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Pénfigo vulgar de la infancia, a proposito de un caso
Childhood pemphigus vulgaris, a case report
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RESUMEN

Elpénfigo vulgar es una enfermedad crénica que se caracteriza
por ampollas flaccidas y erosiones, causadas por un fenémeno
autoinmune con autoanticuerpos inmunoglobulina G
circulantes contracomponentes dela epidermis. Su presentacién
enlainfancia es altamente infrecuente; representa el 1,4%-2,9%
de todos los casos de pénfigo vulgar.

Presentamos un caso de pénfigo vulgar en una nifia de 12
anos, que implic6 un desafio en su diagnéstico y terapéutica.
Palabras clave: pénfigo vulgar, nifios.

ABSTRACT

Pemphigus vulgaris is a chronic disease that is characterized
by flaccid blisters and erosions, caused by immunoglobulin
G autoantibodies against epidermal components. It is highly
unusual in the pediatric population; it represents the 1.4 -2.9%
of the total cases.

We present a case of pemphigus vulgaris in a 12 year old girl,
which has implied a challenge both in its diagnosis and in its
treatment.
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INTRODUCCION

Pénfigo es un término que se aplica a un
grupo de enfermedades ampollares de origen
autoinmune, graves y cronicas, que comprometen
la piel y las mucosas.

Esta entidad puede clasificarse en pénfigo
vulgar, folidceo, inducido por farmacos, pénfigo
inmunoglobulina A (IgA) y paraneoplasico.'
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El pénfigo vulgar es una enfermedad ampollar
crénica, potencialmente mortal, muy infrecuente
en pediatria.

Se realiza la presentacion de este caso clinico,
debido al desafio que representa su sospecha y
diagndstico para el dermatélogo pediatra y que
obliga a un abordaje multidisciplinario tanto en
el manejo clinico como terapéutico.

CASO CLINICO

Paciente de sexo femenino de 12 afios
previamente sana que consulté en otra institucion
por erosiones en la mucosa oral, que fueron
interpretadas como de causa herpética y recibié
aciclovir por 2 meses sin mejoria.

Consult6 en nuestro Hospital por la progresion
de las lesiones a la piel y refiri6 un descenso de
5 kg de peso debido a odinofagia. Al momento
del examen fisico, se observaban erosiones en la
mucosa oral y genital intensamente dolorosas;
en la piel, ampollas fldccidas con contenido
seroso, erosiones y costras distribuidas en forma
generalizada con predominio en la cara, el tronco,
la regién periumbilical, los pliegues inguinales
y el dorso (Figuras 1, 2 y 3). El signo de Nikolsky
era positivo. Con los diagnésticos presuntivos
de: pénfigo paraneopldsico, vulgar, penfigoide
ampollar, dermatitis herpetiforme y enfermedad
de Behget, se realiz6 una biopsia cutdnea,
inmunofluorescencia directa (IFD) de piel sana
perilesional e inmunofluorescencia indirecta (IFI).
También se solicitaron exdmenes complementarios
de laboratorio e imégenes. Se decidi6 su internacion
para el diagnostico y el tratamiento, y se solicitd
la interconsulta con los servicios de Cuidados
Paliativos y Nutricién para el manejo del dolor y la
recuperacion de su estado nutricional.

En la histopatologia, se evidencié epidermis
con ampolla suprabasal con células acantoliticas
y células basales adheridas a la membrana
basal separadas entre si con disposicién en
“hilera de lapidas”. La IFD revel6 depésito
de inmunoglobulina G (IgG) granular fino
intercelular focal epidérmico “en encaje” (Figura 4)
y la IFI, anticuerpos antipiel IgG positivo patrén
intercelular 1/80. El resto de las determinaciones
analiticas y de imagenes fueron normales.
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Se arrib¢ al diagnoéstico de pénfigo vulgar
y se inici6 un tratamiento con 1 mg/kg/dia de
prednisona. Luego de una semana, la paciente
desarrollé lesiones corneales, por lo que se
aumento la dosis a 2 mg/kg/dia. Con buena
respuesta terapéutica, fue dada de alta.

