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RESUMEN

Se realiz6é una revision bibliogréafica sobre pénfigo vulgar, utilizando varias bases de
datos como: LIS, MEDLINE, COCHRANE, LILACS, SeCimed; con el objetivo de
actualizar la informacion sobre esta patologia, en cuanto a: prevalencia, signos y
sintomas mas frecuentes, morfologia, métodos diagnésticos que se emplean y
tratamiento. Esta enfermedad cutaneo-mucosa, no es muy frecuente en nuestro
pais (0.1 %-0.5%); sin embargo, es la forma mas habitual y grave de los pénfigos.
Se presenta con mayor frecuencia en la cuarta y sexta década de la vida, siendo
extrafa en nifios. No tiene predileccidn ni por el sexo ni por la raza, su etiologia no
esta definida, aunque se asocia con trastornos inmunoldgicos. Se caracteriza por la
aparicion de ampollas relativamente tensas, en piel y mucosas, las cuales
posteriormente se rompen y forman erosiones de superficies maceradas,
recubiertas con material blanquecino y muy dolorosas. En las mucosas se pueden
extender a labios, faringe y laringe, dificultando la ingestién de alimentos, haciendo
que los pacientes se debiliten, y junto con la pérdida de electrolitos a través de las
lesiones de piel, puedan llevarlo a la muerte. Lo que motivé esta revision fue que
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generalmente, se presenta primero en la boca, por lo que es de suma importancia
que el estomatélogo esté familiarizado con la enfermedad, a fin de diagnosticarla y
tratarla precozmente, haciendo que el tratamiento sea mas sencillo y, por lo tanto,
menos doloroso y molesto al paciente.

Palabras clave: Pénfigo, Pénfigo Vulgar. Lesiones dermatolégicas.
ABSTRACT

It was carried out a literature review on vulgar pemphigus, using several databases
like: LIS, MEDLINE, COCHRANE, LILACS, SECIMED; with objective of modernizing
information on this pathology, as for: prevalence, signs and more frequent
symptoms, morphology, diagnoses methods that are used and treatment. This
mucous coetaneous illness isn” t very frequent in our country (0.1% -0.5%)
however it”s most usual and serious pemphigus variety. It” s presented with more
frequency between fourth and sixth decade of life, being uncommon in children. It
haven't predilection neither for genre neither for race, their etiology is not defined,
although it associates with immunologic dysfunctions. It”s characterized by
appearance of relatively tense bladders, in skin and mucous, forming erosions of
macerated surfaces, whitish covered and very painful material later. In mucous
ones they can extend to lips, pharynx and larynx, hindering ingestion of foods,
making patients to weaken, and together electrolytes through the skin lesions, they
can take it to death. What motivated this revision was that generally, it”s
presented first in mouth, for what is of supreme importance that deontologist is
familiarized with illness, in order to diagnose it and to treat precociously, making
treatment simple and therefore less painful and bother patient.

Key words: Pemphigus. Vulgar Pemphigus. Dermatological Injure

INTRODUCCION

El nombre Pénfigo deriva del griego: pemphix = ampolla. Corresponde a un grupo
de enfermedades autoinmunes, ampollosas, crénicas de la piel, que se caracterizan
por el desarrollo de ampollas intraepidérmicas con autoanticuerpos, dirigidos contra
la superficie celular de los queratinocitos, y causan pérdida de la adhesion entre las
células epidérmicas; este fendmeno es conocido como acantolisis. Los anticuerpos
en el Pénfigo son de clase IgG y subclase 1gG; e 1gG, y tienen como blanco
molecular un componente normal de los desmosomas, la desmogleina, que es la
encargada del mantenimiento de las uniones célula-célula. Existen diferentes
variedades clinicas de Pénfigos, podemos citar:

1- Pénfigo vulgar (L10.0): Es la forma mas grave del padecimiento, mas frecuente
entre 40 y 60 afios de edad; se inicia con ulceras dolorosas en la boca, que
evolucionan en un periodo de semanas o meses; la piel presenta ampollas flacidas
y fragiles que al romperse dejan una piel eritematosa y dolorosa. Frotando la piel
normal, es factible reproducir las ampollas, lo que se conoce como Signo de
Nikolsky.
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2- Pénfigo foliaceo (L10.2): Afecta a personas jovenes y ocasionalmente a nifios,
con ampollas superficiales, fragiles, localizadas en el cuero cabelludo, cara y tronco,
no existen lesiones bucales; hay una forma endémica en Brasil, llamada Fogo
Selvagem (L10.3); esta también el pénfigo foliAceo no endémico, llamado también
seborreico; es la forma mas benigna de la enfermedad, predominan-temente afecta
las areas seborreicas de cabeza, cara y tronco.

