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Resumen

Las enfermedades ampollosas autoinmunes son un
grupo de patologias que afectan principalmente la
piel y las mucosas (oral, conjuntival, genital, anal,
nasal, etc.).

Es nuestro objetivo revisar la afectacién oral de cada
una de las enfermedades que comprenden este grupo.

Palabras Claves: Boca y enfermedades ampollosas,
Manifestaciones orales de enfermedades ampollo-
sas, Manifestaciones bucales del pénfigo.

Introduccion

Las enfermedades ampollosas autoinmunes (EAA) se
caracterizan clinicamente por ampollas formadas por
un mecanismo autoinmune."?

Segun el nivel histoldgico de formacién de las ampo
llas se dividen en intraepidérmicas y subepidérmicas. El
pénfigo en sus diferentes tipos y variedades es la pato
logia caracterizada por ampollas intraepidérmicas."?

El pénfigo folidceo, principal tipo observado en Pa-
raguay, “° se caracteriza por ampollas subcdérneas y
presenta las variedades eritematosa o seborreicay en-
démica o fogo selvagem.”3

En el pénfigo vulgar la ampolla es suprabasal y tiene
al pénfigo vegetante como variante. Otros tipos de
pénfigo son el medicamentoso, paraneoplasico y el
pénfigo por IgA. »3°

En el grupo de subepidérmicas tenemos a los penfi
goides (con sus variantes penfigoide ampolloso, ges
tacional y de las membranas mucosas), a la dermatitis
herpetiforme, a la enfermedad IgA lineal (con la enfer-
medad crénica ampollosa de infancia y la IgA lineal del
adulto) y la epidermdlisis ampollosa adquirida.™

Summary

Autoimmune blistering diseases are a group of disea-
ses that primarily affects the skin and mucous mem
branes (oral, conjunctival, genital, anal, nasal, etc.).

It is our objective to review the oral involvement of
each of the pathologies that undertake this group

Keywords: Mouth and bullous diseases, Oral mani-
festations of bullous diseases, Oral manifestations
of pemphigus

Todas estas enfermedades comprometen la piel y la
mayoria a las mucosas (oral, nasal, conjuntival, genital
o anal y también las no accesibles directamente). Al
guna de estas enfermedades puede afectar drganos
internos y relacionarse con enfermedades sistémicas.®

Objetivo

El objetivo del trabajo es describir las caracteristicas
del compromiso oral en cada una de las patologias que
comprenden el grupo de las EAA.

Desarrollo

Pénfigo folidceo (PF): Este tipo de pénfigo y sus va
riedades tiene como caracteristica cardinal el de no
afectar clinicamente las mucosas incluida la oral. Re-
cordemos que el principal antigeno del PF es la pro
teina desmogleina 1 del desmosoma que se expresa
escasamente en las mucosas, donde hay abundante
cantidad de desmogleina 37

No obstante algunos pacientes refieren ardor en la boca
sin lesiones y la inmunofluorescencia directa (IFD) puede
ser positiva en la mucosa oral.?



Hemos observado en pacientes con PF endémico le
siones en semimucosa labial (Figura 1), tal vez desen-
cadenadas por el sol . "

Pénfigo vulgar (PV): La afectacidn oral es caracteris-
tica. En la mayoria de los casos (60%) las erosiones
dolorosas de la mucosa, preferentemente la oral, re-
presentan el inicio del PV y pueden estar presentes
como Unica manifestacion durante un promedio de 5
meses antes de la aparicién de las lesiones cutdneas.®
En el 5% de los casos de PV lalesidn es solo oral (pén-
figo vulgar oral) pero este solitario compromiso debe
ser confirmado por el seguimiento prolongado.”

Hasta el 90% de los pacientes con PV llega a desarrollar
lesiones orales en el curso de su evolucién.®

En una serie nacional de 22 pacientes con PV, en 12
(54,5%) la enfermedad se inicié en mucosa oral y 18
(82%) lo desarrollé en el transcurso de su evolucién.
La importante afectacién oral del PV se justifica por
el predominio de la desmogleina 3 (antigeno princi-
pal del PV) en las mucosas.>’

Clinicamente presenta erosiones dolorosas en la mu-
cosa gingival, labial (Figuras 2, 3, 4), yugal, palatina
(Figura 5), pudiendo llegar a afectar la totalidad de
la superficie mucosa en los casos graves (Figura 6,7).
En los bordes suele presentar fragmentos de epitelio
desprendido y las dreas denudadas suelen cubrirse
de un exudado blanco (Figura 8). Los labios, las en
cias y la lengua pueden estar edematizadas y presen-
tarse costras hemorrdgicas a lo largo del [imite cuta-
neo — mucoso (Figura 9). » &7

La deglucidn suele ser dolorosa, hay aumento de sali
vacién y esputo sanguinolento con frecuencia. El trau-
matismo repetido de la masticacidn puede ser consi

Pénfigo folidceo. Lesidn en nariz
y afectacién de la semimucosa labial.

