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RESUMEN

Presentamos dos casos de Pénfigo Vegetante en mujeres
de edad media. La primera de éllas con compromiso
inicial y prolongado de la mucosa oral en forma de
vesiculas, seguido por la aparicion de ampollas en casi
toda la superficie corporal, que se convirtieron en pla-
cas vegetantes en areas axilares e inguinal.

La segunda con antecedente de hidradenitis supurativa
de pliegues flexurales mayores, sobre los cuales apare-
cieron ampollas pruriginosas de facil esfacelacién que
también comprometieron mucosa oral, y cuyo estudio
histopatol6gico mostré cambios caracteristicos de Pén-
figo Vegetante.

Ambas pacientes han sido de evolucién térpida y dificil
manejo.

Palabras Clave: Pénfigo Vegetante, Tipo Neumann,
Tipo Hallopeau.

INTRODUCCION

El pénfigo Vegetante es una rara variante del Pénfigo Vulgar.'

Ha sido dividido en dos subtipos: De Neumann, descrito en
1886, y de Hallopeau, descrito en 1889." Tienen caracteristicas
clinicas, histolégicas e inmunopatolégicas en comin, péro se
diferencian entre si, y del Pénfigo Vulgar, por su evolucion y
prondstico. '

Presentamos dos casos de Pénfigo Vegetante: El primero, de
tipo Neumann, y el segundo tipo Hallopeau. La importancia
de la diferenciacién entre estos dos tipos sera discutida.

HISTORIA CLINICA CASO No. 1

Mujer de 27 afos de edad, natural y residente en Medellin, ama de casa,
quien consulta por cuadro de 7 meses de evolucién, que se inicid6 con
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vesiculas dolorosas de rapida esfacelacién en cavidad oral, que le oca-
sionaban gran dificultad para alimentarse. Dos meses después presentd
putstulas de aparicion stbita en cuero cabelludo, seguidas por ampollas
en mucosa nasal, labios, abdomen, espalda, labios mayores de genitales,
axilas y region pubica. En estas dos ultimas localizaciones tomaron len-
tamente aspecto vegetante, cubriéndose de exudado purulento. El com-
promiso cutineo se acompafié de pérdida progresiva del estado general,
con fiebre y disminucién de 7 kilogramos de peso, condiciones que
condujeron a su hospitalizacién en nuestro Servicio.

Al examen fisico encontramos una paciente en aceptables condiciones
generales, taquicardica y afebril. Ademas del severo compromiso de piel
y mucosa ya relatado (Figs. Nos. 1, 2, 3) no se encontr6 otro hallazgo
anormal.

Fig. No. 2. Lesién en axila de la paciente No. 1, pre-tratamiento.
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Fig. No. 4. Biopsia panoramica que muestra acanto-
lisis.

Fig. No. 4A. Lesion de axila derecha en paciente No. 1: Pénfigo Vegetante.
Hiperqueratoris con taponamiento folicular. Formacion de vesicula suprabasal
con células acantoliticas en su interior. En otras areas hay espongiosis y
formacion de abscesos eosinofilicos (espongiosis eosinofilica). En dermis hay
infiltrado inflamatorio mononuclear.

Fig. No. 5. Desaparicién de la lesion en labios, post-tratamiento en la
paciente No. 1.

Fig. No. 6. Desaparicion de la lesion en axila, post-
tratamiento en la paciente No. 1.

Fig. No. 7. Desaparicién de la lesion en region pubica, post-tratamiento
en la paciente No. 1.
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Examenes de laboratorio:

Biopsia de piel (Figs. Nos. 4 y 4A): Hallazgos compatibles con Pénfigo
Vegetante.

[nmunoflourescencia directa: Deposito intercelulares de IgG a nivel del
estrato de Malpighio. IgA, IgM y C3 negativos.

Hemoleucograma: Eosinofilia marcada (22%) al principio de la hospitali-
zacion, que fue disminuyendo lentamente con su mejoria; los exdmenes
paraclinicos estaban dentro de parametros normales. Con diagnostico
clinico, histolégico e inmunopatolégico de Pénfigo Vegetante tipo Neu-
mann, se inicia tratamiento con ciclos mensuales de metilprednisolona,
500 mgr i.v/dia por 3 dias consecutivos, y Ciclofosfamida 500 mgr. i.v.
el primer dia del ciclo. Ademas, sostenimiento con 50 mgr/dia de Cico-
fosfamida oral.

Complicaciones

Nula respuesta al tratamiento con aparicién de nuevas lesionesy deterioro
del estado general.

Sobreinfeccion de lasa lesiones con pseudomona y estafilococo aureus.

Se decide iniciar prednisona en dosis de 2 mgr/kg/dia (120 mgr/dia), con
lo cual se obtiene respuesta satisfactoria en un mes, al cabo del cual se
da de alta la paciente, con el siguiente plan terapéutico: Reduccién de
la prednisona hasta su suspensién, e inicio de metotrexate hasta lograr
dosis minimas efectivas.

