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RESUMEN

El pénfigo vulgar es una enfermedad vesiculo ampollar crénica y grave que compromete piel y mucosas.
La presencia de anticuerpos antidesmosémicos resulta en la disolucién de la sustancia cementante
intercelular para la destrucciéon de los desmosomas que mantienen unidas a las células epiteliales
generando una separacion intraepitelial caracteristica que ocurre luego arriba de la camada de células
basales. El pénfigo vulgar es una condicién de revelancia odontoldgica que si no estratada puede resultar
en la muerte del paciente. EIl compromiso de la cavidad bucal en la mayoria de los casos aliado a la
importancia del diagndstico precoz para el pronéstico y tratamiento, refuerzan la necesidad del
conocimiento de esa condicién por el odontélogo.
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ABSTRACT

Pemphigus vulgaris is a chronic and serious auto-imune vesiculo-bullous disease that affects skin and
mucous membrane. Antidesmosomal antibodies dissolve intercellular substance that keeps epithelial cells
together, resulting in an intraepithelial blister just above basal epithelial layer. Without treatment,
pemphigus vulgaris leads patient to die. The fact that this disorder presents oral manifestation in most
cases, in addiction to the relevance of a precocious diagnosis to the success of the treatment and
prognosis support the importance of about the knowledge of this disease to dentist's notice.
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RESUMO

O pénfigo vulgar é uma doenga auto-imune, vesiculo-bolhosa, crénica e grave, que acomete pele e
mucosas. A presenca de anticorpos antidesmossémicos resulta na dissolugdo da substancia cimentante
intercelular pela destruicdo dos desmossomos que mantém unidas as células epiteliais gerando uma
separacao intra-epitelial caracteristica, que ocorre logo acima da camada de células basais. O pénfigo
vulgar é uma condicao de relevancia odontoldgica que, se ndo tratada, pode resultar no 6bito do paciente.
O acometimento da cavidade bucal na maioria dos casos aliado a importancia do diagndstico precoce para
0 prognostico e tratamento reforcam a necessidade do conhecimento dessa condigdo pelo cirurgido-
dentista.
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INTRODUCCION

El término "pénfigo" es utilizado para designar un grupo de enfermedades mucocutédneas autoinmunes que se caracterizan por
la formacién de vesiculas intraepiteliales (1,2). Ese grupo incluye el pénfigo vulgar, el pénfigo vegetante, el pénfigo foliaceo, el
pénfigo eritematoso, el pénfigo herpetiforme, el pénfigo inducido por drogas y el pénfigo paraneoplasico (3-5).

Apenas el pénfigo vulgar y vegetante afectan a la mucosa bucal con algun grado de frecuencia (6-7). La variante vulgar
corresponde al 75% de los casos de pénfigo (8), siendo el tipo mas comun. Cerca del 25 al 90% de los casos (5), las lesiones
en mucosa bucal son las primeras y se manifiestan por varios meses antes del desenvolvimiento de las lesiones cutaneas (4,
6, 9-15), siendo muchas veces la Unica manifestacién de la enfermedad (8).

En cuanto a la etiologia del pénfigo vulgar, inumeros caracterizan esa enfermedad como una alteraciéon autoinmune, debido a
la verificacion de auto anticuerpos en las lesiones de la piel y mucosas, localizadas en los espacios intercelulares del epitélio
(9,16). Los referidos anticuerpos son diseccionados contra a desmogleina 3 proteina de la familia de las caderinas, integrante
de los desmosomas estructuras que unene a las células epiteliales unas con otras. En el caso del pénfigo el
desencadenamiento de la enfermedad en la mayoria de las veces, requiere de la presencia de otros factores, tales como
medicamentos, alimentos stress emocional, traumatismos fisicos y quimicos. Se acredita que ellos actian en conjunto llevando
a la manifestacion de la enfermedad en personas con predisposicién genética (6, 10, 17).

