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RESUMEN

El pénfigo foliaceo (PF) hace parte de un grupo de enfermedades autoinmunitarias, raras y graves, que son me-
diadas por autoanticuerpos dirigidos contra proteinas de adhesion celular presentes en la piel, histolégicamente
caracterizada por acant6lisis, y que se manifiestan clinicamente con la presencia de ampollas y costras cutaneas.

Reportamos un caso de PF en una mujer de 22 afios, que se presenta con lesiones costrodescamativas extensas,
sin compromiso de las mucosas y de olor sui generis. El diagnéstico se confirma con los hallazgos de la histopa-
tologia y la inmunofluorescencia directa. Debido a las caracteristicas demograficas, se infiere que se trata de la
variable endémica fogo selvagem.
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del anticuerpo fluorescente.
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FOGO SELVAGEM: A CASE REPORT

SUMMARY

Sdnchez, LI; Vélez, JD; Polo, S; Camacho, F

Pemphigus foliaceus (PF) is part of a group of rare and serious autoimmune diseases, which is mediated by
autoantibodies directed against cellular adhesion proteins present in the skin and is characterized histolo-
gically by acantholysis and clinically by the presence of blisters and cutaneous crusts.

We report a case of PF in a 22-year-old woman presenting with widespread blisters and crusts, without mu-
cosal involvement, and a sui generis smell. The diagnosis is later confirmed by the findings of histopatho-
logy and direct immunofluorescence and, due to demographic characteristics, endemic PF or fogo selvagem

is inferred.

KEY WORDS: Acantholysis; Autoimmune diseases; Desmoglein 1; Fluorescent antibody technique direct;

Pemphigus.

PRESENTACION DEL CASO

Paciente femenina de 22 afios, natural y residente de
Cartagena, Colombia, bachiller, dedicada a las labores
del hogar, sin antecedentes personales de exposicién
a areas de explotacion minera ni familiares de impor-
tancia, con cuadro clinico de nueve afios de evolucién
que inicia con ampollas flacidas, localizadas en la re-
gibn cervical, la cara y el cuero cabelludo, que luego se
diseminan al tronco y a las extremidades y que evolu-
cionan a extensas areas de descamacion y costras, sin
compromiso de las mucosas. Para estos sintomas re-
cibi6 prednisolona (30 mg/d) y azatioprina (100 mg/d)
durante cinco afios, que suspendid por cuenta propia
debido al pobre control de la enfermedad.

Consulté a nuestro servicio por exacerbacién de las
lesiones en las altimas tres semanas. En el examen fi-
sico, se encuentra hemodinamicamente estable, con
dermatosis generalizada que compromete mas del
90% de la superficie corporal total y se caracteriza por
pocas ampollas flacidas, de contenido claro, miltiples
placas descamativas y costrosas de gran extensién que
confluyen, signo de Nikolsky positivo y olor sui generis;
en cuero cabelludo, ademas, con placas descamativas,
adherentes y extensas. No se evidencia compromiso de
las mucosas (figuras 1y 2).
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Durante su ingreso se solicitan pruebas hepaticas y de
funcién renal, ionograma, reactantes de fase aguda y
serologia para VIH, sifilis y hepatotropos, las cuales
se encuentran dentro de la normalidad. Se decide rea-
lizar biopsia de las lesiones cutaneas y estudio de in-
munofluorescencia directa en la piel perilesional, con
la impresion diagndstica de pénfigo folidceo, que se
confirma con el informe de histopatologia (figura 3) y
con la inmunofluorescencia que muestra depoésitos de
inmunoglobulina (Ig) G en un patrén reticular. La Ig A,
la Ig My el C3 fueron negativos.