Actualmente (siete meses después de ser dada de alta), hay remision
completa de su enfermedad (Figs. Nos. 5, 6 y 7).

Contintia en tratamiento con metotrexate como Gnica droga en dosis de
15 mgr semanales, dosis que no ha podido ser disminuida por reaparicion
inmediata de lesiones orales.

Figs. Nos. 8 y 8A. Lesién submarmnaria derecha
paciente No. 2: Acantosis irregular del estrato de
Malphio. Trayecto fistuloso en dermis superficial
y profunda, revestido por epitelio escamoso es-
tratificado, rodeado por tejido de granulaciéon e
infiltrado inflamatorio constituido por plasmoci-
tos, polimorfonucleares neutréfilos e histiocitos.
Se observa exocitosis de polimorfonucleares con
formacién de microabscesos intraepiteliales.

Ademas acantosis irregular con formacion de ve-
sicula suprabasal acantolitica v multiples pustulas
intraepidérmicas con abundantes eosinéfilos.
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Fig, No. 8A.
CASO No. 2

Mujer de 37 anos de edad, casada, natural y residente en Sonsén (An-
tioquia), quien consulté por cuadro clinico iniciado hace 9 anos, consis-
tente en papulas y nédulos profundos y eritematosos, que secretaban
un liquido purulento y fétido, localizados en area inguinal en forma
bilateral. Estas lesiones mejoraron inicialmente con antibidticos e infil-
tracion de corticoesteroides pero posteriormente recurrieron, extendién-
dose a piel perianal, axilar y submamaria, con la aparicién adicional de
pustulas y vesiculas de contenido claro, localizadas en la superficie de
dichas lesiones y en mucosa oral.

La paciente fue remitida a nuestro Servicio de Dermatologia, en febrero
de 1991 donde, con diagndstico clinico corroborado por estudio histo-
patologico de hidradenitis supurativa, se le inici6 tratamiento antibidtico
y se le realizd reseccion quirtrgica de las lesiones inguinales y subma-
marias. Estuvo asintomatica por seis meses, al cabo de los cuales reapa-
recieron las lesiones de hidradenitis, y sobre ellas las pastulas y vesiculas
que rapidamente se esfacelaban, dejando erosiones que se convertian en
placas papilomatosas y vegetantes. De estas ltimas se tomd una muestra
para estudio histopatologico, hallandose un cuadro compatible con Pén-
figo vegetante (Figs. Nos. 8 y 8A, hallazgos de hidradenitis supurativa y
pénfigo vegetante).

Igualmente, se realiz6 IFD de piel perilesional (region inguinal) que mostrd
depositos intercelulares de 1gG en epidermis, comgrobando el diagnéstico.

Al exameén fisico se trata de una paciente obesa, sin otro hallazgo anormal
aparte de sus lesiones de piel:

Axilas: Placas infiltradas con superficie hiperpigmentada y vegetante,
mostrando erosiones y fistulas con supuracion fétida (Fig. No. 9).
Ingles y labios mayores: Placas y nédulos profundos hiperpigmentados
y violaceos, con pequerias areas denudadas y rezumantes, y otras papi-
lomatosas y vegetantes.

Mucosa oral: Ocasionalmente puede observarse, sobre mucosa yugal y
paladar, pequenas vesiculas que facilmente se esfacelan.

Desde el momento de su diagnéstico (1992) hasta ahora, la paciente
viene recibiendo tratamiento con esteroides orales a bajas dosis, que
controlan sin curar sus lesiones de pénfigo, y ciclos espaciados de anti-
bidticos orales (Dicloxacilina y Trimetroprim Sulfa) que disminuyen la
secrecion y la fetidez de sus lesiones de hidradenitis, aunque, segin la
paciente, estimulan la aparicion de nuevas ampollosas.

No ha presentado diseminacién de las ampollas a otras areas de la piel,
ni ha tenido compromiso sistémico secundario a su Pénfigo.
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COMENTARIOS

El Pénfigo vegentante es considerado una variable del Pénfigo
vulgar; comprende alrededor de 1%-2% de todos los casos de
Pénfigo reportados” ** y ha sido clasificado en dos subtipos:
De Neumann y de Hallopeau.™ ***

En el tipo Neumann, que es muy agresivo,’ la enfermedad
comienza y termina como Pénfigo vulgar,** con ampollas y
erosiones,’ diferenciandose de él, solo porque muchas de las
areas denudadas no son reemplazadas por piel normal sino
por vegetacion verrucosas que en su estadio temprano pueden
estar cubiertas por pustulas.’

El tipo Hallopeau es relativamente benigno.”*** Usualmente
comienza con grupos de pustulas que rapidamente evolucionan
a placas vegetantes verrucosas,” *** localizadas principalmente
en areas intertriginosas £

Las lesiones orales se presentan en la mayoria de los casos
en ambos tipos." * En el tipo Neumann comprometen tipica-
mente el borde bermelléon de los labios; la lengua a menudo
muestra un aspecto cerebriforme, que puede preceder por
meses 0 anos las lesiones cutaneas.”