3- Pénfigo eritematoso (L10.4): Inicialmente llamado Sindrome de Senear-Usher;
se caracteriza por anticuerpos antiepiteliales asociados a anticuerpos antinucleares
y una banda fluorescente en la unién dermo-epidérmica.

4- Pénfigo vegetante (L10.1): Se caracteriza por lesiones en sitios de flexion,
generalmente son lesiones hipertréficas con ampollas en los bordes.

5- Pénfigo paraneoplasico: En este caso, los pacientes tienen pénfigo y una
neoplasia concurrente.

6- Pénfigo neonatal (LOO): Es un padecimiento transitorio que se presenta en hijos
de madres con pénfigo, que cursan con titulos altos de anticuerpos anti-epiteliales,
éstos cruzan la barrera placentaria y se depositan en la piel del recién nacido.

7- Pénfigo inducido por drogas (L10.5): Es raro; las manifestaciones son similares a
otras formas de pénfigo. Los farmacos més frecuentemente asociados son la
penicilina y el captopril.*?*

Por las caracteristicas de esta enfermedad y sus consecuencias, es de suma
importancia que sea diagnosticada precozmente por nuestros estomatélogos,
quienes deben estar capacitados para este fin; por lo que nos propusimos realizar
esta revision bibliografica, para actualizar la informaciéon en cuanto a su
prevalencia, signos y sintomas mas frecuentes, morfologia, métodos diagnésticos
que se emplean y tratamiento.

Caracteristicas de la revision

Los descriptores utilizados para llevar a cabo esta revision fueron: Pénfigo, Pénfigo
Vulgar, Lesiones dermatolégicas. Se revisaron 43 documentos, de los cuales se
utilizaron 22; la mayoria (75 %) fueron de los ultimos 5 afios. Las bases de datos
empleadas fueron: LIS (revistas biomédicas en formato digital), MEDLINE,
COCHRANE, LILACS, SeCimed (biblioteca virtual electrénica de las revistas cubanas
de Medicina). Durante la busqueda se incluyeron las publicaciones con las tematicas
siguientes: distribucion de la lesion de acuerdo con la edad y el sexo, factores
asociados con la entidad estudiada, morfologia y métodos diagnésticos mas
empleados, asi como signos y sintomas mas frecuentes, haciendo énfasis en los de
la cara y cavidad bucal; tratamiento de la misma. Se excluyeron los estudios
puramente histoldgicos y los dermatolégicos.

DESARROLLO

El Pénfigo Vulgar es una enfermedad crénica ampollar intraepidérmica rara, que se
presenta en piel y mucosas. Las ampollas aparecen de manera espontanea,
relativamente asintomaticas, las lesiones se extienden y las complicaciones de la
enfermedad originan gran toxicidad y debilidad.**?° Es poco frecuente, con un 0.1
% a 0.5 % de casos por cada 100 000 habitantes por afio; afecta por igual tanto a
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hombres como a mujeres, aunque existen autores que encontraron mayor
predileccién por el sexo femenino.® Se presenta casi de manera exclusiva en
adultos de edad madura o avanzada, en todas las razas y grupos étnicos. De no ser
tratada puede ser mortal, en dos meses a 5 afios. El Pénfigo Vulgar se inicia en
boca en mas de 60% de los casos. La lesion clasica del pénfigo es una ampolla de
pared delgada, que surge en piel o mucosa normal y se rompe con rapidez, pero
continda extendiéndose hacia la periferia y deja al final grandes areas sin piel o
mucosa. Un signo tipico de la enfermedad es que al provocar presiéon en un area al
parecer normal, origina la formacién de una nueva lesion; este fendmeno se le
Ilama Signo de Nikolsky y resulta de la separacion de las capas superior y basal de
la piel y mucosa. Es un trastorno autoinmunitario, en el cual el sistema inmune
produce anticuerpos contra proteinas especificas en la piel y membranas mucosas.
Estos anticuerpos producen una reaccién, que lleva a una separacion de las células
epidérmicas. Se desconoce la causa exacta de la activacion de estos anticuerpos
contra los tejidos del propio cuerpo; *® aunque se han observado, muy raras veces,
debido a reacciones medicamentosas; o puede ser un efecto secundario de
medicamentos para la presion sanguinea (inhibidores ECA) o agentes quelantes
(medicamentos como la Penicilina que elimina ciertos materiales de la
sangre).18’21’22

