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Resumen

Introduccion: Hoy en dia el pénfigo vulgar es considerado como un grupo heterogéneo de trastornos
ampollosos autoinmunes, caracterizados por la separacion subepitelial y el depdsito de inmunoglobulinas
y factores del complemento a lo largo de la zona de la membrana basal. Objetivo: Explicar el comporta-
miento de esta patologia y poder orientar al paciente, y si no se encuentra con el adiestramiento adecuado;
entonces tener la capacidad de diagnosticar y dar un tratamiento oportuno. Presentacion del caso: Pa-
ciente femenina de 54 afios de edad que acude a consulta al Centro Médico de especialidades Carlos
Darwin en Zacatecas, México, solicitando atencion del especialista en periodoncia referido por el area de
gastroenterologia. La paciente manifiesta: ardor en encias y lengua, dolor y malestar en boca, recurrencia
frecuente de tlceras en piso de boca cerca del frenillo lingual, asi como en fondo vestibular en la arcada
inferior; con evolucion de 5 anos; debido a que no habia sido diagnosticado con los odontélogos consulta-
dos. Conclusiones: El pénfigo vulgar es una enfermedad autoinmune e idiopatica que requiere una
atencion interdisciplinaria (periodoncia y patologia), ya que tiene una serie de manifestaciones bucales
que no estan asociadas a placa; posee una incidencia baja por lo que su diagnostico suele ser complejo,
asi como si no es atendido oportunamente tiene un prondstico sombrio en un tiempo de 5 anos.
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Abstract

Introduction: Nowadays, pemphigus vulgaris is considered a heterogeneous group of autoimmune blis-
tering disorders characterized by subepithelial separation and deposition of immunoglobulins and com-
plement factors along the basement membrane zone. Objective: To make known the existence of this
type of pathology and to be able to orient the patient and if he/she does not have the adequate training;
then to have the capacity to diagnose and give a timely treatment. Case presentation: A 54-year-old
female patient came to the Medical Center of specialties requesting attention from the specialist in pe-
riodontics referred by the gastroenterology area. The patient manifests: burning gums and tongue, pain
and discomfort in the mouth, frequent recurrence of ulcers on the floor of the mouth near the lingual fren-
ulum, as well as in the vestibular fundus in the lower arch; with an evolution of 5 years; because it had not
been diagnosed with the dentists consulted. Conclusion: Pemphigus vulgaris is an autoimmune and idio-
pathic disease that requires interdisciplinary care (periodontics and pathology), since it has a series of oral
manifestations that are not associated with plaque; it has a low incidence, so its diagnosis is usually com-
plex, and if it is not treated in a timely manner, it has a bleak prognosis within 5 years.
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Introduccion

El pénfigo en 1791 fue descrito por Wickman
como una enfermedad ampollosa. Afios
después en 1881, Auspitz describe que
histologicamente presenta desaparicion de los
puentes intercelulares de los queratinocitos,
llamando a este fenomeno ‘“‘acantalosis”; pero
hasta 1943 con Darier y Civatte fue que le
dieron importancia diagnostica. Hoy en dia se
le considera como un grupo heterogéneo de
trastornos ampollosos autoinmunes, caracteri-
zados por la separacion subepitelial y el
deposito de inmunoglobulinas y factores del
complemento a lo largo de la zona de la mem-
brana basal (Salgado, Echeverria, & Ruiz,
2010; Hardy, Perry, & Pingree, 1971).

Esta enfermedad suele acompaiiarse de otros
signos clinicos caracteristicos, como gingivitis
descamativa y erosiva, sialorrea, halitosis,
formacién de costras pardas que afectan al
es6fago, genitales y mucosa conjuntival.
(Hargitai, 2018). Su incidencia anual es del
0.1 — 0.3% casos por 100000 personas por
ano, la edad en donde se han encontrado mas
casos es de los 40 — 60 afios de edad, con una
ligera predileccion en el sexo femenino. (SC,
Nasser , Payne, & Stoopler, 2019)

Las etiologias descritas mayormente en las
bibliografias se encuentran: traumatismos,
radiacién ionizante, estrés, uso frecuente de
cocaina y marihuana, exposicién a ciertos
virus, uso frecuente de algunos farmacos (de
tipo tiol, penicilamina, captopril, cefalospori-
nas, piroxicam, enalapril, rifampicina vy
AINES), aunque esta enfermedad es de base
autoinmune en la mayoria de los casos. (SC,
Nasser , Payne, & Stoopler, 2019) (Boza,
Oreamuno, & Gonzalez Quezada , 2021)

