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CARTA CLINICA

Pénfigo vulgar en la practica "
odontolégica

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 clinicas, entre las cuales el pénfigo
vulgar y folidceo presentan mayor morbimortalidad. Otra
forma clinica es el pénfigo paraneoplasico, con mal pro-
nostico, y que lleva asociada una enfermedad neoplasica
subyacente, frecuentemente origen de su fatalidad'. A con-
tinuacion exponemos un caso en el que la consulta con el
odontologo de atencion primaria ayudo a acelerar el proceso
de diagnostico.

Una mujer de 36 afos, originaria de Colombia, solicito
atencion en mayo de 2020, inicialmente telefdnica. Refi-
rié lesiones en diferentes localizaciones intraorales que
le producian 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 sintomatologia descrita, se le cit6 para
valoracion presencial en la Unidad de Salud Bucodental del
Centro de Salud Las Olivas.

A la exploracion confirmamos la presencia de lesiones
intraorales, con pseudomembrana, dolorosas todas y san-
grantes algunas, en diferentes fases de evolucion (fig. 1),
originadas las primeras hacia 6 meses, y que, referia, le
habian hecho perder 8 kg. No presentaba lesiones cutaneas
asociadas en las superficies expuestas.

Durante los meses previos la paciente habia recibido
seguimiento telefénico por su médico de familia, que le
prescribié acetonido de triamcinolona 0,1% orabase y lido-
caina viscosa 1% durante un mes, sin mejoria clinica.
También en ese tiempo acudio en varias ocasiones a urgen-
cias del hospital de referencia. En la exploracion fisica
describian adenopatia laterocervical menor a 1cm, y en
la analitica filtrado glomerular estimado ligeramente dismi-
nuido. El tratamiento prescrito incluia nistatina, fluconazol
100 mg, prednisona 30 mg y Aloclair Plus®. En informes de
urgencias consta, como diagndstico principal, «aftas orales
crénicas».

Optamos por realizar derivacion al Servicio de Cirugia
Oral y Maxilofacial del Hospital Universitario Doce de Octu-
bre para realizar una biopsia que permitiera un diagnostico
de certeza y mejorar el tratamiento, ante la sospecha de
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enfermedad ampollosa, posiblemente pénfigo, y por la gra-
vedad de este si no recibe el tratamiento adecuado. La
paciente fue derivada al Servicio de Dermatologia, que rea-
liz6 exploracion y biopsia, con estudio anatomopatoldgico e
inmunohistoquimico, y a Otorrinolaringologia, que descarté
afectacion de la mucosa faringea.

Dermatologia describié erosiones de morfologia arci-
forme en la mucosa labial, la superficie ventral de la lenguay
la zona posterior de la mucosa yugal, sin afectacion genital
o conjuntival. En el cuero cabelludo presentaba pequenas
lesiones eritematosas, sin aspecto cicatricial. Figuraban en
su historia episodios previos de foliculitis cicatricial en el
cuero cabelludo un afo antes de las lesiones anteriormente
descritas.

El estudio microscopico de la muestra biopsiada permi-
tia identificar una ampolla intraepidérmica con marcada
acantolisis suprabasal y células acantoliticas, escasa disque-
ratosis e infiltrado linfocitario subyacente con eosindfilos. EL
resultado del informe era de compatibilidad con pénfigo. La
inmunofluorescencia directa permitia observar queratinoci-
tos aislados con dudosa positividad para inmunoglobulina
(Ig) G y complemento C3, siendo negativos a IgA e IgM'. EL
diagnostico inmunohistoquimico resultante fue de pénfigo
vulgar.

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

A los 14 dias del inicio del tratamiento presentaba una
lesion aislada objetivable. La paciente referia mejoria desde
que empez06 con corticoides, y al mes del inicio sus lesiones
orales se habian curado.

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

El pénfigo vulgar es la forma mas frecuente e incidente
de pénfigo en personas que viven a menores latitudes’',
principalmente mujeres de 40-60afos’?. Se relaciona la
aparicién del pénfigo con factores genéticos'?, pero tam-
bién exdgenos (farmacos, estrés, exposicion solar, etc.)>*,
segun Tavakolpour o la Academia Europea de Dermatologia
y Veneorologia. Su mortalidad varia del 1,6% al 12%' en las
formas vulgar y folidcea, que son las que presentan mayor
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Figura 1
insertada (gingivitis descamativa).

morbimortalidad con respecto al resto de formas clinicas,
siendo mas frecuente durante el primer ano por la mayor
gravedad del cuadro clinico®.

La progresion es variable, en algunos casos rapida a otras
localizaciones mucosas y cutaneas o mas lenta, presentan-
dose inicialmente solo a nivel oral*, como se ha dado en
nuestra paciente.