Los signos y sintomas mas frecuentes descritos en las diferentes investigaciones,
son, en primer lugar, la presencia de ampollas, Ulceras bucales o cutaneas, incluso
en ambas; en la piel pueden drenar, supurar y formar costras. En 60 % de los
casos, se presenta en boca como signo patognomonico de la enfermedad, con mas
frecuencia en: paladar, encias, en areas de traumatismos, a lo largo del plano
oclusal, pero también en la mucosa nasal y en la conjuntiva.®>***% 2122 En |a piel las
lesiones pueden observarse en zonas ano-genitourinaria, en zona palpebral, en la
piel de los dedos de las manos, cara, cuello, térax y pies.**?!

Los pacientes que presentan esta enfermedad, muestran toma importante del
estado general, por las pérdidas hidroelectroliticas, resultado de las extensas
erosiones cutaneas, que como ya se dijo anteriormente supuran, y por la dificultad
que tienen de ingerir alimentos, resultado de las lesiones bucales. Ademas de esto,
son frecuentes las complicaciones infecciosas sistémicas por penetracion de
gérmenes, a través de las lesiones de la piel y por la susceptibilidad, causada por la
accion inmunosupresora de su terapéutica. El paciente presenta sialorrea, disfagia,
halitosis y es muy frecuente encontrar lesiones costrosas y hemorragicas en cara
interna de los labios.*®?! Se debe realizar el diagnoéstico diferencial de las lesiones
bucales con otras lesiones de la boca: eritema multiforme, penfigoide benigno de
las mucosas, liquen plano ampollar, lupus eritematoso discoide, penfigoide cicatrizal
y dermatitis herpetiforme.*3?

La morfologia que presenta este pénfigo es prototipo de la hendidura suprabasal o
intraepitelial, que caracteriza todas las formas de pénfigo. La lesién patognomadnica
de este padecimiento es la acantdlisis. Las células acantoliticas adquieren forma
esférica por la ruptura de las uniones desmosdmicas y la retraccion de los
tonofilamentos. Estas células denominadas de Tzanck, se caracterizan por poseer
nucleos grandes e hipercromaticos. Existen métodos diagnoésticos que son
empleados precisamente para corroborar la clinica y dar un diagndéstico certero;
estos métodos son: Examen citolégico: el frotis obtenido por el raspado del fondo
de la ampolla, que deja ver la presencia de células acantoliticas; esta también el
Examen Histopatolégico que revela clivaje intraepidérmico acantolitico de
localizacion suprabasal; se observa también a lo largo del clivaje la presencia de
células acantoliticas; la biopsia es imprescindible para confirmar el diagndéstico de
pénfigo vulgar; Diagnéstico Inmunolégico: las pruebas de inmufluorescencia directa
e indirecta son muy Utiles, la técnica directa utiliza una biopsia del paciente para
demostrar la presencia de anticuerpos fijos en el tejido, descubre la presencia de
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deposito de anticuerpo del tipo IgG en patron de "red de pesca”; la técnica indirecta
utiliza el suero del paciente para demostrar la presencia de anticuerpos
circulantes.'®*%2! podemos entonces decir que el diagndstico definitivo se obtiene
sobre la base de las caracteristicas histoldgicas y los hallazgos de las pruebas de
inmunofluorescencia.?°?? Esta enfermedad, de no recibir tratamiento, es mortal, y
la causa mas comun es la infeccion generalizada, al penetrar microorganismos a
través de las lesiones. De recibir tratamiento el paciente, esto tiende a ser crénico
en la mayoria de los casos y los efectos secundarios pueden ser severos o
incapacitantes: osteoporosis, cistitis hemorragica, sangrado digestivo,
hiperglucemia, hipertensién, hepatotoxicidad, infeccién micdética, viral o bacteriana
secundaria de la piel, diseminacion de la infecciéon a través del torrente sanguineo,
pérdida de grandes cantidades de liquidos corporales, pérdida de electrolitos,
perturbaciones electroliticas.'®?"?2 Por todas las razones expuestas, es de vital
importancia el examen minucioso de las estructuras bucales, para detectar de
forma precoz esta enfermedad, evitar malestares en el paciente y el riesgo de
perder la vida; cualquier ampolla inexplicable debe ser examinada y seguida por el
estomatologo; prestar atencion a la anamnesis para detectar cualquier signo o
sintoma asociados con la aparicién de estas ampollas, como fiebre, sensaciéon de
malestar general, escalofrios, dolores musculares, articulares, presencia de nuevas
ampollas o tlceras.'®?*22

