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Penfigoide de mucosas: cuando n
la mucosa oral puedeserla
clave para el diagnéstico de una

estenosis esofagica de origen
desconocido

Mucous Membrane Pemphigoid: When the
Mouth Can Give a Clue to the Diagnosis of an
Esophageal Stenosis of Unknown Origin

Sr. Director:

El penfigoide de las membranas mucosas (PMM) es un grupo
heterogéneo poco frecuente de trastornos ampollosos sube-
pidérmicos autoinmunes que afecta predominantemente a
las mucosas. El diagnéstico y el tratamiento pueden ser
dificiles y el retraso terapéutico puede llegar a causar cica-
trices graves y complicaciones, como son el desarrollo de
una estenosis esofagica y uretral, la presencia de sinequias
conjuntivales y finalmente la ceguera.

Una mujer de 88 anos fue derivada a nuestro servicio para
valoracion de erosiones en la mucosa oral. Como antece-
dente de importancia, Unicamente presentaba una disfagia
de nueve anos de evolucion, secundaria a una estenosis eso-
fagica de causa indeterminada, motivo por el cual habia sido
sometida a dilataciones endoscdpicas en multiples ocasiones
(fig. 1). Alexamen se evidenciaba una gingivitis erosiva, ade-
mas de erosiones orales y genitales de gran tamano (fig. 2).
El resultado de las biopsias de las lesiones localizadas en
la zona vulvar fueron inespecificas y la inmunofluorescencia
directa (IFD) tanto de la mucosa no afectada del area geni-
tal como labial fueron negativas. La IFD en salt split (IFl)
revelo la union de anticuerpos IgG en la zona epidérmica de
la ampolla. La IFI demostro el depdsito de IgG en la mem-
brana basal. Las pruebas de ELISA fueron negativas para los
anticuerpos anti Dg1, Dg3 y BP180. La inmunotransferencia
de los extractos epidérmicos no afectados fue negativa para
IgG: BP230, BP180, envoplakin de 210 kDa, periplakin de
190 kDa, Dg1 y Dg3. La inmunotransferencia de la proteina
recombinante del dominio c-terminal de BP180 (BP180ct)
detect6 una reactividad de la IgG en el suero de la paciente.
Basado en estos hallazgos, se establecid el diagnostico de
PMM y se inici6 tratamiento con prednisona (30 mg/dia)
en pauta descendente, dapsona de 50 mg/dia y tacroli-
mus en forma de enjuagues bucales a una concentracion de
2 mg/L. Tanto la disfagia como las erosiones orales y geni-
tales remitieron, sin embargo, la paciente desarrollo una

fibrosis cicatricial de la vulva, ademas de presentar una
fusion de los labios y del meato uretral.

La esofagitis erosiva (EE) es un hallazgo frecuente en
las esofagogastroduodenoscopias (EGD) de pacientes con
una enfermedad por reflujo gastroesofagico (ERGE), en la
afectacion de la mucosa por farmacos, en infecciones, en
tumores malignos y por trastornos autoinmunes’. Entre los
trastornos autoinmunes, el PMM es una de las patologias
que probablemente esté infradiagnosticada. En el PMM, la
mucosa esofagica se vera afectada con una frecuencia de
entre el 2% y el 30%; sin embargo, debido a que la EGD sélo
se realizara en pacientes sintomaticos, la frecuencia de la
afectacion de la mucosa esofagica en el PMM probablemente
esté subestimada’.

En aquellos pacientes con el diagnostico de un PMM y
la presencia de lesiones esofagicas, suelen estar también
afectadas otras tres mucosas de promedio. La mucosa oral
estara afectada hasta en el 86% de los casos’. La disfagia
puede indicar el compromiso del eséfago, aunque clinica-
mente esta sera dificil de distinguir de la odinofagia. Por
todo lo anteriormente comentado, se recomienda la reali-
zacion de una EGD en todos aquellos pacientes en los que
recientemente se haya diagnosticado una PMM?>*. Aunque
la EGD no esta exenta de complicaciones y no siempre esta
disponible en todos los hospitales, concordamos con otros
autores’™ en que la EGD se deberia indicar especialmente
en aquellos pacientes sintomaticos o en los que exista afec-
tacion de varias mucosas.

La cavidad oral es el inicio, asi como la porcién mas acce-
sible del tracto digestivo, y debido a que la EGD se realiza
mediante una videogastroscopia transnasal, en estos pacien-
tes se puede ver omitida la exploracion oral durante este
procedimiento. Por ello, en todo paciente que presente ero-
siones, cicatrices o estenosis esofagicas, la cavidad oral se
debe explorar clinicamente. Asimismo, la presencia de gin-
givitis o erosiones hara necesario realizar un examen del
area anogenital, las fosas nasales, la faringe, la mucosa ocu-
lar y de la piel, para descartar, de esta forma, un PMM y
evaluar la gravedad de la enfermedad.