En la boca puede manifestarse en cualquier localizacion,
siendo estas ampollas fragiles y raramente encontrandose
intactas, dejando zonas eritematosas irregulares, erosiones
y ulceraciones dolorosas cuando se rompen*, que cau-
san al paciente dificultad para masticar, hablar y deglutir
alimentos, pudiendo llegar en algunos casos a provocar
malnutricién*>. Su localizacion labial suele acompafarse
frecuentemente de costras hemorragicas®.

El signo de Nikolsky puede ser positivo durante la fase
activa de la enfermedad’#, pero al no ser patognoménico’
y tener consecuencias para la salud del paciente no se reco-
mienda para evaluar el estado de la enfermedad®.

En la piel las ampollas contienen un fluido claro* que
puede llegar a ser purulento o hemorragico'. Cuando se
rompen se produce una pérdida de proteinas, fluidos y
electrolitos con facilidad para la aparicion de infecciones
secundarias®. La curacion no deja cicatriz, pero en aquellos
pacientes con tez oscura puede permanecer una hiperpig-
mentacion posterior durante meses, segiin Schmidt et al.”.

El diagnostico inmunohistoquimico esta basado en la
respuesta positiva a desmogleina 3 y/o desmogleina 1,
determinandose asi el componente cutaneo y/o mucoso en
funcion de la positividad de cada una® (tabla 1). Estos valo-
res generalmente se correlacionan con la actividad de la
enfermedad, por lo que podrian ser un adecuado marcador

Manifestaciones orales en la primera cita. A-C: lesiones linguales en diferentes estados de evolucion. D: labio. E: encia

Tabla1 Pénfigo vulgar. Resumen de sus caracteristicas mas
relevantes para el diagndstico clinico y anatomopatoldgico

Enfermedad autoinmunitaria

Mayor prevalencia en mujeres entre 40-60 afhos

Pénfigo vulgar y folidceo presentan mayor morbimortalidad

En la boca: ampolla intraepitelial, al romperse erosiones y
ulceraciones dolorosas (que pueden provocan
malnutricién)

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

Diagnostico inmunohistoquimico (ELISA):

Componente mucoso: positivo a desmogleina Dsg3,
negativo a Dsg1

Componente cutaneo y mucoso: positivo a desmogleina
Dsg3 y positivo a Dsg1

Componente cutaneo: positivo a Dsg 1, negativo a Dsg 3

Diagnostico inmunofluorescencia directa:

Depositos IgG y C3. Patrdn reticular o en panel de abejas.
Células acantoliticas (Tzanck)

Diagnostico diferencial: enfermedades autoinmunes
vesiculoampollosas, de origen infeccioso o causa
genética, entre las mds relevantes

para realizar un seguimiento y ajustar los tratamientos’?.
La inmunofluorescencia directa muestra depositos de 1gG
y, ocasionalmente, de C3' en las uniones de las células
epiteliales y un patrén reticular o en panel de abeja'.
Histologicamente se pueden encontrar células acantoliti-
cas (Tzanck) en el contenido de una vesicula, aunque estas
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células podemos encontrarlas en otras enfermedades o
infecciones’.

El diagnostico diferencial debera realizarse con aquellas
enfermedades que puedan cursar con vesiculas o ampo-
llas de origen autoinmune (entre las que se encuentran
penfigoide bulloso o ampollar, penfigoide de las mucosas,
liquen plano —incluida variedad penfigoidea—, epidermoé-
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, sindrome de
Stevens Johnson, necrolisis epidérmica toxica, enfermedad
de Grover, enfermedad injerto contra huésped, estomatitis
aftosa, etc.)'.

Actualmente el tratamiento busca inducir una relativa
supresion del sistema inmune a base de corticoesteroides
o rituximab como 1.2 linea, considerandose el uso adicio-
nal de corticoides topicos orales si el paciente lo requiriese,
o en diferentes combinaciones asociados a otros inmunosu-
presores en 2.2 linea*. El objetivo de disminuir las dosis de
corticoesteroides es la reduccion de comorbilidades deriva-
das del uso de estos®.

El interés por el conocimiento de esta enfermedad en el
campo de la odontologia radica en que las lesiones pueden
aparecer primero en la cavidad oral'?, presentandose poste-
riormente en la piel, siendo por lo tanto el odontélogo y/o
estomatdlogo el profesional sanitario que en primer lugar
pueda realizar la exploracion y deteccion de las lesiones
orales, y asi facilitar el diagnostico de la enfermedad y pos-
terior derivacion, 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 informacion de la paciente.
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