El diagnostico clinico se basa en al menos
cuatro criterios:

I. Presencia de una vesicula o proceso ampo-
lloso que involucre la membrana de muco-
sas

II. Histologia de la lesion, que muestra la

presencia de una ampolla subepitelial como un

infiltrado inflamatorio compuesto de neu-

trofilos, entre otras células inflamatorias.
III. Presencia de deposicion lineal continua
de anticuerpos IgG, IGA y/o C3 especificos a
lo largo de la membrana basar en el estudio de
inmunofluorescencia directa (IFD) de biopsia
perilesional.

IV. Deteccion de anticuerpos IgG e IgA
contra la membrana basal en el suero me-
diante pruebas de inmunofluorescencia indi-
recta. (Maricel, Gleidis, & Beatriz, 2021;
Chan, Ahmed, & Anhalt, 2002)

El objetivo de este reporte de caso es explicar
el comportamiento de esta patologia y poder
orientar al paciente, y si no se encuentra con
el adiestramiento adecuado, entonces tener la
capacidad de descartar un diagnostico y
canalizarlo a un tratamiento oportuno con el
especialista.

El presente reporte es de vital importancia ya
que es necesario dar a conocer que existe este
tipo de patologia por lo que, es importante
conocer los antecedes de cada paciente y
descartar la posibilidad de este tipo de pade-
cimiento porque su incidencia es relativa-
mente baja; y por lo mismo, lo hace dificil el
diagnosticar y tratarlo dentro del gremio
odontologico desconociendo asi que estos
pacientes tendran un pronostico sombrio si no
reciben el tratamiento oportuno y certero.

Presentacion de caso

Paciente femenina de 54 afos de edad, acude
a consulta al Centro Médico de Especiali-
dades Carlos Darwin en la ciudad de Zacate-
cas, especificamente solicitando atencion del
especialista en periodoncia, referido por el
area de gastroenterologia; venia de intercon-
sulta médica con previa endoscopia por lo que
se encuentra bajo tratamiento gastroente-
rologico con omeprazol y Flagenace debido a
un diagnoéstico con ulcera gastrica. La pa-
ciente manifiesta sintomas bucales como:
ardor en encia y lengua, dolor y malestar en
boca, recurrencia frecuente de ulceras en piso
de boca cerca del frenillo lingual, asi como en
el fondo vestibular de la arada inferior, con
una evolucion de cinco anos.
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La paciente informa que consulto a diferentes
odontdlogos durante el periodo desde que
inici6é la aparicion de los sintomas bucales,
pero que no obtuvo orientacion ni solucion a la
problematica y solo le hacian limpiezas den-
tales. De manera rutinaria en su trabajo se le
solicitan cada 6 meses exdmenes de andlisis
clinico en sangre como: biometria hematica,
quimica sanguinea, tiempos de protrombina y
triglicéridos; los resultados son normales
segun los parametros marcados, ademas mani-
fiesta que la tension arterial es siempre relati-
vamente baja.

El examen intraoral reveld zonas eritematosas,
pérdida del puntilleo de céascara de naranja,
sangrado a la palpacion limitado a la encia
adherida mandibular y en piso de boca, justo a
lo largo del frenillo lingual se encuentra una
utlcera muy dolorosa de aproximadamente
7mm de longitud; se procede a hacer el sondeo
periodontal, no se encontraron valores signifi-
cantes por lo que se descarto la posibilidad de
presencia de bolsas periodontales, se muestra
un moderado acumulo de biofilm debido a la
deficiencia de higiene bucal, que se asocia al
ardor y dolor que refiere la paciente, siendo la
causa que impide llevar a cabo un cepillado
correcto, (imagen 1).

e .
Imagen 1 Fotografia inicial en oclusion

Se realiz6 una biopsia incisional gingival obte-
niendo el tejido de la cara vestibular co-
rrespondiente al incisivo central y lateral infe-
riores izquierdo, y se sometid a un estudio de
histopatologia directo. El estudio histolégico
demostr6 una lesion benigna de extirpe
inflamatoria cronica, con dafo intraepitelial
correspondiendo a un epitelio plano estratifi-
cado no queratinizado, con formacién de
ampollas por pérdida de cohesividad y presen-

cia de células globosas de Tzank, la lamina
propia conformada por tejido conjuntivo laxo
de disposicion irregular, mostrando infiltrado
inflamatorio linfo-plasmocitario severo y
difuso (Imagen 2 y 3).