En el siguiente cuadro se comparan los dos tipos:'

Hallopeau

Neumann
dio d
e 40-50 anos ldem
edad al inicio
| Lesion inicial Ampollas, Erosiones Pustulas
Lesiones Vegetaciones violaceas ldem
caracteristicas | cubiertas por pastulas
EompEndsH Casi siempre presente ldem

| oral

(+) en 3 de cada 4 casos
reportados

Eosinofilia

(+) en 1 de cada 3
periférica

Vesicula intraepidérmica +

Histopatologia

acantolisis suprabasal.
Espongiosis eosinofilica (+,-).

Acantolisis suprabasal.
Espongiosis eosinofilica

| inicial . i (+) numerosos y
Micrabscesos eosinofilicos (+/-) grandes (2)
2
Histopatologia | Papilomatosis ¢ hiperqueratosis.
> i ldem
en fase tardia | Escasos eosindfilos
1gG y C3 en el cemento |
5> intercelular - |
i\ Anticuerpos contra el cemento | .. |
|| intercelular epidérmico
|| Terapia topica agresiva. Idem
Tratamiento Prednisolona a altas dosis (+/-)

A veces Dapsone (1)

| inmunosupresores

Ha habido controversia respecto a la diferenciacion del Pénfigo
vegetante de Hallopeau y la llamada Piodermitis vegetante de
Hallopeau como entidades separadas. Sin embargo en esta
ltima no se observan lesiones orales, no se produce acantolisis
y la IF (Inmonofluorescencia) es negativa. Por lo tanto, es
recomendable no usar el término ambiguo de Piodermitis
vegetante de Hallopeau con que han sido descritos algunos
de estos casos en la literatura.”

Es posible diferenciar el Pénfigo vegetante del vulgar por la
presencia de erosiones vegetantes, acantosis y abscesos eosi-
nofilicos intraepidérmicos en el primero, que estan ausentes
en el segundo.® Ademés de la menor frecuencia, prondstico
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Fig. No. 9. Lesiones de pénfigo vegetante e hidradenitis supurativa en axila
(paciente No. 2).

mas favorable y predileccion por las areas intertriginosas del
Pénfigo vegetante.” Los hallazgos a la inmunofluorescencia
directa e indirecta son similares.®

El antigeno del Pénfigo vulgar es una glucoproteina de 130kd,
perteneciente a la familia de las cadherinas (moléculas de
adhesion célula-célula dependientes de calcio).” Esta se encuen-
tra ligada por enlaces bisulfuro a una placoglobina de 85 kd
localizada en la placa del desmosoma y en la union adherente
célula-célula de la epidermis humana.*

Mediante técnicas de inmunoprecipitacion se ha detectado
que tanto la proteina de 130kd como la de 85kd, parecen
corresponder también al antigeno en el Pénfigo vegetante®
Sin embargo, aunque los pacientes con Pénfigo vulgar y ve-
getante produzcan autoanticuerpos contra el mismo antigeno,
las subclases de 1gG generadas difieren entre ambos, siendo
mayor el titulo de anticuerpos fijadores de complemento (IgG2
e IgG4) producidas por el tipo Vegetante ®

Por lo tanto, las diferencias clinicas e histologicas entre las
dos entidades pueden ser atribuidas a estas interacciones di-
ferentes antigeno-anticuerpo en las lesiones cutaneas.”

En nuestro Servicio Dermatologia se han presentado desde
1986 hasta hoy, 5 casaos de Pénfigo vegetante comprobados
por estudio histopatolégico de un total de 72 casos de Pénfigo
Vulgar.

Tres de ellos (dos mujeres y tres hombres entre la cuarta y
quinta décadas) con caracteristicas de Pénfigo vegetante de
tipo Hallopeau: lesiones discretas que se inciaron como pus-
tulas, localizadas preferentemente en areas intertriginosas, con
evolucion benigna hacia placas vegetantes, sin generalizacion,
que han remitido rapidamente con dosis bajas de prednisona
sin requerir hospitalizacion.

Los dos restantes (un hombre y una mujer) en la tercera década
de la vida con cuadro de Pénfigo vegetante tipo Neumanm,
tuvieron compromiso severo y generalizado que requirié hos-
pitalizacion y tratamiento con dosis altas de prednisona.
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SUMMARY

We are presenting two cases of pemphigus vegetans in middle
aged women; the first one of them began with an insidious
appearance of oral vesicles followed by easily denudating blis-
ters in most of the skin surface that soon turned into vegetating
plaques in the axillary and inguinal regions mainly. The second
patient hzad a history of suppurative hidradenitis of the major
flexural folds over which appeared easily denudating itchy
blisters that also affected the oral mucosa. The histopathological
examination showed the characteristic changes of pemphigus
vegetans.

Both patients have had a torpid evolution and have been
difficult to menage.
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