El tratamiento para los casos severos es similar al de las quemaduras graves, y
para esto puede ser necesario hospitalizar al paciente en una Unidad, ya sea de
quemados o de cuidados intensivos, con cuidados tépicos de las lesiones en la piel,
con sustancias astringentes. *® 22 E| objetivo es disminuir los sintomas y evitar las
complicaciones. Es probable que se necesiten liquidos intravenosos, elec-trolitos y
proteinas; en el caso de que las Ulceras intrabucales sean severas, entonces el
paciente debe ser alimentado por via intravenosa. Las tabletas anestésicas bucales,
pueden reducir el dolor ocasionado por las Ulceras, que puede ser de leve a severo.
Se indican antibidticos (particularmente minociclina y doxiciclina) y antimicéticos
para controlar o prevenir las infecciones. También se le administra a los pacientes
corticosteroides, medicamentos que contengan oro, antinflamatorios como dapsona
0 medicamentos inmunotepresores (como azatioprina, metotrexato, ciclosporina,
ciclofosfamida o mofetil micofenolato). En ocasiones, se utiliza inmunoglobulina
intravenosa.>'31%18:21.22 por |g general, las lesiones bucales son mas resistentes al
tratamiento que las cutaneas. Para el tratamiento de las lesiones descamativas, es
indispensable la aplicacién de esteroides topicos, la utilizacidon de colutorios
(peroxido de hidrégeno a 3%, diluido en agua, dos veces al dia) y anestésicos, asi
como la reduccién al minimo de todos los factores irritativos locales, manteniendo
una rigurosa higiene bucal, con un cepillo dental de cerdas blandas. ?° Si se
instituye el tratamiento solo cuando hay lesiones bucales, pueden utilizarse dosis
mas bajas del medicamento, por periodos mas cortos para controlar la enfermedad.
Es posible reducir la necesidad de esteroides sistémicos, en caso de pénfigo bucal,
utilizando las tabletas de prednisona que se disuelvan lentamente en la boca antes
de deglutirla, o mediante el uso de cremas de esteroides topicos potentes.® Una vez
que se controla el trastorno, el problema principal es que se requiere una terapia
por vida y deben enfrentarse los efectos secundarios, potenciales de los farmacos
empleados. *® El pénfigo es una enfermedad grave y de larga evolucién. Los
pacientes deben ser controlados periédicamente, hasta que se consiga la remision,
con el fin de reducir progresivamente los farmacos, hasta encontrar la dosis minima
suficiente para mantener al paciente libre de sintomatologia. En caso de
tratamiento inmunosupresor, se realizaran controles analiticos periédicos de
hemograma, funcién hepatica y funcion renal. > Como el pénfigo vulgar es una
enfermedad que aparece con alta frecuencia en la cavidad bucal como primera
manifestacion, el Estomatoélogo debe estar familiarizado con las caracteristicas
clinicas, y junto con el Pat6logo y el Dermatélogo, constituir un equipo
multidisciplinario, capaz de diagnosticar y tratar al paciente que presente esta
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enfermedad, para mejorar su condicién y calidad de vida.*® Con esta revision
bibliogréafica, se ha puesto de manifiesto, que el diagndstico definitivo y correcto del
pénfigo vulgar, se lleva a cabo a través de la clinica, la citologia y la histologia en
conjunto; solo asi se podra realizar un diagndéstico temprano y un correcto
tratamiento de esta enfermedad, que pudiera cursar de forma inadvertida y, por
tanto, ser mal tratada, y tener consecuencias lamentables, como es la pérdida de la
vida de un ser humano.

CONCLUSIONES
- El pénfigo vulgar tuvo una baja prevalencia en la poblacion.

- Los signos y sintomas mas frecuentes resultaron ser ampollas y Ulceras bucales o
cutaneas, incluso en ambas, ademas de sialorrea, disfagia, halitosis y toma
importante del estado general del paciente.

- Un signo tipico de la enfermedad es el denominado Signo de Nikolsky.

- El diagnéstico definitivo se basa en las caracteristicas clinicas, histolégicas y los
hallazgos de las pruebas de inmunofluorescencia.

- Una vez que se controla el trastorno, el problema principal es que el paciente
requiere una terapia por vida.

