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CARTA CLÍNICA

Pénfigo vulgar en la práctica
odontológica

Pemphigus vulgaris in dental practice

El  pénfigo  es  una  enfermedad  autoinmunitaria  que  cursa  con
ampollas  en  la  piel y/o  las  mucosas,  infrecuente,  con  dife-
rentes  presentaciones  clínicas,  entre  las  cuales  el  pénfigo
vulgar  y foliáceo  presentan  mayor  morbimortalidad.  Otra
forma  clínica  es  el  pénfigo  paraneoplásico,  con  mal  pro-
nóstico,  y  que  lleva  asociada  una  enfermedad  neoplásica
subyacente,  frecuentemente  origen  de  su  fatalidad1.  A con-
tinuación  exponemos  un  caso  en  el que  la consulta  con  el
odontólogo  de  atención  primaria  ayudó  a acelerar  el proceso
de  diagnóstico.

Una  mujer  de  36  años,  originaria  de  Colombia,  solicitó
atención  en  mayo  de  2020,  inicialmente  telefónica.  Refi-
rió  lesiones  en  diferentes  localizaciones  intraorales  que
le  producían  dolor  intenso  y dificultaban  la  ingesta  de
alimentos.  La paciente  no  presentaba  factores  de  riesgo
(tabaco/alcohol),  ni  antecedentes  médicos  de  interés. Ante
la  gravedad  de  la sintomatología  descrita,  se le  citó  para
valoración  presencial  en  la  Unidad  de  Salud Bucodental  del
Centro  de  Salud  Las  Olivas.

A la  exploración  confirmamos  la  presencia  de  lesiones
intraorales,  con pseudomembrana,  dolorosas  todas  y san-
grantes  algunas,  en  diferentes  fases  de  evolución  (fig.  1),
originadas  las  primeras  hacía  6 meses,  y  que, refería,  le
habían  hecho  perder  8 kg.  No  presentaba  lesiones  cutáneas
asociadas  en  las  superficies  expuestas.

Durante  los  meses  previos  la  paciente  había  recibido
seguimiento  telefónico  por su médico  de  familia,  que  le
prescribió  acetónido  de  triamcinolona  0,1%  orabase  y lido-
caína  viscosa  1%  durante  un mes,  sin  mejoría  clínica.
También  en ese  tiempo  acudió  en varias  ocasiones  a urgen-
cias  del  hospital  de  referencia.  En  la  exploración  física
describían  adenopatía  laterocervical  menor  a  1 cm, y  en
la  analítica  filtrado  glomerular  estimado  ligeramente  dismi-
nuido.  El  tratamiento  prescrito  incluía  nistatina,  fluconazol
100  mg,  prednisona  30  mg y Aloclair  Plus®. En  informes  de
urgencias  consta,  como  diagnóstico  principal,  «aftas  orales
crónicas».

Optamos  por  realizar  derivación  al  Servicio  de Cirugía
Oral  y  Maxilofacial  del Hospital  Universitario  Doce  de Octu-
bre  para  realizar  una  biopsia  que  permitiera  un diagnóstico
de  certeza  y mejorar  el  tratamiento,  ante  la  sospecha  de

enfermedad  ampollosa,  posiblemente  pénfigo,  y por  la gra-
vedad  de  este  si  no  recibe  el  tratamiento  adecuado.  La
paciente  fue  derivada  al Servicio  de Dermatología,  que  rea-
lizó  exploración  y biopsia,  con  estudio  anatomopatológico  e
inmunohistoquímico,  y a Otorrinolaringología,  que  descartó
afectación  de la  mucosa  faríngea.

Dermatología  describió  erosiones  de morfología  arci-
forme  en la mucosa  labial,  la  superficie  ventral  de la  lengua  y
la  zona posterior  de la  mucosa  yugal,  sin  afectación  genital
o  conjuntival.  En el  cuero  cabelludo  presentaba  pequeñas
lesiones  eritematosas,  sin  aspecto  cicatricial.  Figuraban  en
su historia  episodios  previos  de foliculitis  cicatricial  en el
cuero  cabelludo  un año antes  de las  lesiones  anteriormente
descritas.

