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Resumen

El pénfigo folidceo v el pénfigo vulgar son enfermedades autoinmunes caracterizadas por vesiculas y
ampollas que se rompen facilmente dejando erosiones superficiales. Las ampollas estan localizadas
en diferentes sitios de la epidermis dependiendo del perfil inmunolégico con el que cursen. Se
reporta el caso de una paciente con presentaciéon simultanea de pénfigo vulgar y pénfigo folidceo,
una asociacion de baja incidencia con pocos casos informados en la literatura.

Palabras clave: Pénfigo folidceo, pénfigo vulgar, acantolisis, ampolla

SIMULTANEOUS PRESENTATION OF PEMPHIGUS VULGARIS
AND FOLIACEUS

Abstract

Pemphigus foliaceus and vulgaris are autoimmune diseases characterized by blisters that break
easily leaving behind superficial erosions, with different locations in the epidermis depending on
the immunologic profile with which they present. We report the case of a patient with simultaneous
presentation of pemphigus vulgaris and pemphigus foliaceus, an association of low incidence with
few cases reported in the literature.
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APRESENTACAO SIMULTANEA DE PENFIGO VULGAR E FOLIACEO

Resumo

O pénfigo foliaceo e o pénfigo vulgar sdo doengas autoimunes caracterizadas por vesicular e bolhas
que se quebram facilmente deixando erosdes superficiais. As bolhas ficam localizadas em diferentes
regides da epidermes dependendo do perfil imunolégico. Reportamos o caso de um paciente com
apresentacdo simultanea de pénfigo vulgar e pénfigo folidceo, uma associacdo de baixa incidéncia
com poucos casos informados na literatura.

Palavras-chave: Pénfigo Folidceo, Pénfigo Vulgar, Acantolises, Bolha
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Introduccion

Los pénfigos son enfermedades ampollosas de tipo au-
toinmune que se caracterizan por la producciéon de au-
toanticuerpos contra las proteinas del desmosoma tipo
desmogleinas. Lo que diferencia el fenotipo de estas pa-
tologias es el nivel de la epidermis en el cual se localiza el
antigeno involucrado. Presentamos un caso de una pa-
ciente con las caracteristicas histolégicas tipicas de las dos
enfermedades, identificadas en la misma biopsia de una
lesion de la mucosa oral.

Caso clinico

Paciente femenina, de 56 afios, con cuadro clinico de 20 dias
de evolucién de placas alopécicas, erosionadas y hiimedas,
con escamas amarillas asociadas a caida de pelo con la trac-
cién, localizadas en la region biparietal del cuero cabelludo
(Figura 1). Presentaba ademas vesiculas flacidas de contenido
seroso y placas eritematosas, edematosas, algunas erosiona-
das con costras hematicas, distribuidas en areas seborreicas:
region retroauricular, pecho y espalda (Figura 2), con signo
de Nikolsky positivo. No referia antecedentes de importancia.
Con diagnéstico clinico de pénfigo foliaceo (PF) se tom6 una
biopsia de una lesion del tronco que mostré vesiculas intraepi-
dérmicas acantoliticas suprabasales y algunas subcérneas, y
en la dermis un escaso infiltrado linfocitario con polimorfonu-
cleares y purpura. (Figura 3). (Figura 4). La inmunofluores-
cencia directa para IgG, C3, IgM e IgA fue negativa.

Quince dias después de la toma de la biopsia la paciente pre-
sentd placas eritematosas, erosionadas y con sangrado facil
en la mucosa yugal (Figura 5). Una biopsia de estas nuevas le-
siones mostr6 acantolisis suprabasal, confirmandose el diag-
néstico de pénfigo vulgar (PV) y una afeccion mucocutanea
con caracteristicas mixtas de PV y PF (Figura 6).

Se indic6 tratamiento inmunomodulador con azatioprina
100 mg al dia y clobetasol 0,05% en emulsién en las lesio-
nes del cuero cabelludo y el resto de la piel, con mejoria
clinica importante a los 20 dias de iniciado dicho manejo.

Discusion

Este caso es interesante debido a la presentacién inicial de
lesiones en &reas seborreicas y con caracteristicas clinicas
de PF, con posterior aparicién de erosiones y ampollas en
la mucosa oral, lo cual es caracteristico de PV. La histolo-
gla fue muy importante para definir el diagnéstico, ya que
en un mismo campo se observaron vesiculas con acanto-
lisis suprabasal, tipica del PV, coexistiendo con ampollas
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Figura 1. Placas eritematosas de superficie humeda cubiertas por
costras amarillas en el cuero cabelludo.

Figura 2. Vesiculas fldcidas de contenido claro y erosiones cubiertas
por costras hemdticas localizadas en el dorso.

Figura 3. Biopsia de lesién del tronco. Acantolisis subcérnea con
subsecuente formacién de vesiculas, hallazgo compatible con PF.
Aumento 10X, Hematoxilina-Eosina
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Figura 4. Biopsia de lesién del tronco. Acantolisis suprabasal
con la clésica “fila de ldpidas” descrita en el PV. Aumento de 10X,
Hematoxilina-Eosina.

Presentacion simultanea de pénfigos vulgar y foliaceo

subcorneas que se observan tipicamente en el PF.