Ante la sospecha clinica, se decide iniciar manejo in-
trahospitalario con pulsos de metilprednisolona (500
mg [10 mg/kg] IV diario, durante tres dias) y se con-
tinla con prednisolona oral (50 mg/d [1 mg/kg/d]),
azatioprina (50 mg/d [1 mg/kg/d] con aumento suce-
sivo hasta alcanzar 100 mg/dia) y clobetasol locién al
0,05% (para el tratamiento de lesiones de cuero ca-
belludo, durante tres semanas). Con este régimen, la
paciente presenta mejoria clinica significativa hasta al-
canzar el fin de la consolidacion alrededor de la tercera
semana, momento en el cual se inicia el desmonte del
corticoide y se da de alta con seguimiento ambulatorio
por dermatologia. Durante la Gltima valoraci6on (12 se-
manas después del alta), todavia continiia en remision
(figura 4).
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Figura 1. Placas costrodescamativas faciales, con algunas erosiones en el tercio inferior de la hemi-
cara izquierda y extension de las primeras al cuello y a la porcién superior del térax, sin compro-
miso de las mucosas. Uso de peluca debido a alopecia.
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Figura 2. Se aprecia un compromiso generalizado de las lesiones con un porcentaje mayor del
90% de la superficie corporal total, xerosis marcada, escasas ampollas flacidas, areas denudadas
y placas descamativas, sobre una base eritematosa ligeramente visible en la regiéon proximal de los
miembros superiores por el fototipo de piel de la paciente. Uso de peluca.
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Figura 3. Histopatologia. Se observa acantoélisis subcornea con remanentes celulares que forman vesiculas con

componente claro. Hematoxilina y eosina, 40X.

DISCUSION

El pénfigo es una enfermedad mucocutanea grave, or-
gano-especifica, de origen autoinmunitario, en la que
se producen vesiculas y ampollas intraepiteliales por
la accién de autoanticuerpos contra proteinas especi-
ficas localizadas en las uniones de las células epite-
liales, cuya lesién elemental es originada por acant6-
lisis @ Existen dos formas fundamentales: el pénfigo
vulgar (PV), con una participacion significativa de las
mucosas, y el pénfigo folidceo (PF), que se expresa en
la piel @.

El PF (del latin folium, “hoja”) se caracteriza por la pro-
duccién de autoanticuerpos IgG4 dirigidos contra la
desmogleina 1 (Dsg-1), una proteina de la superfamilia
de las cadherinas, involucrada en la mediaciéon de la
adhesion celular ©. La disrupcion de esta lleva a acan-
tblisis, que resulta en la formacion de ampollas fragiles
y superficiales que tienden a la ruptura, por lo que tipi-
camente estos pacientes se presentan con erosiones en
el lugar de las ampollas @,

A diferencia del PV, en el PF existe compromiso exclu-
sivo del estrato corneo y frecuentemente las primeras
lesiones aparecen de manera particular en las areas se-
borreicas como el cuero cabelludo y las regiones prees-
ternal e interescapular, tal cual lo presentd nuestro
caso. Inicialmente, algunas ampollas fragiles aparecen
lentamente y, conforme la entidad clinica avanza, se
desarrollan escamas hiperqueratésicas que pueden
adoptar un patréon en forma de mariposa sobre la nariz
y las mejillas ©.

Debido a la falta de compromiso de las mucosas, el
prondstico de PF es mucho mas favorable que el de PV.
Esto es explicado por la teoria de la compensacién de
las desmogleinas, en la que se sugiere que la cantidad
de Dsg-3 en las mucosas es suficiente para compensar
el bloqueo funcional ocasionado por los anticuerpos
contra la Dsg-1 y, de esa manera, mantener la adhe-
sién celular ©. Sin embargo, la marcada extensién de
las erosiones puede favorecer el riesgo de infeccion se-
cundaria, con desarrollo de diversos cuadros clinicos
que van desde piodermitis hasta sepsis y choque sép-
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Figura 4. Paciente con 12 semanas de tratamiento ambulatorio y
mejoria significativa de la xerosis y de la extensién cutanea com-
prometida. Se aprecian escasas lesiones en formato numular, hi-
perpigmentadas, principalmente en el tronco y las extremidades.
Resolucion de la alopecia.
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Puntos clave

El pénfigo constituye un grupo de enfermedades relativamente
raras, de origen autoinmunitario, caracterizadas por la formacion
de lesiones vesiculo-ampollosas en la piel y/o mucosa.