La frecuencia de los casos del pénfigo vulgar mostré equivalencia entre los sexos, con tendencia ligeramente mayor a la
ocurrencia en la mujer (11, 18, 19), siendo que la raza blanca presenta mayor frecuencia de esas lesiones, comparandose con
la raza negra (3, 20). En lo que se dice con respecto a la edad, el pénfigo vulgar puede estar presente en todas las edades. La
mayor incidencia de la enfermedad es observada en pacientes de las edades de cuarenta a los sesenta afios (4, 5, 6, 11, 12,
14, 21, 22).

Las lesiones que afectan principalmente a la boca, son representadas por vesiculas y/o vesiculas conteniendo liquido seroso y
claro que al romperse producen ulceraciones irregulares, superficies de diametro variables, circundadas por un halo
eritomatoso con una superficie rojiza y colorida, que luego es recubierto por una membrana esblanquizada (18, 23). Es mas
del 70% de los pacientes con pénfigo vulgar las lesiones aparecen acompafiadas de sialorreia, dolor y halitosi, ellas pueden
ocurrir en cualquier regidon de la boca, no en tanto las areas mas comprometidas son la mejillas, paladar blando vientre y
dorso de la lengua, encia, semimucosa y mucosa labial (4, 5, 13, 14, 21, 24).

Para el diagnéstico definitivo, los casos clinicos correlacionados con los aspectos microscépicos son normalmente suficientes.
En algunos casos se necesita de examenes inmunofluorescencia directa e indirecta de las lesiones y del suero del paciente a
fin de obternerse mayor confiabilidad del diagnéstico (2, 18, 23, 25). Otro método de diagndstico es el signo de Nikolsky en el
cual areas de epitelio en las proximidades de las lesiones destacandose del conjuntivo por fricciéon formando ampollas (12,
21,26).

Cuanto mas rapido sea establecido el diagnéstico, menos agresivo sera el tratamiento y mejor el pronéstico del caso (27). Si
raramente sufre resolucion completa la enfermedad puede ser controlada principalmente por los corticoides sistémicos en
combinacién o no con otras drogas inmunosupresoras (28, 29). Independientemente de la terapeutica adoptada, es
importante que el paciente sea monitoreado por un equipo médico odontolégico antes, durantes y después del tratamiento (4,
21, 25, 30).

El pénfigo vulgar es una enfermedad cronica autoinmune mucocutanea que con frecuencia se manifiesta inicialmente con
ampollas en la mucosa oral, afectando posteriormente a piel y otras mucosas; sigue un curso crénico, que puede producir
afectacion sistémica si no se trata de forma adecuada. El hecho de que en ocasiones sean las ampollas orales la primera
manifestacion de este desorden implica que los odontdlogos deben conocer suficientemente las claves clinicas de esta
enfermedad con el fin de realizar un diagnéstico y tratamiento precoces.

RELATOS DEL CASO CLINICO

Paciente xantoderma de 60 afios de edad, sexo femenino, se presenté a la clinica de Estomatologia de la Faculdad de
Odontologia de Aracatuba - UNESP, refiriendo una herida en el labio inferior. El paciente relato que percibio la lesiéon & 4 meses
y que ella surgié con una ampolla que rapidamente se rompié formando una ulceracién acompafiada de dolor.

El examen extrabucal, nada digno de nota puede sur observado. En el examen intrabucal se observa la presencia de Ulcera en
semimucosa labial inferior, recubierta por una costra hemorragica (Figura 1). Areas ulceradas envolviendo mucosa labial
inferior y superior (Figura 2), mejillas (Figura 3 y 4), piso de boca y lengua también fueron observados.
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FIGURA 1 - Extensas areas Ulceradas en semi mucosa labial inferior, recubiertas con una
costra hemorragica.

FIGURA 2 - Ulcera en mucosa labial inferior, recubierto por una membrana esblanquizada
y con sangramiento a la manipulacién.
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FIGURA 3 - Ulceras irregulares en mejilla izquierda, recubiertas por membranas
esblanquizadas.

FIGURA 4 - Ulceras irregulares en mejilla derecha, recubiertas por membranas
esblanquizadas.