El diagnodstico y el tratamiento del PMM puede ser un
reto. En esta paciente, la IFl reveld una positividad epidér-
mica, compatible con un penfigoide ampolloso, un liquen
plano penfigoide y el PMM. Este hallazgo excluyo el diag-
nostico de una epidermdlisis ampollosa adquirida, de un
penfigoide P200 y de un PMM anti-laminina 332°. Final-
mente, la inmunotransferencia fue positiva para BP180ct, un
hallazgo muy especifico de PMM®. De esta forma, basandonos
en las caracteristicas clinicas, histopatologicas y molecula-
res, se llegd al diagnostico de un PMM.
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Figura 1

Figura 2

Imagenes clinicas. Erosiones en el paladar duro a) y una gingivitis erosiva b) en ausencia de estrias liquenoides. Erosiones

en la mucosa genital c) con desaparicion de los labios menores y formacion de sinequias.

Los tratamientos de primera linea para el PMM inclu-
yen el uso de corticosteroides sistémicos, que generalmente
precisaran de la combinacion con otros tratamientos
inmunosupresores’. La dapsona o el metotrexato son medi-
camentos a revisar en estadios leves y moderados de la
enfermedad?®. En casos mas graves, particularmente cuando
existe una afectacion ocular, la ciclofosfamida se ha utili-
zado en pulsos endovenosos mensuales a dosis bajas de 500
mg, presentando buenos resultados, asi como una mejor
tolerancia que pautada de forma continua®. El uso fuera

de ficha técnica de los anti-TNF y especialmente de los
anti-CD20 con o sin inmunoglobulinas intravenosas asocia-
das, de igual forma ha sido descrito en aquellos casos mas
recalcitrantes, presentando respuestas satisfactorias, aun-
que recidivas frecuentes de la enfermedad’.

En conclusion, el manejo multidisciplinario sera indis-
pensable para lograr un diagnostico rapido y para realizar
una mejor valoracion de la extension y de la gravedad de la
enfermedad. Asi se buscara identificar de manera oportuna
el compromiso de zonas de elevado riesgo como son la
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laringe, la mucosa ocular y el eso6fago, dado que estas areas
van a requerir la indicacion de tratamientos mas agresivos'°.
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Papulas y placas pruriginosas
persistentes y eritema flagelado
como manifestaciones de una
enfermedad de Still del adulto

aaaaaa

Persistent Pruritic Papules AND Plaques
and Flagellate Erythema as Presenting
Manifestations of an Adult onset Still’s Disease

Sr. Director:

Una mujer de 21 afos acudid a nuestro hospital con una
historia de ocho meses de poliartralgias persistentes, dolor
de garganta, episodios de fiebre intermitentes y lesiones
cutaneas pruriticas intensas sobre cara, parte superior de
la espalda y pecho, nalgas y extremidades. Sus antece-
dentes médicos y los de su familia eran irrelevantes y no
presentaba historial de consumo de farmacos previo a la
aparicion de los sintomas. El examen de la piel revelo la

presencia de papulas excoriadas, ligeramente escamosas,
eritematosas e hiperpigmentadas sobre la frente, la parte
superior de la espalda y el pecho, asi como lesiones simi-
lares de forma lineal sobre las nalgas y las extremidades
superiores e inferiores (fig. 1). Los analisis de laborato-
rio mostraron leucocitosis (16.800 uL, 90% de neutrdfilos) y
una velocidad de sedimentacion globular (VSG) (40 mm/h),
ferritina (12.000 ng/mL) y proteina c reactiva (8 mg/dL)
elevadas. Los titulos de antiestreptolisina, el anticuerpo
antinuclear, el factor reumatoide, los anticuerpos citoplas-
maticos de neutrofilos, la creatina fosfoquinasa sérica y la
aldolasa fueron negativos o estuvieron dentro de los limi-
tes normales. Los cultivos de sangre, orina y otros estudios
para virus de la hepatitis B, C y A y para el de la fiebre
chikungunya fueron negativos. La radiografia de torax, el
ecocardiograma, la ecografia de abdomen y pelvis y el elec-
tromiograma no revelaron ninguna anomalia.

El examen histologico mostro microabscesos en el estrato
corneo con queratinocitos necréticos e infiltrado inflamato-
rio perivascular y perianexial (fig. 2). Teniendo en cuenta la
clinica y los hallazgos histologicos, se hizo el diagndstico de
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