A los 20 dias, consulté por empeoramiento
de las erosiones en la mucosa genital y en la
cavidad oral, con nuevas lesiones cutaneas en
el toérax, el tronco y el abdomen. Se decidié
su reinternacién; se indicaron 3 pulsos de
30 mg/kg/dia de metilprednisolona y se inicié
el tratamiento con 3 mg/kg/dia de azatioprina.
Debido a no presentar la mejoria clinica esperada,
se administraron 2 g/kg de IgG endovenosa
en 48 h. La paciente present6 mejoria clinica
completa de las lesiones cutdneas y parcial
de las mucosas. Actualmente, contintia en
seguimiento multidisciplinario y tratamiento de
forma ambulatoria con prednisona en descenso,
azatioprina e IgG endovenosa mensual.

DISCUSION

El pénfigo vulgar es una enfermedad crénica
que se caracteriza por ampollas flaccidas y
erosiones, causadas por un fenémeno autoinmune

FiGura 1. Erosiones en la mucosa oral antes y después del
inicio del tratamiento con corticoides

FiGuURa 2. Erosiones en la mucosa genital antes y después
del inicio del tratamiento con corticoides

con autoanticuerpos circulantes contra
componentes de la epidermis.

La media de edad de aparicion es de 50-60 afios.
Su incidencia es variable, estimada en 1 por cada
100000 habitantes por afio.? En la infancia, es
infrecuente; representa el 1,4%-2,9% de todos los
casos de pénfigo vulgar.® La edad promedio de
presentacion son los 12 afios y la relacion hombre-
mujer es 1:0,96. Esta forma de presentacion es
la més frecuente en la infancia, a excepcion del
pénfigo endémico en Brasil.* Esta descrito el mejor
pronodstico en los nifios que en los adultos, y es
decisivo el diagnoéstico y el tratamiento temprano.

Con respecto a la patogenia, lo que la
caracteriza es el hallazgo de autoanticuerpos
IgG contra antigenos especificos, llamados
desmogleinas 1 y 3, presentes en la superficie
de los queratinocitos, cuya funcién es permitir
la adherencia entre ellos. Por lo tanto, estos
autoanticuerpos producen pérdida de la
union intercelular y causan la formacién de
ampollas evidenciada histopatolégicamente por
acantolisis.'

Ficura 3. Ampollas con contenido seroso, erosiones y
costras hemiticas en el dorso antes y después del inicio del
tratamiento con corticoides

FiGURA 4. Histopatologia: epidermis con ampolla
suprabasal con células acantoliticas y células basales
adheridas a la membrana basal separadas entre si con
disposicion en “hilera de ldipidas”; inmunofluorescencia
directa: deposito de inmunoglobulina G granular fino
intercelular focal epidérmico (en encaje)
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Las lesiones cutdneas se suelen localizar
en zonas seborreicas, como la cara, el cuero
cabelludo, el cuello, el esterndn, las axilas, la
ingle, zona periumbilical y zonas de presién,
como la espalda. Se presentan como vesiculas
o ampollas sobre placas eritematosas o piel de
aspecto normal. El paciente puede experimentar
prurito, dolor o malestar local. Presentan signo
de Nikolsky y de Asboe-Hansen positivos. El
contenido de la ampolla, al principio, es claro,
pero puede volverse turbio, hemorréagico e,
incluso, seropurulento. Cuando se rompe, puede
dejar una erosién o una costra y darle un aspecto
polimorfo a las lesiones."

En esencia, todos los pacientes con pénfigo
vulgar tienen compromiso mucoso, y es frecuente
que esta sea la forma de presentacién inicial.! El
hallazgo clinico mas comtin son las erosiones,
y es raro encontrar una ampolla intacta, ya que
se rompen con facilidad. Estas son dolorosas y
se curan muy lentamente, lo que puede llevar
a la disminucién de la ingesta de alimentos y
el descenso de peso. Otras superficies mucosas
también pueden estar afectadas, como la ano-
genital, oftalmica, nasal, faringea, laringea y
esofagica.

