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propias. Se presenta en nifios y adolescentes y se caracteriza por la formacion

de ampollas subcorneas debido a la presencia de autoanticuerpos contra la
desmogleina 1. Se presentan dos pacientes con este diagnostico procedentes

de la Amazonia colombiana.
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Fogo selvagem is an endemic form of pemphigus foliaceus with its own demo-
graphic characteristics. It presents in children and teenagers and it is charac-
terized by subcorneal blisters due to auto-antibodies against desmoglein 1. We
report two patients from the Colombian Amazon region with this diagnosis.

KEY woRrDS: Pemphigus, blisters, desmoglein 1

Caso 1

Se trata de un paciente de 13 afios de edad,procedente de
Mita (Vaupés), con un cuadro clinico de un mes de evo-
lucién de formacion de ampollas en el cuero cabelludo
y, posteriormente, zonas erosionadas y escamosas con
generalizacién de las lesiones. El paciente ingreso en re-
gular estado general, taquicardico, con mucosas secas.
En el cuero cabelludo se observaban varias placas de
base eritematosa cubiertas por escamas, que compro-
metian mas del 90 % de la superficie corporal, multiples
erosiones, algunas cubiertas por techo de ampollas, con
signo de Nikolsky (Ficuras 1y 2).

En la biopsia de piel se informé dermatitis con acan-
tolisis superficial de tipo pénfigo folidceo (FiGura 3). En
el estudio de inmunofluorescencia directa se encontr6
marcacion intercelular en la epidermis superficial para
C3 e inmunoglobulina G.

Se inici6 tratamiento con 1 mg/kg al dia de predni-
solona y 50 mg diarios de azatioprina durante 10 dias;
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no hubo mejoria y aparecieron nuevas lesiones pese
al tratamiento instaurado, por lo que se decidi6 iniciar
inmunoglobulina intravenosa, 2 g/kg divididos en tres
dosis, asociados a 2 mg/kg de prednisolona. Después
de 10 dias de tratamiento no se observé una adecuada
evolucion de las lesiones, ya que continuaban apare-
ciendo ampollas, por lo que se inici6 la administracion
de rituximab (anticuerpo anti-CD 20) a dosis de 375 mg/
m?2de superficie corporal en una tinica dosis, asociado a
30 mg de prednisolona, con lo cual se obtuvo remision
completa a los dos meses de seguimiento (FIGURAS 4 Y 5).

Caso 2

Se trata de una paciente de sexo femenino de 18 afos
de edad, procedente del departamento del Guainia,
que presentaba un cuadro clinico de seis afios de evo-
lucién consistente en ampollas con compromiso cor-
poral difuso que respetaba las mucosas; recibia tra-
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CASO 1.
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Ficura 1. Erosiones que comprometen toda la superficie corporal algunas con escama. Ficura 2. Erosiones de base eritematosa
cubiertas con techo de ampolla, signo de Nikolsky positivo. Ficura 3. H-E 10X dermatitis acantolitica superficial.

Ficura 4. Reepitelizacion
completa.

Ficura 5. Remision a los
dos meses de tratamiento.

tamiento con 30 mg diarios de prednisolona desde la
altima crisis que present6 tres afios antes. Como ante-
cedentes médicos de importancia, refiri6 una catarata
congénita en el ojo izquierdo.

Consultdé por presentar ampollas generalizadas y
grandes areas erosionadas, de 10 dias de evolucion.

En el examen fisico se encontr6 leucocoria izquierda,
facies cushinoide, en rostro placas pardas queratosicas,
vegetantes; en el tronco y las extremidades, presentaba
ampollas flacidas y extensas areas erosionadas, algunas
cubiertas por techo de ampolla, que comprometian el
90 % de la superficie corporal, con signo de Nikolsky
(FIGURAS 6 Y 7).

En la biopsia de piel se report6 dermatitis con acan-
télisis superficial (Ficura 8). En la inmunofluorescencia
directa se encontrd reaccion intercelular para IgG, fuerte
y difusa, en los queratinocitos.

Con el diagnoéstico de pénfigo folidceo endémico, se
inici6 tratamiento con tres bolos de metilprednisolona
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asociados con 50 mg al dia de azatioprina. Habiendo
obtenido el control de la enfermedad, se dio trata-
miento ambulatorio con 1 mg/kg al dia de prednisolona
y 50 mg diarios de azatioprina, y se observo remision
completa a los dos meses de seguimiento.

. o &
Discusion
El pénfigo folidceo hace parte del grupo de enfermedades
ampollosas en las que existen autoanticuerpos contra
proteinas del desmosoma que inducen acantélisist.

Se caracteriza por la formacién de ampollas sub-
corneas debida a la produccion de inmunoglobulina
G anti-desmogleina 1, por lo que el compromiso es
exclusivamente cutaneo y no afecta las mucosas'.
Existen dos formas de pénfigo folidceo: una forma no
endémica y una endémica, descrita inicialmente en
1903 en Brasil. Ambas poseen caracteristicas clinicas,
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CASO 2.