Los pénfigos son enfermedades autoinmunes que afectan
la piel y las mucosas, caracterizadas por la formacién de
ampollas superficiales e intraepidérmicas debidas a la pér-
dida de adhesion intercelular. Son causadas por autoan-
ticuerpos de tipo G (IgG4) dirigidos contra las proteinas
desmosémicas de adhesién de la familia de las cadherinas,
desmogleina 1 (Dsg-1) y desmogleina 3 (Dsg-3) (1).

Existen diferentes tipos de pénfigo, pero los mas frecuen-
tes son el PV y el PF. El cuadro clinico caracteristico de es-
tas dos variantes se diferencia principalmente por el nivel
de la epidermis en el que se encuentra la acantolisis, sien-
do ésta suprabasal en el PV y subcornea en el PF, lo cual
se correlaciona con la distribuciéon de las desmogleinas en
la epidermis (2). La Dsg-3 se encuentra principalmente
en la parte basal y suprabasal, y la Dsg-1 se expresa su-
perficialmente con mayor intensidad, encontrandose poco
en las mucosas (3). Estas proteinas se equilibran de tal
forma que si se encuentran autoanticuerpos contra la Dsg-
3 en la piel, la Dsg-1 compensa la pérdida de su funciéon
manteniendo los queratinocitos unidos con formaciéon de
minimas ampollas. Sin embargo, la Dsg-1 es muy escasa
en las mucosas, por lo cual los anticuerpos contra la Dsg-
3 siempre causan vesiculas en esta area, evidenciando la
falta de compensacion en tal localizacion (3).

Lo usual es que el pénfigo se manifieste con una sola de las
formas clinicas, la correspondiente al perfil inmunolégico
del individuo que sufre la enfermedad. Sin embargo, en
este caso ocurrio la superposicion de las dos variantes en
una misma localizacién, a diferencia de casos previamente
reportados donde se han descrito las dos enfermedades
en el mismo paciente pero en diferentes localizaciones (2,
4, 5). Esta coexistencia se podria explicar por el hecho de
que el suero de PV reacciona positivamente con antigenos

Figura 6. Biopsia de lesién del tronco. Se observan en un mismo campo vesiculas
con acantolisis suprabasal en el extremo izquierdo del campo y una vesicula con
acantolisis subcérnea en el centro del mismo. Aumento 2.5X, Hematoxilina-Eosina
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de PF hasta en 64% de los casos (4), sin embargo, llama la
atencion que la paciente que presentamos no tuvo inicial-
mente las lesiones en la mucosa oral caracteristicas de PV
hasta que en el estudio histopatologico se identificaron las
ampollas suprabasales tipicas de PV.

La inmunofluorescencia de ambos tipos de pénfigo se ca-
racteriza por la presencia de depésitos de inmunoglobulina
G, fraccion del complemento C3, o ambos, en la superficie
de los queratinocitos en un patrén reticular. Sin embargo, es
importante anotar que este método no es positivo en todos
los casos, por lo cual se han estudiado otras técnicas como
el ensayo inmunoabsorbente ligado a enzimas, o ELISA por
sus siglas en inglés, que podrian ser méas sensibles y espe-
cificas para el diagnostico de la enfermedad (6). Esta técnica
permite evaluar la presencia de autoanticuerpos contra los
dos tipos de desmogleinas, y tiene una sensibilidad de 90%
y especificidad de 95%, lo cual implica un diagnéstico mas
preciso por medio de la misma (7).

En la literatura se encuentran algunos casos reportados de
transicion de una variante de pénfigo hacia otra, especial-
mente de PV a PF (6,8). No obstante, en este caso el cuadro
clinico fue agudo y no hubo un periodo de latencia entre
la presentacién de ambas manifestaciones. Se ha sugerido
que el cambio fenotipico de las lesiones esta relacionado
directamente con una transicion del perfil inmunolégico,
ocurriendo un viraje en la produccion de autoanticuerpos
contra Dsg-1 a Dsg-3 y visceversa, tal cambio se ha demos-
trado por ELISA vy puede tener relacién con el fenébmeno
de dispersion de epitopes (9). Asi, con el dafo inducido
por los autoanticuerpos contra una de las desmogleinas se
expondria la otra, que normalmente se encuentra “oculta”
del sistema inmune, generando una sensibilizacién con pro-
ducciéon de autoanticuerpos diferentes (8).

El tratamiento de los pénfigos incluye mdltiples medica-
mentos inmunosupresores e inmunomoduladores como
los glucocorticoides tépicos y sistémicos, la azatioprina,
el mofetil micofenolato, la ciclosporina, la sulfasalazina, la
pentoxifilina, la diamino-difenil sulfona, la inmunoglobuli-
na humana intravenosa (IGIV) y la plasmaféresis (9). En
algunos casos se ha usado rituximab, anticuerpo monoclo-
nal anti CD20, con resultados favorables, especialmente
cuando se inicia de forma temprana (10).

Conclusion

Reportamos el caso de una paciente con presentacion
simultinea de pénfigo folidceo y pénfigo vulgar, una
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asociacion de baja incidencia con pocos casos informados
en la literatura, que pone de manifiesto las complejas
interacciones inmunologicas que desencadenan la
aparicion de las lesiones ampollosas en esta enfermedad
y como multiples factores pueden estar involucrados en
su desarrollo.
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