REFERENCIAS BIBLIOGRAFICAS

1. Esperanza D. El Pénfigo una enfermedad Organo-especifica. RESPYN. Edicién
especial NUm. 14. 2005,junio 17.

2. Chiapa M, Becker 1. Pénfigo Vulgar: una revision de la inmunopatologia. Rev
Biog. 3(32):100-8;2007, jul-sept.

3. Maldonado H, Reyes Y. Pénfigo Vulgar. Rev Patol Bucal. 5(12): 2007,nov.

4. Rabinowitz LG, Esterly NB. Inflammatory bullous diseases in children. Rev
Dermatol Clin. 11(5):565-8;1993.

5. Galarza C, Ortega A, Ramos W, Hurtado J, Lindo L, Gémez D. et al. Pénfigo
folidceo endémico y pénfigo vulgar en pacientes de edad pediatrica en Ucayali. Rev
Dermatol. Perd. 2(14):2004, may-ago.

6. Rodriguez F, Simoni CM. Hijo de madre con Pénfigo Vulgar. Rev Hosp. Mat Inf
Ramoén Sarda. 18(1):1999,feb.

7. Moredo E, Iglesias F, Pastrana F, Chong A, Pérez B, Martinez E. Penfigoide
ampollar en un lactante. Rev Dermatol. 3(20):2007.

8. Villarroel M, Saglimbeni M, Mata de Henning M, Dos A, Rivera H, Salazar Net. et
al. Penfigoide benigno de las mucosas. Acta Odontolégica venezolana.
8(35):2008,may.

50
http://scielo.sld.cu



Revista Habanera de Ciencias Médicas 2009:8(5)45-51

9. Milagros A, Schueler AF, Leite EE, Dantas F, Pedra E, de Queiroz S. Coexisténcia
de pénfigo vulgar e infeccao pelo virus herpes simple na mucosa oral. J Bras Patol
Med Lab. 6(43):2007,dic.

10. Camacho F, Lopez P, Bermejo A. Penphigus vulgaris. A presentation of 14 cases
and review of the literatura. Med Oral Patol Oral Cir bucal. 10 (9):282-8;2005, mar.

11. Batista de Faria N, Dantas EJ, Cavalcanti H, D~ Almeida R. Estudio de lesoes
orais associadas a doencas dermatolégicas. Rev Bras Patol oral. 9 (1):2005,feb.

12. Cazal C, Santana E, da Costa LJ, Marchi M. Pénfigus vulgar e pénfigoide
benigno de mucosa: considederacoes gerais e relato de casos. Rev Bras Patol
Oral.10(2):2005,jul.

13. Lazarde J. Pénfigo Vulgar bucal precedido de lesiones cutaneas: reporte de un
caso. Acta Odontol Venez. 1(42):2004, ene.

14. Dieb I, Aragao J, Ribeiro FC, Brandao AL. Acometimento no pénfigo vulgar. Rev
Bras Otorrinolaringol. 3(39): 2003, may-jun.

15. Bunhan J, Yuji E, Giuli C, Wakisaka C. Nail manifestations in pemphigus
vulgaris. Rev Hosp Clin. 5(57):2002, sep-oct.

16. Larangeira H, Pereira MG, Maffei I, Aoki V. Pemphigus vegetans associated with
verrucous lesions-expanding a phenotype. J Clinics. 3(61):2006, jun.

17. Siebra MX, Santos MA, Almeida LP, Leite RM, Cunha FQ, Rocha FA. Evidence for
the participation of nitric oxide in pemphigus. Braz J Med Biol Res.
5(39):671;2006,may.

18. Burguesa L, Ruiz M, Arteaga S. Rol del odontdélogo en el diagnéstico precoz del
Pénfigo Vulgar: Reporte de un caso. Rev Fac Med, Universidad de Los Andes.
6(13):4-8;2005.

19. Calebotta A, Siroco A, Rodriguez MA, Sdenz AM. Pénfigo Vulgar precediendo
lesiones cutaneas. Rev Dermatol venez. 1(40):6-10;2002.

20. Chanussot C, Vega ME, Mosqueda A, Vallejo B, Barrezueta S, Hernandez L. et
al. Pénfigo Vulgar en una nifia de 14 afios. Rev Med Cutan lber Lat Amer.
35(6):285-9;2007.

21. Noel A. Enfermedades de la boca: Pénfigo Vulgar. Rev Clin Ortod. 2000.

22. Pitota F, Moncet D, Glorio R, Diaz AG, Rodriguez G, Carbia S. et al. Prevalence
of thyroid autoimmunity in patients with pemphigus vulgaris. Rev Med Buenos
Aires. 4(65);2005 jul-ago.

51
http://scielo.sld.cu