Ficura 6. En el rostro, placas pardas queratosicas de
aspecto verrucoso.

Ficura 8. H-E 10X Dermatitis acantolitica superficial.

histologicas e inmunologicas similares> Sin embargo,
existen caracteristicas Ginicas de la forma endémica,
entre ellas las geograficas, los antecedentes familiares,
la gran frecuencia en nifios y jovenes, y la asociacion
con ciertos alelos del complejo mayor de histocompati-
bilidad (HLA) de tipo I>3.

El fogo selvagem es la forma endémica que ocurre
entre habitantes de las zonas rurales de Brasil, Colombia
y Tunisia 4. En nuestro pais se presenta, principalmente,
en adultos de El Bagre (Antioquia), y en nifios de zonas
de la Amazonia y la Orinoquia®.

Varias caracteristicas epidemiolégicas del fogo sel-
vagem sugieren que la produccién de estos autoanti-
cuerpos esta relacionada con la exposicion a antigenos
ambientales*4. Se presenta en regiones con altitudes
entre los 500 y los 800 msnm, con clima subtropical®.
Usualmente, los pacientes habitan casas rasticas, per-
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Fogo selvagem

Ficura 7. En las extremidades inferiores se encontraron
ampollas flacidas, erosiones de base eritematosa cubiertas
por techo de ampolla.

manecen en ambientes exteriores, ubicados cerca a rios
o arroyos a un radio aproximado de 10 km en donde
se encuentran mosquitos del género Simulium (mosca
negra o “borrachudo)>. El factor antigénico que pre-
cipita la enfermedad seria un componente de la saliva
del mosquito, que favoreceria la formacién de autoanti-
cuerpos de tipo IgG 4 en individuos genéticamente pre-
dispuestos?3, por la presencia de ciertos HLA-I4.

La lesion primaria es una ampolla flicida que se rompe
facilmente, dejando zonas erosionadas cubiertas por
una capa escamosa; usualmente, se inicia en la cabeza,
el cuello y las areas seborreicas, y progresa en direccion
céfalo-caudal; no hay afectaciéon de las mucosas. Tiene
un inicio gradual y las lesiones evolucionan en semanas
o meses. Un pequefio porcentaje de pacientes se presenta
con un comienzo mas agudo, con ampollas extensas que
afectan grandes areas de la superficie corporals*.

Puede evolucionar en dos formas: localizada y gene-
ralizada. En la primera, las ampollas y erosiones estan
limitadas a las areas seborreicas. Puede haber compro-
miso de las regiones malares, con un aspecto similar a
las “alas de mariposa” vistas en el lupus eritematoso
sistémico; pueden permanecer en la forma localizada o
evolucionar a la forma generalizada, en la que las am-
pollas y erosiones son numerosas y afectan el tronco
y las extremidades, ademas de la cara y el cuero cabe-
lludo. Su maxima expresion es la fase eritrodérmica, en
la cual existe una sensacion urente, de donde proviene
su nombre de fogo selvagem (fuego salvaje). Estos pa-
cientes pueden progresar a la fase crénica, con placas
verrugosas de larga evolucion®®.

El diagnoéstico se basa en los hallazgos clinicos, histo-
l6gicos y de inmunofluorescencia®.

La histopatologia revela la presencia de ampollas in-
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traepidérmicas con acantélisis en el estrato subcérneo,
que coinciden con la gran expresion de desmogleina 1
en las capas superiores de la epidermis °.

En la inmunofluorescencia directa se onservan depo-
sitos lineales de IgG y C3 en las capas mas superficiales
de la epidermis. Usando piel humana como sustrato, la
inmunofluorescencia indirecta demuestra la presencia
de anticuerpos circulantes de tipo IgG contra la super-
ficie de los queratinocitos 7.

En el diagnéstico diferencial clinico, se deben con-
siderar entidades frecuentes en nifios como: impétigo
ampolloso, dermatitis seborreica, eritrodermia por me-
dicamentos, eritema multiforme y dermatosis ampollar
crénica de la infancia *®.

En cuanto al tratamiento, los corticoides sistémicos
son de primera linea, asociados a medicamentos aho-
rradores, entre los que la azatioprina ha demostrado
las mayores tasas de remisién. La inmunoglobulina in-
travenosa se usa en pacientes con enfermedad recalci-
trante en quienes han fallado los tratamientos conven-
cionales y cuando se busca una remisién rapida en los
casos graves, mientras otros medicamentos con inicio
mas lento hacen efecto 8. Entre los nuevos tratamientos
se encuentra el rituximab, el anticuerpo monoclonal
quimérico anti-CD2o0, que lleva a la inhibicién de la pro-
liferacién de los linfocitos B y a la induccién de apop-
tosis; debe reservarse para los pacientes que no hayan
mejorado con otros tratamientos °.
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Conclusion

Se presenta el caso de dos nifios procedentes de la Ama-
zonia colombiana con diagnostico de fogo selvagem ya
que, aunque Colombia es un pais endémico, su presen-
tacion es baja en nuestro medio.
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