Pénfigo vulgar. Afectacidn de encfas
(gingivitis descamativa) y labios (lesién

derado como el equivalente del signo de Nikolsky, lo
cual es un factorimportante en la etiopatogenia de las
lesiones. Las lesiones curan lentamente con el trata
miento y suelen ser las ultimas en desaparecer.” %7

La lista de diagndsticos diferenciales de las lesiones
del PV es extensa, pero el liquen plano erosivo, la es
tomatitis herpética, la aftosis recidivante, las farma
codermias, ademds de otras EAA son los principales,
por lo que los estudios histoldgicos, citoldgicos y de
inmunofluorescencia son fundamentales.™

Pénfigo vegetante: Esta rara variedad de PV (menos
del 2% de los casos) tiene 2 tipos: Neumann y Hallo-
peau.' El tipo Neumann tiene una evolucién similar
al PV clasico con lesiones orales iniciales. Estas le
siones, a diferencia de lo que se observa en piel, no
tienen tendencia a formar vegetaciones dentro de la
boca, aunque pueden hacerlo en el borde rojo de los
labios (Figura 10,11) y a veces con fisuras. %%

El tipo Hallopeau mds benigno, presentan placas ve-
getantes sin erosidn a excepcién de la boca donde
puede erosionarse.™

Una caracteristica citada en el pénfigo vegetante es
la lengua cerebriforme.®

Pénfigo Medicamentoso: En esta forma de pénfigo,
que mas frecuentemente se parece al pénfigo folid
ceo, las lesiones orales son raras.™

Pénfigo Paraneoplasico (PPN): La expresion clinica
mas constante es la presencia de una estomatitis
refractaria al tratamiento, que suele ser el signo de
presentacion e incluso en algunos casos ser la Unica
manifestacién."”®

Pénfigo vulgar. Afectacion de enciasy
labio inferior

erosiva, costras y dreas blanquecinas)
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Pénfigo vulgar. Lesién erosiva
y blanquecina en labios

Pénfigo vulgar. Areas erosivas en paladar. Len- Pénfigo vulgar. Importante compromiso del

gua con reticulado blanquecino rostro. Erosidn, ulceracién y costras en labios.
Lengua con erosién cubierta por membrana
blanco-grisacea y puntillado hemorragico

Pénfigo vulgar. Severo com-
promiso oral y cutaneo con
gruesas costras hemorragicas

Pénfigo vulgar. Compromiso cutaneo condreas  Pénfigo vulgar. Lesiones erosivas
erosivas y areas denudadas, con exudado blan-  y costrosas

quecino en lengua

Fig. 10

Pénfigo vegetante. Placa Pénfigo vegetante. Mismo caso anterior luego Pénfigo paraneopldsico. Lesion labial, erosion
vegetante y costrosa del tratamiento. Algunos quistes de milio en lengua. Piel con ampollas, erosiones, cos-
en labios tras. Paciente con linfoma

|

Fig. 13: Penfigoide ampolloso. Penfigoide de membranas mucosas. Area Penfigoide de membranas mucosas. Areas
Area erosiva en paladar erosiva con tendencia a la cicatrizacién erosivas en encia y labio




Todos los casos publicados han presentado ampo-
llas o erosiones dolorosas persistentes en la mucosa
oral.”® Las zonas mas afectadas son el borde lateral
de lalenguay borde rojo de los labios (Figura 12) aun-
que pueden afectar toda la superficie de la boca.”

Las lesiones son mas necrdticas que las del PV y pre
sentan alteraciones liquenoides.” La estomatitis de
lorosa progresiva con compromiso preferencial de la
lengua es uno de los cinco requisitos necesarios para
el diagndstico del PPN y su ausencia permite excluir el
diagnostico.™

Pénfigo por IgA: No se describen las lesiones orales,™
0 son muy raras.’

Penfigoide Ampolloso: Las lesiones mucosas se ob-
servan en alrededor del 10 al 30% de los pacientes y
casi invariablemente se limitan a la cavidad oral. Las
lesiones consisten en ampollas intactas o con mayor
frecuencia erosiones (Figura 13), que rara vez son la
primera manifestacion de la enfermedad. Las lesio-
nes mucosas no dejan cicatriz y por lo general no son
muy numerosas. A diferencia de otras enfermeda
des, el penfigoide ampolloso rara vez afecta el borde
rojo de los labios.?®

Penfigoide gestacional: La afectacién de la mucosa
es casi inexistente.”