Con base en los hallazgos clinicos e histologi-
cos se establecio el diagnostico de pénfigo
vulgar. Por lo que se indica un tratamiento con
corticoesteroide (clobetasol) y antimicotico
(nistatina); asi como eliminacion de placa
supragingival y refuerzo de control de placa
(personal). Se mantiene en observaciéon me-
diante la valoracion periodontal, con atencion
en el control de biofilm, asi como la evolucioén
de las lesiones autoinmunes gingivales.

Imagen 2. Pérdida de solucién de continuidad, ampolla intrae-
pitelial de la camada basal del epitelio adherido al conjuntivo
subyacente

Imagen 3 Células globosas de Tzank
Discusion

En el pénfigo se pueden distinguir dos va-
riantes principales, el vulgar y el foliaceo, pero
al momento de que las vesiculas ampollosas se
encuentran en cavidad bucal, se puede descar-
tar el pénfigo folidceo (ya que éste no se
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presenta en mucosas). Al momento de hacer la
exploracion intrabucal, las lesiones suelen ser
eritematosas, con edema, ulcerativas y doloro-
sas; por lo que se deben tener como diagnosti-
co diferencial penfigoide ampolloso, eritema
multiforme, gingivitis descamativa, etc., y lo
que nos va a dar el diagnostico certero es el
estudio histopatologico de la lesion, en el que
se debe observar acantalosis, formacion de
vesiculas intraepiteliales, células de Tzank, y
lo particular en este caso es que ademas en la
lamina propia (conformada por tejido con-
juntivo laxo de disposicion irregular habia
infiltrado inflamatorio linfo-plasmocitario).
(Gonzalez V., et., al. 2017)

Otro aspecto al momento de estar haciendo la
exploracion intrabucal son los signos especifi-
cos para pénfigo vulgar, que son el signo de
Nikolski, en el que mediante la aplicacién de
traccion o de hacer pequenas presiones alrede-
dor de la ulcera se evidenciara el
despegamiento epidérmico, y el signo de
Asboe — Hansen, en el que cuando se aplica
una presion vertical sobre la lesion traducira
un aumento del diametro de la misma. Al
momento de realizarlo en la lesion que
presentaba el paciente el signo de Nikolski fue
mas evidente que el de Asboe - Hansen. En el
instante se pudo descartar el diagnostico de
pénfigo foliaceo, ya que este se presenta
mayormente en el cuero cabelludo, cara y
tronco, nunca en mucosa. (Carvajal, Jimenez ,
& Blanco, 2018; Diaz, 2021)

Inmunoldégicamente en el pénfigo se producen
anticuerpos contra antigenos localizados en
los desmosomas de los queratinocitos, hacien-
do que se rompa la adhesiéon intracelular, los
anticuerpos que participan en esta condicion
son fundamentalmente los IgG (IgG1, 1gG2,
IgG3 e IgG4), esto en cuanto a la respuesta
humoral; en cuanto a la respuesta celular, se
asocia con las moléculas de HLA clase II
(DR4, DR14) que facilita la presentacién de
péptidos de la desmogleina a clones de los
linfocitos TCD4+, que van a secretar citoqui-
nas Th2 (Il -4, 11— 6, I1 — 10), provocando que
se medie la produccion de anticuerpos por las
células B. (Matos Cruz & Bascones Martinez,
2009)

En términos histologicos las ampollas del
pénfigo wvulgar se localizan a nivel supra
basal; mientras que las del foliaceo se encuen-
tran en capas mas superficiales de la epider-
mis, a nivel de la espinosa o granulosa. Segun
la bibliografia se visualizan cambios ultra-
estructurales caracterizados por pérdida de
desmosomas, disminucién del tamafio y cam-
bios estructurales de los mismos secundarios
a la pérdida de desmogleinas (1 y 3); también
se encuentran estructuras de doble membrana,
desmosomas divididos con o sin fibras de
colageno adheridas y retraccion de filamentos
de queratina. En el estudio histopatoldgico de
este caso se encontr6 todos los signos descri-
tos en la bibliografia, ademas de un infiltrado
inflamatorio linfo-plasmocitario que estaba
en la lamina propia conformada por tejido
conjuntivo laxo de disposicidon irregular,
ampollas que ocasionaban la pérdida de cohe-
sividad y lo mas destacable la presencia de
células de Tzank. Por lo que es importante
analizar tanto la clinica como la histologia
para llegar a dar un diagndstico correcto y
tratamiento oportuno. Ya que los cambios
histologicos no son tan mencionados en la
bibliografia. (Gonzalez V., Cordero, Domin-
guez , & Méndez , 2019)

