al 0,05%, clotrimazol al 1% y lidocaina al 2%
Orabase” para la afectacion oral, con resolucion de todas
las lesiones.

El PC, también denominado penfigoide benigno de la
membrana mucosa, es una enfermedad rara de origen
autoinmune caracterizada por la formacion de ampollas
subepiteliales, de predominio en la mucosa y, con menor
frecuencia, en la piel’. Su incidencia se estima en 1/100.000
habitantes/afno, con un predominio en mujeres de edad
media™.

Tipicamente se manifiesta por la aparicion recurrente de
ampollas en la mucosa con gran tendencia a la formacion de
cicatrices y fibrosis*. La cavidad oral seguida de la conjun-
tiva ocular son las superficies mas comUnmente afectadas,
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Figura 1  Endoscopia digestiva alta. Mucosa en todo el tra-
yecto esofagico con presencia de ulceraciones superficiales y
amplias, que presentan un fondo eritematoso y muy friable.

pero pueden aparecer lesiones en la faringe, la laringe, el
esofago, la mucosa nasal y la genital®. La afectacion cutanea
suele ser menos comun, localizandose a nivel periorificial,
cara, cuero cabelludo y tronco superior®.

El esofago se afecta de forma inusual en un 3%
de los casos, generalmente en formas diseminadas de
la enfermedad?, siendo el esofago cervical la region
mas comUnmente afectada por las membranas, anillos y
estenosis cicatriciales®. Inicialmente aparecen membranas
que dan paso en estadios mas avanzados, como resultado
del proceso de cicatrizacion, a la formacion de anillos fibro-
ticos que estenosan la luz'. Esto conlleva la aparicion de
sintomas como disfagia, reflujo gastro-esofagico, aspiracion
broncopulmonar y tos cronica. La afectacion de la mucosa
extraoral, incluida la esofagica, se considera de mayor
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riesgo debido a su mayor tendencia a la cicatrizacion y, con-
secuentemente, al desarrollo de limitaciones funcionales?.

La base etiopatogénica del PC es el deposito de auto-
anticuerpos IgG o IgA y complemento en la membrana basal
epidérmica y/o mucosa. La demostraciéon en una muestra de
tejido mediante IFD de estos complejos con un patrén lineal
constituye el método gold standard para su diagndstico con
una alta sensibilidad y especificidad (80-100%). En un 25%
de los casos se pueden detectar anticuerpos circulantes a
titulos bajos. El diagnostico de sospecha es imprescindible
para dirigir la toma de biopsias, su procesamiento en fresco
y el posterior analisis mediante IFD".

El manejo del PC depende de la presentacion clinica y
la severidad de los sintomas. La afectacion esofagica suele
requerir tratamiento sistémico con corticoides e incluso
inmunomoduladores como azatriopina o micofenolato para
inducir la remision y mantener controlada la enfermedad
de base. El tratamiento endoscdpico con dilatacion puede
ser necesario en aquellos casos resistentes en los que se
desarrollan estenosis. El seguimiento en estos pacientes es
necesario debido al caracter cronico y recurrente de esta
entidad®®.

La afectacion esofagica del PC es una condicion poco
frecuente que los clinicos deberiamos considerar en el diag-
nostico diferencial de la esofagitis con Ulceras, siendo las
principales entidades con las que se tiene que estable-
cer, las dermatosis ampollosas subepiteliales (penfigoide
bulloso, epidermdlisis bullosa adquirida, lupus eritematoso
sistémico bulloso), pénfigo vulgar, liquen plano y esofagi-
tis infecciosa®’. No obstante, no debemos olvidar entidades
con las que estamos mas familiarizados como la enfermedad
de Crohn y la esofagitis eosinofilica.
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