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Estomatitis severa que se extiende hacia el borde libre del labio.
Afectacion de la mucosa nasal
Caso Clinico
Paciente de 72 afios de edad con antecedentes de Linfoma B de bajo grado tratado
con quimioterapia. Dos afios después consulté por un cuadro de estomatitis severa,
gue le dificultaba el habla y la deglucion, resistente a la terapéutica habitual.

Posteriormente, aparecieron ampollas flacidas en todo el tegumento.

Ampollas flaccidas en tronco. Lesiones polimorfas en palma



Ampollas en falange distal que conducen al despegamiento de la ufia

Se realiz6 biopsia de las lesiones cutaneas, que informo acantolisis de las células del
estrato intermedio compatible con pénfigo. Se solicité TAC de térax, abdomen y pelvis
presentando adenomegalias en esta ultima localizacion.

Se efectud el diagnéstico de Pénfigo paraneoplasico y se comenz6 tratamiento con
B-metilprednisona 120mg/d, siendo las lesiones cutaneas y especialmente las
mucosas recalcitrantes al mismo por lo que se indicd terapéutica de rescate con
ciclofosfamida. El cuadro mucoso empeor6 desarrollando una hemorragia masiva de
la via aérea superior lo que desencadeno el 6bito.

Comentarios

El pénfigo paraneoplasico es una variedad de pénfigo, que se asocia tanto a
neoplasias malignas como benignas. Se presenta concomitantemente a procesos
linfoproliferativos como linfoma no Hodking (42%), LLC (29%), enfermedad de

Castleman (10%), timomas (6%), macroglobulinemia de Waldestrom (6%), linfoma B



y sarcomas poco diferenciados (6%). Cabe destacar la ausencia de aparicion
acompafando a tumores soélidos como adenocarcinomas de pulmon, colon o
carcinomas epidermoides.

Desde el punto de vista etiopatogénico, se ha demostrado que el suero de los
pacientes con pénfigo paraneoplasico es capaz de inmunoprecipitar una serie de
antigenos caracteristicos contra la desmoplaquina 1(proteina de la banda
desmoplasica), antigeno del penfigoide ampolloso (hemidesmosomas),
desmoplaquina 2, envoplaquina, periplaquina y  plectina. Ademas presentan
antigenos contra desmogleina 1, 3, Ag. del pénfigo vulgar y del pénfigo foliaceo.

El rasgo clinico caracteristico es la presencia de estomatitis grave que no responde al
tratamiento. Consiste en erosiones y ulceraciones que afectan la orofaringe y se
extienden de forma caracteristica hasta el borde libre del labio. Presentan ademas
conjuntivitis pseudomembranosa grave, afectacion de mucosa gastrica, hasofaringea,
vaginal y peneana

Las lesiones cutaneas son bastantes polimorfas, pudiendo observarse maculas,
ampollas flacidas, ampollas tensas, lesiones en diana y papulas liquenoides. En la
forma crénica predomina la erupcién liquenoide sobre las lesiones ampollares.

La principal causa de muerte es la bronquiolitis obliterante, no obstante su
mecanismo fisiopatoldgico no esta claro.

El diagndstico del Pénfigo Paraneoplasico es clinico e histologico. Para arribar al
mismo podemos utilizar los siguientes criterios diagndsticos:

Criterios Mayores

e Erupcion mucocutanea polimorfa

¢ Neoplasia interna concomitante

e Hallazgos caracteristicos de inmunoprecipitacion en suero



Criterios Menores

¢ Tincion citoplasmatica + del epitelio de vejiga de rata por IFI

e |F+ directa perilesional intercelular y en MB

e Acantolisis en la biopsia en al menos una region afectada

Histoldgicamente se caracteriza por acantolisis suprabasal y necrosis de los
queratinocitos individuales, con linfocitos intraepidérmicos y degeneracion licuefactiva
de la basal o infiltrado linfocito en banda en la parte superior de la dermis.

En la inmunofluorescencia indirecta ademas del depdsito de IgG y C3 sobre las
células epidérmicas y la membrana basal (epitelios escamosos estratificados), los
autoanticuerpos también reaccionan con los epitelios simples o de transicion (vejiga).
El diagndstico diferencial se debe realizar con pénfigo vulgar, penfigoide cicatrizal,
eritema multiforme, liguen plano, mucositis por quimioterapia, herpes simple
persistente y otras infecciones virales.

Con respecto al tratamiento no existe consenso sobre un régimen terapéutico eficaz
estandar, en ocasiones la quimioterapia resuelve el tumor maligno por completo y las
lesiones de piel lentamente. Los dafios cutaneos responden mas rapidamente que las
lesiones mucosas. En conclusion el prondstico es realmente malo debido a su

naturaleza resistente al tratamiento.
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