El  estudio microscópico  de la  muestra  biopsiada  permi-
tía  identificar  una  ampolla  intraepidérmica  con  marcada
acantólisis  suprabasal  y células  acantolíticas,  escasa  disque-
ratosis  e  infiltrado  linfocitario  subyacente  con  eosinófilos.  El
resultado  del informe  era  de compatibilidad  con  pénfigo.  La
inmunofluorescencia  directa  permitía  observar  queratinoci-
tos  aislados  con  dudosa  positividad  para  inmunoglobulina
(Ig)  G  y  complemento  C3, siendo  negativos  a IgA e IgM1.  El
diagnóstico  inmunohistoquímico  resultante  fue  de  pénfigo
vulgar.

Una  vez  confirmado  el  diagnóstico  fue  tratada  con  predni-
sona  30  mg durante  el  primer  mes,  junto  con Septrim  forte®,
con  reducción  paulatina  del  corticoide  hasta  15  mg/día
durante  los  siguientes  9  meses,  y  después  reducción  a  10  mg
hasta  el  momento  actual,  en que  se mantiene  con  5  mg/día.

A  los  14  días  del inicio  del tratamiento  presentaba  una
lesión  aislada  objetivable.  La  paciente  refería  mejoría  desde
que  empezó  con  corticoides,  y  al mes del inicio  sus  lesiones
orales  se habían  curado.

Actualmente  el  mantenimiento  incluye,  además  de
prednisona  5  mg,  furoato  de  mometasona  1 mg/g  pomada
y  dapson-fatol  50  mg  2  comprimidos/día,  junto  con
ameride  5 mg/50  mg  cada  24  h  (5 mg  hidrocloruro  ami-
lorida/50  mg  hidroclorotiazida  0,5  mg)  y natecal  D  un
comprimido/24  horas.

El  pénfigo  vulgar  es la forma  más  frecuente  e incidente
de  pénfigo  en  personas  que  viven  a menores  latitudes1,
principalmente  mujeres  de  40-60  años1,2.  Se  relaciona  la
aparición  del pénfigo  con factores  genéticos1,2,  pero  tam-
bién  exógenos  (fármacos,  estrés,  exposición  solar, etc.)3,4,
según  Tavakolpour  o la  Academia  Europea  de  Dermatología
y  Veneorología.  Su  mortalidad  varía  del 1,6%  al 12%1 en las
formas  vulgar  y foliácea,  que  son las  que  presentan  mayor
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Figura  1  Manifestaciones  orales  en  la  primera  cita.  A-C:  lesiones  linguales  en  diferentes  estados  de  evolución.  D:  labio.  E:  encía
insertada (gingivitis  descamativa).

morbimortalidad  con  respecto  al resto  de  formas  clínicas,
siendo  más  frecuente  durante  el  primer  año por  la  mayor
gravedad  del  cuadro  clínico5.

La  progresión  es  variable,  en  algunos  casos  rápida  a otras
localizaciones  mucosas  y cutáneas  o  más  lenta,  presentán-
dose  inicialmente  solo  a nivel  oral4,  como  se ha  dado  en
nuestra  paciente.

En la boca  puede  manifestarse  en  cualquier  localización,
siendo  estas  ampollas  frágiles  y  raramente  encontrándose
intactas,  dejando  zonas  eritematosas  irregulares,  erosiones
y ulceraciones  dolorosas  cuando  se rompen4, que  cau-
san  al  paciente  dificultad  para  masticar,  hablar  y  deglutir
alimentos,  pudiendo  llegar  en algunos  casos  a provocar
malnutrición4,5. Su  localización  labial  suele  acompañarse
frecuentemente  de  costras  hemorrágicas6.

El  signo  de  Nikolsky  puede  ser positivo  durante  la  fase
activa  de  la  enfermedad1,4,  pero  al  no  ser patognomónico7

y tener  consecuencias  para  la  salud  del paciente  no  se reco-
mienda  para  evaluar  el  estado  de  la enfermedad4.

En  la  piel  las  ampollas  contienen  un fluido claro4 que
puede  llegar  a ser purulento  o  hemorrágico1. Cuando  se
rompen  se  produce  una  pérdida  de  proteínas,  fluidos  y
electrólitos  con  facilidad  para  la aparición  de  infecciones
secundarias4.  La curación  no  deja  cicatriz,  pero  en aquellos
pacientes  con tez  oscura  puede  permanecer  una  hiperpig-
mentación  posterior  durante  meses,  según  Schmidt  et  al.7.