Penfigoide de membranas mucosas (PMM): Hace
referencia a un grupo de alteraciones ampollares
autoinmunitarias subepidérmicas potencialmente
cicatrizales. Puesto que no siempre se produce cica-
trizacién se propuso que el término PMM sustituyera
al de penfigoide cicatrizal.” La afectacién oral es la
caracteristica mas constante, presente en el 85% de
los pacientes,”y en esta localizacidn la cicatrizacion
no es constante.” Las lesiones se producen en muco-
sa gingival (64%), bucal (58%), palatina (26%), reborde
alveolar (16%), lengua (15%) (Figura 14), labio inferior
7%* (Figura 15). La presentacion clinica mas frecuente
es la de la gingivitis descamativa y/o erosiva que re-
presenta un aspecto clinico de inflamacién gingival.>s

Los casos leves se caracterizan por eritema y edema
gingival; los moderados y graves presentan descama-
cién, formacién de ampollas, erosiones y ulceras. El
cuadro afecta encias faciales mientras que las encias
linguales son menos comprometidas.”

La gingivitis descamativa es un espectro clinico de
causa heterogénea donde la mitad de los casos pre

sentan o evolucionan a PMMy el resto a PV, estoma-
titis de contacto o epidermdlisis ampollosa adquirida
que son los principales diagndsticos a considerar.
Hay un grupo que no tiene diagnostico especifico
(irritacién, menopausia, idiopatica, etc.).°

En otras zonas de la mucosa oral aparecen vesicoam-
pollas que se rompen y dejan erosiones curando len
tamente y sin producir tanto dolor como en el PV. El
hallazgo caracteristico es la tendencia a formar cica-
trices en zonas curadas originando un patrdén blanco
reticulado similar al liquen plano. Pueden desarrollar
adherencias entre la mucosa bucal y el reborde al
veolar, alrededor de la ivulay fosas amigdalas.

El diagnostico diferencial se establece con las restan-
tes causas de gingivitis descamativa y las otras EAA.
Sin dudas el liquen plano oral por su evolucién pro
gresiva, escasamente sintomatica semeja mucho al
PMM pero éste tiene tendencia a la cicatrizacion. En
todo caso son necesarios los estudios histopatoldgi-
cos y de inmunofluorescencia para diferenciarlos.?

Los casos leves de PMM pueden ser tratados con cor-
ticoides tdpicos de potencia moderada o alta. Otras
opciones tépicas son tetraciclina, tacrolimus, ciclospo-
rina. Si no responde se puede utilizar dapsona, ciclo

fosfamida, azatioprina y corticoides sistémicos.>

Dermatitis Herpetiforme (DH): Generalmente no
existe compromiso mucoso." Los casos publicados de
DH con afectacién oral podrian haber correspondido
a dermatosis IgA lineal.””

Dermatosis ampollar IgA lineal: La afectacién oral
puede observarse en la minoria de los casos, pudien-
do simular al PMM en algunos.?® La afectacién peribu-
cal es frecuente.? (Figura 16)

Enfermedad ampollosa crénica de la infancia. Costras
en drea peribucal.

Gac. dermatol. (Asuncién) Volumen 7 - Nimero 2

=\
W



Gac. dermatol. (Asuncién) Volumen 7 - Ntimero 2

—

4

Epidermolisis ampollosa adquirida: Puede presen
tar afectacién oral semejando al PMM del que a
veces es indistinguible clinica e histolégicamente,
siendo necesarios estudios de inmunofluorescencia
indirecta con piel disociada e inmunohistoquimi-
C0s.23°

En cuanto al tratamiento de las EAA en estalocaliza-
cién, es el de la enfermedad que la produce con algu-
nas peculiaridades como por ejemplo una adecuada
higiene bucal pues la placa bacteriana exacerba las
lesiones, el evitar los traumatismos sobre todo de
la masticacion, el tratamiento de las infecciones se-
cundarias como la candidiasis, el uso de clobetasol o
fluocinonida en vehiculos adecuados y dltimamente
el tacrolimus tépico."™™

Conclusion

La afectacion de la mucosa oral en las EAA es impor-
tante y variable segin las patologias. En efecto, en
algunos casos es un signo cardinal (PPN, PMM), en
otros como compromiso importante generalmente
inicial (PV). En el grupo penfigoide, en la dermatosis
IgA lineal y en la epidermdlisis ampollosa adquirida
las lesiones son ocasionales, muy raras enla DHy no
descritas en el PF.
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