Diversas bibliografias mencionan que el obje-
tivo del tratamiento es Inducir la remision de
la enfermedad y la re - epitelizacion completa,
para después entrar en tratamiento de manten-
imiento. La piedra angular del tratamiento son
los esteroides sistémicos; las guias Europeas
de Dermatologia y Venereologia recomien-
dan dosis iniciales de prednisona de 0.5 - 1.5
mg/kg/dia y en caso de no haber control a las
2 semanas debera incrementarse a 2 mg. Sin
embargo, esto es un tratamiento paliativo, el
tratamiento farmacolégico por excelencia se
da con sustancias llamadas “drogas adyuvan-
tes, que funcionan como inmunomoduladores
no especificos, como la azatioprina que se
recomienda en dosis de 1 - 3 mg /kg cada 24
horas dividido en tres dosis por 6 semanas; o
metotrexato que se recomienda en dosis de
0.5 - 1 mg/ kg cada 24 horas por 6 meses; en
el caso se dio solo tratamiento paliativo
debido a la inconsistencia de la paciente y
también porque se va a referir con el
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inmunologo. (Carvajal, Jimenez , & Blanco,
2018; Sanchez & Ledn, 2006)

El tratamiento con corticoides se debe evitar
las altas dosis y el tiempo prolongado, evitar
tiempos adyuvantes con agentes inmunosupre-
sores como la azatioprina, -ciclosporina,
metotrexato 'y nuevos con micofenolato
mofetil o el tacrolimus como alternativas
inmunosupresoras en monoterapia o terapia
combinada con bajas dosis de corticoides. Con
el objetivo de reducir los anticuerpos que
producen el dafio tisular. Actualmente no
existe un tipo especifico de supresor de anti-
cuerpos antidesmoglobina. Por lo tanto se da
inmunosupresiéon no especifica. Ademaés de
que, para las lesiones localizadas en encia se
pueden administrar corticoides en férulas
oclusales. (Jimenez & Diaz, 2004; Khalar,
2018)

Conclusion

El pénfigo vulgar es una enfermedad que se
presenta en cavidad bucal que tiene una mayor
relevancia que la que los pacientes suelen
darle, ya que inicia con alteraciones
estomatologicas que surgen levemente pero
que pueden evolucionar a condiciones sistémi-
cas, y estas vesiculas pueden representar enti-
dades con compromiso sistémico, puede pasar
por desapercibida o ignorada en primer instan-
cia, ya sea porque el paciente no considera la
sintomatologia importante, o porque el médico
que ha hecho la revision no cuenta con la
capacidad suficiente para tener un diagnostico
presuntivo, lo que va a inducir a su agra-
vamiento.

Es por eso que la atencion interdisciplinaria es
de vital importancia, ya que en un primer
momento se requiere la atencion de en este
caso el area de periodoncia para hacer una
exploracion intrabucal y dar un diagnostico
presuntivo y diferencial, pero también se
necesita del area de patologia ya que es la que
mediante el estudio histopatologico de la(s)
lesion(es) que se hayan encontrado va a deter-
minar el diagndstico certero, y va a permitir al
médico tratante dar un tratamiento oportuno,

mejorando el pronostico del paciente.

En primer instancia, se deben eliminar las
condiciones que pueden favorecer a la
inflamacion local, el desarrollo de lesiones
ulcerativas y el avance de los sintomas, como
en este caso lo es el biofilm supra e infra gingi-
val, como odont6logos el tratamiento farma-
cologico que se puede dar es meramente palia-
tivo, pero siempre hay que atacar la etiologia
de la enfermedad para que el pronostico del
paciente no sea sombrio, es por eso, que en
este tipo de enfermedades se recomienda
siempre remitir al inmunodlogo por la naturale-
za de la misma.
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