Existen dos formas fundamentales de pénfigo, uno que compro-
mete la integridad de las mucosas y la piel (pénfigo vulgar), y otro
exclusivo de afeccién cutanea (pénfigo folidceo), cada uno con sus
variantes.

Histolégicamente el pénfigo foliaceo se caracteriza por la presencia
de acantdlisis subcdrnea, lo que clinicamente se traduce en ampol-
las flacidas de facil ruptura y es por esto que en la mayoria de las
ocasiones los pacientes se presentan con erosiones en el lugar de
las ampollas.

El diagnéstico de esta entidad se confirma con la inmunofluores-
cencia directa —prueba de referencia— que revela autoanticuerpos
IgG contra la superficie celular de los queratinocitos.

Los corticosteroides sistémicos son la base del tratamiento, obte-
niendo una respuesta rapida y eficaz, principalmente en la fase de
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induccion de la remision.

tico, que podrian llevar al compromiso de la vida del
paciente. En casos de eritrodermia de origen descono-
cido, el PF debe ser considerado como una causa po-
sible, pues la exfoliacién extensa puede asemejar este
cuadro ©.

El fogo selvagem (FS) es una variante endémica de
PF, que ha sido reportada en paises de la Amazonia
suramericana como Brasil y Colombia @, y comparte
caracteristicas clinicas, histolégicas e inmunolégicas
similares con la forma no endémica de PF, que pre-
domina en el resto del mundo. Algunos rasgos espe-
cificos incluyen la presentacién mas temprana de la
enfermedad, que generalmente comienza en la nifiez
y la adolescencia, y su fuerte relacion con la produc-
cién de autoanticuerpos por reaccién cruzada luego
de infecciones como Chagas, leishmaniasis y oncocer-
ciasis. También se ha descrito en hombres mineros y
agricultores. ©®, Teniendo en cuenta estas particula-
ridades, se considera que el diagndstico mas preciso
para nuestra paciente es pénfigo folidceo variedad en-
démica o FS.

El diagnéstico de la enfermedad parte de la combi-
naciéon entre las caracteristicas clinicas descritas,
el reporte de histologia con evidencia de acantolisis
subcérnea y un resultado de inmunofluorescencia di-
recta (IFD) —la prueba de referencia— con evidencia
de depositos de IgG o complemento en las superficies
celulares de los queratinocitos epiteliales o deteccion
serologica de los autoanticuerpos ©.

El tratamiento tiene como objetivos principales: 1) pro-
mover la curaciéon de las lesiones; 2) mejorar el estado
funcional; 3) prevenir las recurrencias; y 4) mejorar la
calidad de vida “, Los corticosteroides sistémicos son
la terapia mas efectiva y rapida y se consideran esen-
ciales en la fase de induccién de la remisién. Luego de
esta primera etapa, inicia la fase de mantenimiento,
en la que las dosis de los corticosteroides se reducen
gradualmente, de manera que se puedan minimizar
los efectos adversos. Usualmente, para este fin, se
prescriben en combinacién con agentes ahorradores,
de los cuales la azatioprina es la de mayor utilidad .
En casos refractarios, se ha mencionado el uso de ri-
tuximab @, con mayor evidencia, y de otras terapias
como la inmunoglobulina intravenosa y la plasmafé-
resis ©.

CONCLUSION

El FS es una variante endémica del PF, que se presenta
en paises de la Amazonia latinoamericana. Comin-
mente tiene su inicio en la nifiez y la adolescencia y
debe ser tenido en cuenta dentro de los diagnodsticos
diferenciales de las enfermedades vesiculoampollosas
en nuestro medio, pues la ausencia de tratamiento se
ha relacionado con empeoramiento de la calidad de
vida y desenlaces fatales.
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