El  diagnóstico  inmunohistoquímico  está  basado  en la
respuesta  positiva  a  desmogleína  3  y/o  desmogleína  1,
determinándose  así el  componente  cutáneo  y/o  mucoso  en
función  de  la  positividad  de  cada  una8 (tabla  1).  Estos  valo-
res  generalmente  se correlacionan  con la  actividad  de la
enfermedad,  por lo que  podrían  ser un adecuado  marcador

Tabla  1 Pénfigo  vulgar.  Resumen  de sus  características  más
relevantes  para  el  diagnóstico  clínico  y  anatomopatológico

Enfermedad  autoinmunitaria
Mayor  prevalencia  en  mujeres  entre  40-60  años
Pénfigo vulgar  y  foliáceo  presentan  mayor  morbimortalidad
En  la  boca:  ampolla  intraepitelial,  al  romperse  erosiones  y

ulceraciones  dolorosas  (que  pueden  provocan
malnutrición)

En  la  piel:  ampollas  intraepiteliales  con  contenido  claro,
purulento  o  hemorrágico,  alto  riesgo  de  sobreinfecciones
secundarias

Diagnóstico  inmunohistoquímico  (ELISA):
Componente  mucoso:  positivo  a  desmogleína  Dsg3,
negativo  a  Dsg1
Componente  cutáneo  y  mucoso:  positivo  a  desmogleína
Dsg3 y  positivo  a  Dsg1
Componente  cutáneo:  positivo  a  Dsg  1,  negativo  a  Dsg  3

Diagnóstico  inmunofluorescencia  directa:
Depósitos  IgG  y  C3.  Patrón  reticular  o  en  panel  de abejas.
Células acantolíticas  (Tzanck)

Diagnóstico  diferencial:  enfermedades  autoinmunes
vesiculoampollosas,  de origen  infeccioso  o  causa
genética,  entre  las  más  relevantes

para  realizar  un  seguimiento  y ajustar  los tratamientos1,8.
La  inmunofluorescencia  directa  muestra  depósitos  de  IgG
y,  ocasionalmente,  de C31 en las  uniones  de las  células
epiteliales  y un  patrón  reticular  o  en panel  de abeja1.
Histológicamente  se pueden  encontrar  células  acantolíti-
cas  (Tzanck)  en  el  contenido  de una  vesícula,  aunque  estas
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células  podemos  encontrarlas  en  otras  enfermedades  o
infecciones9.

El  diagnóstico  diferencial  deberá  realizarse  con  aquellas
enfermedades  que  puedan  cursar  con  vesículas  o ampo-
llas  de  origen  autoinmune  (entre  las  que  se  encuentran
penfigoide  bulloso  o  ampollar,  penfigoide  de  las  mucosas,
liquen  plano ----incluida  variedad  penfigoidea----, epidermó-
lisis  bullosa  adquirida,  dermatitis  IgA  lineal,  penfigoide
anti-p200),  infeccioso  (como  el  impétigo  bulloso  o la  gin-
givoestomatitis  herpética),  genético  (como  la enfermedad
Hailey-Hailey)  u  otras  (eritema  multiforme,  síndrome  de
Stevens  Johnson,  necrólisis  epidérmica  tóxica,  enfermedad
de  Grover,  enfermedad  injerto  contra  huésped,  estomatitis
aftosa,  etc.)1.

Actualmente  el  tratamiento  busca inducir  una  relativa
supresión  del sistema  inmune  a  base  de  corticoesteroides
o  rituximab  como  1.a línea,  considerándose  el  uso adicio-
nal  de corticoides  tópicos  orales  si el  paciente  lo requiriese,
o  en  diferentes  combinaciones  asociados  a  otros  inmunosu-
presores  en  2.a línea4.  El objetivo  de  disminuir  las  dosis  de
corticoesteroides  es  la reducción  de  comorbilidades  deriva-
das  del  uso de  estos6.

El  interés  por el conocimiento  de esta enfermedad  en  el
campo  de  la odontología  radica  en  que  las  lesiones  pueden
aparecer  primero  en la  cavidad  oral10,  presentándose  poste-
riormente  en  la piel,  siendo  por  lo  tanto  el  odontólogo  y/o
estomatólogo  el  profesional  sanitario  que  en  primer  lugar
pueda  realizar  la  exploración  y detección  de  las  lesiones
orales,  y  así  facilitar  el  diagnóstico  de  la  enfermedad  y  pos-
terior  derivación,  en el  menor  tiempo  posible,  al profesional
competente  en  su tratamiento.

Se  ha  contado  con el  consentimiento  del paciente  y  se
han  seguido  los  protocolos  del centro  de  trabajo  sobre  el
tratamiento  de  la  información  de  la paciente.
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