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Pénfigo ampolloso en una paciente
encamada

M. Carmen Pérez, Raquel Garcia Garcia, Arpine Hovhannisyan

imaria de Catalunya

Open Acces
@creative
commons

®eS

EAP Montornes-
Montmeld. Médico
especialista en Medicina
de Familia y Comunitaria El penfigoide ampolloso es una enfermedad

ampollosa autoinmune que cursa con ampollas
subepidérmicas originadas por autoanticuerpos
dirigidos contra antigenos de los
hemidesmosomas de la unién dermo-epidérmica.
Es la enfermedad ampollosa autoinmune mas
frecuente. Su incidencia estimada en Espafa es
Direccion electrénica: de 0,2 a 3 casos anuales por cada 100.000
arpushkal984@yahoo.co habitantes. La incidencia es similar en hombres y
m mujeres. La mayoria de los casos se presentan en

RESUMEN CASO CLINICO

Paciente de 75 afios, domiciliaria, tetrapléjica de
mas de diez afios de evolucién por esclerosis
multiple avanzada. Otros antecedentes a destacar
son demencia, incontinencia urinaria, coxartrosis,
hemorroides y estrefiimiento. Peso aproximado de
90 kg.

Direccién para
correspondencia:

Arpine Hovhannisyan

Presentaba lesiones ampollosas, hiperémicas y
fragiles en diferentes localizaciones del tronco y
gliteo, de varios meses de evolucién. En el tronco

personas mayores de 75 afios como una erupcion
generalizada. Puede afectar a jovenes e incluso a
nifos. El penfigoide ampolloso comienza por
placas urticariformes pruriginosas, sobre las que
se desarrollan ampollas grandes y tensas, de
contenido seroso. Las ampollas son mas
resistentes que las del pénfigo vulgar porque
estan cubiertas por la epidermis en todo su
espesor, pero también pueden romperse dejando
areas erosivas. Cuando las ampollas se secan se
cubren de costras. Pueden surgir nuevas ampollas
en la vecindad. Lo habitual es que un paciente
presente lesiones en distintos estadios evolutivos.

Se han descrito diversos casos de penfigoide
ampolloso asociado a distintas neoplasias.
También no debemos menospreciar la posibilidad
de estar delante de un pénfigo inducido por
farmacos, que puede adoptar la forma de pénfigo
vulgar o la de pénfigo foliaceo y lo desarrollan
hasta el 5% de pacientes en tratamiento crénico
con penicilamina u otros farmacos como la
rifampicina, sulfasalazina o la bleomicina. Se
conocen tres subtipos de lesiones penfigoides:
vulgaris, foliaceus y paraneoplasico. La mas
frecuente (70%) es la penfigoide vulgaris. El
diagndstico basicamente es clinico o
histopatoldgico.
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aparecian  predominantemente  en region
escapular izquierda, donde habia tenido lesiones
erosivas extensas.

No tenia dolor ni picor y esto le permiti6 seguir
tratamiento solo con corticoide tépico durante
periodo prolongado.

Desde atencion primaria se orientd el caso como
penfigoide ampolloso. Debido a la insuficiente
mejoria con terapia tépica y la gran recurrencia de
las lesiones se consultd con dermatologia. Por la
dificultad en la movilidad de la paciente se utilizé
el circuito de teledermatologia. Basandose en la
informacién clinica e imagenes (Figura 1) y sin
biopsia, confirmaron el diagnéstico y aconsejaron
corticoides orales a dosis de 0,75 mg/kg/d e iniciar
descenso progresivo una vez no apareciera
ninguna lesién nueva.

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL

Hay que pensar en penfigoide ampolloso en
ausencia de cicatrices atréficas, ausencia de
afectacion de cabeza y cuello, afectacion de
mucosas Yy edad superior a 70 afios. La presencia
de 3 de estos 4 criterios presentaria una
sensibilidad del 90%, una especificidad del 83% y
un valor predictivo positivo 95%. A diferencia del
pénfigo vulgar solo el 10-30% de los pacientes con
penfigoide ampolloso presentan afectacion de
mucosas y el signo de Nikolski es negativo. En la
tabla 1 se describe el diagnostico diferencial®*®.
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Figura 1. Lesiones ampollosas y erosivas en paciente
con penfigoide ampolloso

Tabla 1. Diagnéstico diferencial®

Dermatosis IgA lineal

Dermatitis herpetiforme

Epidermélisis ampollosa adquirida

Dermatosis lineal

Penfigoide

Eczema

Urticaria

Dishidrosis

Toxicodermias

Exantema viral

Efecto secundario medicamentoso (espironolactona,
furosemida, bumetanida, D-penicilamina, amoxicilina,

ciprofloxacino, yoduro potésico, sales de oro, captopril)

DISCUSION

Las enfermedades ampollosas suelen ser cronicas y
fluctuantes. Afecta significativamente a la calidad de vida
debido al picor y sobreinfeccion de las lesiones por
impetiginizacion. En los Ultimos afios se han incorporado a la
practica clinica nuevas técnicas diagnésticas (ELISA para
BP180) y nuevos farmacos con distintas dianas terapéuticas
en el tratamiento del penfigoide ampolloso*®. Esto ha
permitido un avance en el conocimiento y el manejo de esta
entidad. Ante la sospecha diagnostica de penfigoide
ampolloso se realiza la confirmacion con biopsia. En nuestro
caso no pudo hacerse por tratarse de paciente domiciliaria
con muchas dificultades para la movilizacion. Fue de gran
utilidad tener el soporte del dermatélogo para el tratamiento
gracias al circuito de teledermatologia. En estos casos de
pacientes encamados o0 con muchas dificultades para los
traslados al hospital es un soporte de gran utilidad y con el
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cual podemos ser mas resolutivos evitando al paciente el
desplazamiento.

TRATAMIENTO

Los corticoides sistémicos constituyen el tratamiento de
eleccion del penfigoide ampolloso™™. En algunas formas de
penfigoide localizado con pocas lesiones pueden ser
suficientes los corticoides topicos, pero solo en estos casos
es el tratamiento inicial. Los casos leves de herpes
gestacional pueden manejarse con corticoides tépicos y
antihistaminicos por via oral, pero en la mayoria de los casos
hay que recurrir también a los corticoides orales. El
penfigoide cicatricial responde peor que el penfigoide
ampolloso a todos los tratamientos ensayados. Se han
empleado corticoides orales, sulfona, ciclofosfamida vy
azatioprina con resultados variables™™

En nuestro caso como no se objetivd desaparicién de todas
las lesiones con corticoterapia tépica. Se optd por tratamiento
oral con prednisona de 60 mg/dia (aprox. 0,7 mg/kg/dia)
hasta que no aparecio ninguna lesion nueva. Luego se retird
la medicacién paulatinamente bajando la dosis 10 mg
semanales hasta la retirada, sin objetivar nuevas lesiones
durante la bajada de dosis.
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