A partir de esos hallazgos se llegé a un diagnéstico diferencial del pénfigo vulgar, pénfigoide benigno de las mucosas y eritema
multiforme, con diagnéstico clinico de pénfigo vulgar. Fue realizada una biopsia incisional en la regién de la mejilla integra. El
examen histopatolégico fue inconcluso no descartando la posibilidad de pénfigo vulgar o eritema multiforme, debido a la
presencia de una ampolla intraepitelial, siendo necesario examenes de laboratorio adicionales para resolucion del caso.
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Debido a la imposibilidad de la realizacion de exdmenes laboratoriales otras dos biopsias incisionales fueron realizadas en
region de la mucosa labial integra. En el andlisis histopatoldgico, se constaté la presencia se ampollas intraepiteliales con
preservacion de la camada basal del epitelio adherido al conjuntivo subyacente, secundaria a la acantélisis, que ocurre debido
al rompimiento de los puentes intercelulares de la camada espinosa del epitelio. Células acantoliticas con aumento y
hipercromasia nuclaer también puede ser observado, también observamos infiltrado inflamatorio en el téjido conjuntivo
subepitelial que puede variar de blando a moderado (Figura 5y 6).

FIGURA 5 - Ampolla intraepitelial con preservacion de la camada basal del epitelio
adherido al conjuntivo subyacente. H.E.100X.

FIGURA 6 - Células acantoliticas adentro de la ampolla intraepitelial e infiltrado
inflamatorio en el téjido conjuntivo subepitelial. H.E. 400X.
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En el cuadro microscopicco descrito obtuvimos el diagndstico definitivo del pénfigo vulgar. La paciente fue remetida a un
dermatélogo para tratamiento especializado y actualmente presenta un cuadro clinico estable, sin lesiones.

DISCUSION

Clinicamente el pénfigo vulgar ocurre en proporcién equivalente entre hombres y mujeres, con algunos estudios mostrando
una ligera predileccion por el sexo femenino (11, 18, 19), siendo mas frecuentemente descritos en pacientes entre la cuarta y
la sexta década de vida (4, 5, 6, 11, 12, 14, 21, 22). En el caso clinico relatado el pénfigo vulgar comprometié pacientes del
sexo femenino, 60 afios de edad, en concordancia con los encontrados en la literatura.

Las lesiones pueden ocurrir en cualquier regién de la boca, mas las areas mas comprometidas son mejillas, paladar blando,
vientre y dorso de la lengua, encia semimucosa y mucosa labial (4, 5, 13, 14, 21, 24). En el examen clinico fue constatado la
presencia de Ulceras en semi mucosa labial inferior y superior, también areas ulceradas envolviendo las mejillas derecha e
izquierda, piso de la boca y lengua siendo relatado un tiempo de evolucién de cuatro meses por el paciente.

Varios factores han sido relatados como etiolégicos del pénfigo, entre ellos medicamentos, alimentos, estrés emocional,
traumatismos fisicos y quimicos, siendo que algunos estudios creen que ellos actian en conjunto, llevando a la manifestacion
de la enfermedad en personas con predisposicién genética (6, 9, 10, 16, 17, 31).

El pénfigo vulgar representa 75% de los casos de los pénfigos (8), siendo el tipo mas comun. Las lesiones en mucosa bucal
son las primeras y se manifiestan por varios meses antes del desenvolvimiento de las lesiones cutaneas en cerca del 25 al
90% de los casos (4-6, 9-15), siendo muchas veces la Unica manifestacion de la enfermedad, en algunos casos presenta una
evolucion potencialmente fatal (9, 10, 31).

Conocer las caracteristicas clinicas de esta patologia, para realizar un diagnéstico y tratamiento precoz, siendo esto
determinante en el pronéstico y evolucion del pénfigo vulgar.

CONCLUSION

Considerando que las manifestaciones clinicas del pénfigo vulgar puede iniciar o mismo presentarse restricta a la cavidad
bucal, el odontélogo tiene la responsabilidad estar apto para disgnosticarlas, debiendo estar familiarizado con los aspectos
clinicos de esa enfermedad y junto con el dermatélogo, constituyan un equipo multidisciplinario capaces de diagnosticar y
tratar al paciente que presente esta enfermedad, mejorando su condicion y calidad de vida.
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