En nifios con erosiones crénicas en la mucosa,
aun sin lesiones en la piel, se deberia considerar el
pénfigo como un diagnéstico diferencial.®

El diagnéstico se confirma con el examen
histolégico y los estudios de IFD e IFL

En la anatomia patolégica, el hallazgo
caracteristico son las ampollas intraepidérmicas
de localizacién suprabasal. Las células basales
separadas entre si permanecen unidas a la
membrana basal con el consiguiente aspecto de
“fila de piedras o lapidas”.®

En las pruebas de IFD, se observa IgG y
complemento unidos a las zonas intercelulares
de la epidermis, lo que le da un aspecto en “panal
de abeja”

La IFI del suero del paciente muestra
anticuerpos IgG antidesmogleina 1 y 3 que se
unen a los espacios intercelulares. Los niveles de
anticuerpos circulantes se correlacionan con la
actividad de la enfermedad.®

Los diagnosticos diferenciales para tener en
cuenta son el pénfigo paraneoplasico, penfigoide
ampollar, dermatitis herpetiforme y enfermedad
de Behget.

El pénfigo paraneoplasico suele presentar un
compromiso mucoso importante con erosiones
dolorosas y costras, con mayor frecuencia, la
oral. En la piel, ampollas, lesiones similares al

eritema multiforme y erupciones liquenoides. La
anatomia patolégica se caracteriza por ampollas
intraepidérmicas suprabasales; la IFD, depdsito
lineal de IgG o C3 en la unién dermoepidérmica;
y la IFI es positiva para autoanticuerpos
antiplaquina. Se asocia a neoplasias, como linfoma
no Hodgkin, leucemia linfocitica crénica, timoma
y enfermedad de Castelman.’

El penfigoide ampollar suele comenzar como
placas urticariales o eritematosas pruriginosas que
evolucionan a ampollas tensas. El compromiso
mucoso oral se observa en el 25% de los pacientes.
La anatomia patoldgica se caracteriza por
ampollas subepidérmicas y la IFD, depésito de
C3 e IgG en la lamina lticida de la zona de la
membrana basal.

La dermatitis herpetiforme es una enfermedad
papulovesicular que se asocia en el 75%-90% de
los pacientes a enfermedad celiaca. Las lesiones se
caracterizan por papulas y vesiculas, en ocasiones,
ampollas, muy pruriginosas, que suelen
agruparse y tienen una distribucién simétrica.
Presenta anticuerpos IgA antitransglutaminasa
y antiendomisio positivo. El hallazgo
histopatolégico son microabscesos papilares y,
en la IFD, IgA granular en la membrana basal.®

La enfermedad de Behget es un trastorno
multisistémico crénico caracterizado por
ulceraciones orales y genitales recurrentes y
panuveitis bilateral. En la piel, las manifestaciones
son variadas: foliculitis, vesiculas, lesiones
acneiformes, fortinculos, abscesos y purpura. El
signo de patergia (hipersensibilidad cuténea)
es tipico. Suelen tener compromiso sistémico
articular, gastrointestinal, neurolégico y renal. El
diagndstico se basa en criterios clinicos.

El tratamiento de eleccién en el pénfigo
vulgar son los corticoides sistémicos, de forma
oral, generalmente, con prednisona en dosis
altas (0,5-1,5 mg/kg/dia).® Estos se pueden usar
solos o combinados con inmunosupresores. Los
mas utilizados en pediatria son la azatioprina
(2-4 mg/kg/dia, hasta 100-300 mg al dia)” y el
mofetilmicofenolato (2-3 g/dia).>® Otras drogas
descritas son la ciclofosfamida por via oral
(1-3 mg/kg/dia), la ciclosporina (5 mg/kg/dia),
la dapsona (1,5 mg/kg/dia) y el metotrexate
(10-20 mg/semana).*>”

Para los casos de pénfigo grave que no
responden a la combinacién de corticoides
e inmunosupresores, estd descrito el uso de
plasmaféresis o IgG endovenosa.*”

Actualmente, el rituximab, un anticuerpo
monoclonal dirigido contra el antigeno CD20 de



€460 / Arch Argent Pediatr 2016;114(6):e457-e460 / Presentacion de casos clinicos

los linfocitos B, ha sido propuesto para aquellos
casos refractarios a los corticoides.?*!°

Es importante también tener en cuenta el
control nutricional, la analgesia, la higiene y la
curaciéon de heridas.®
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