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RESUMEN

El término penfigoide de membranas mucosas designa un grupo de enfermedades
vesiculo-bulosas autoinmunes crénicas, que afectan predominantemente mucosas.
El presente articulo describe dos casos clinicos de penfigoide de membranas
mucosas con compromiso gingival y tuvo como objetivo resaltar la importancia de
un correcto diagndstico de la lesidn y discutir la conducta terapéutica. Fueron
realizados diversos exdmenes complementares como, examen de Nikolsky, biopsia
incisional, investigacion de células LE y de anticuerpos antinucleares, ademas de la
evaluacién de médicos especializados en dermatologia y oftalmologia. Fue
fundamental la substitucion de dentifricos, la orientacidn nutricional y psicoldgica, el
cuidado con la higiene, ademas del uso de corticoides topicos. Hubo periodos de
remision y exacerbacion del cuadro clinico durante el seguimiento, fue necesario el
ajuste en la terapéutica y refuerzo en los cuidados con la higiene bucal. Es muy
importante la interaccion multidisciplinaria en la atencion de estos casos para el
control del tratamiento y seguimiento, ademas de reforzar todas las orientaciones y
cuidados en lo que se refiere a la salud bucal y cautela en el uso de corticoides.
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ABSTRACT

The term Mucous Membrane Pemphigoid includes a group of chronic and
autoimmune vesiculobullous diseases involving mainly the mucosa. The aim of
present paper is to describe two clinical cases of Mucous Membrane Pemphigoid
with gingival involvement to arrive to a proper diagnosis of the lesion and also to
discuss the therapeutic behavior. Different complementary examinations were
conducted including Nikolsky test, incisional biopsy, the LE cells study and of
antinuclear antibodies, as well as the evaluation of dermatologists and
ophthalmologists. It was necessary the replacement of toothpastes, the nutritional
and psychological guiding, the hygiene care and the use of topic corticoids. There
were periods of remission and exacerbation of clinical picture during follow-up being
necessary the therapeutics fitting and the oral hygiene care reinforcement. It is
important the multidisciplinary interaction in the care of these cases for treatment
and follow-up control, as well as to reinforce all orientations and cares related to
oral hygiene and the caution in the use of corticoids.
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INTRODUCCION

Penfigoide de membranas mucosas (PMM) es un grupo de enfermedades vesiculo-
bulosas autoinmunes de caracteristica cronica que afecta predominantemente las
mucosas.! Recientemente, subgrupos de penfigoide fueron identificados y descritos
en la literatura.”™ Esta enfermedad generalmente ocurre en la sexta década de
vida,>® y afecta con mayor frecuencia a pacientes mujeres.” El compromiso gingival
que se presentd fue una gingivitis descamativa.® Estas lesiones son crénicas y
presentan tendencia a la recurrencia. Con frecuencia interfieren en las actividades
basicas como comer, beber, hablar e inclusive en la manutencion de las relaciones
sociales normales que en ocasiones tiende a contribuir al aislamiento social.®° El
dolor puede interferir en la higiene bucal y favorecer a la formacion de placa
bacteriana. Por estas razones, lesiones bucales vesiculo-ulceradas inmunomediadas
son uno de los mayores desafios de la estomatologia.'

El presente estudio tuvo como objetivo el describir dos casos clinicos de PMM con
compromiso gingival, con el objetivo de llegar a un correcto diagndstico de la
lesidn, asi como evaluar la conducta adecuada en su tratamiento y seguimiento.

PRESENTACION DE CASOS

Primer caso

Se trata de una paciente de piel blanca, de 56 afios, que fue remitida por su
cirujano dentista al Servicio de Medicina Bucal de la Facultad de Odontologia de
Araraquara de la Universidad Estadual Paulista de Brasil y que se quejaba de
presentar ronchas en la mejilla y encia enferma. Relatd que inicialmente, los
cordones blanquecinos se limitaban a la mucosa jugal, tornandola aspera. Su
estomatélogo realizo biopsia, pero no instituyd tratamiento, pues describié a la
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lesion como una enfermedad incurable con muy mal prondstico. En el curso de 5
anos, la paciente notdé aumento de la extension de las estrias, con extensién
gingival, pero su encia sangraba mucho al cepillado. En su historia médica relaté
reposicién hormonal, alergia a productos quimicos y no presentd antecedentes de
habitos toxicos. La paciente describié que presentaba problemas familiares que le
provocaban ansiedad.

Al examen clinico inicial, se observaron ulceraciones en la mucosa yugal
bilateralmente, con areas de atrofia y estriaciones blancas entrelazadas. Se observd
ademas un cuadro de gingivitis descamativa (Fig. 1. Ay B) con dolor, ardor y
sangramiento a la exploracion ligera. Fue realizado el examen de Nikolsky que
resultd positivo y las hipdtesis diagndsticas fueron, penfigoide y liquen plano. Se
realizd una biopsia incisional y el resultado histopatoldgico fue de penfigoide buloso.
La paciente fue encaminada al dermatologo y al oftalmdlogo que comprobaron la
ausencia de compromiso de la piel y conjuntivas. Fueron solicitados examenes de
laboratorio como: hemograma, glucosa, busqueda de células LE y de anticuerpos
antinucleares. Los resultados indicaron la presencia de antigenos nucleares
reactivos (1:80). En el postoperatorio fue recomendado el uso de cepillo dental
suave y dentifrico sin lauril sulfato de sodio, para evitar la exacerbacion del cuadro
clinico y también para facilitar la higiene. La paciente fue encaminada para
tratamiento periodontal basico y posteriormente odontoldgico.

a

Fig. 1. &. Gingivitis descamativa, B. Yesiculas y atrofia epitelial;
examen de Mikosky positivo,

El cuadro clinico presentd exacerbacion durante el tratamiento periodontal y por
eso se indico corticoide topico tres veces al dia por un periodo de 7 dias. Después
de este periodo hubo mejoria de las lesiones (Fig. 2). La paciente relatdé que,
algunos alimentos como platano, meldén y manzana agravaron la lesién. Durante el
seguimiento de 5 anos, hubo varios periodos de remision y exacerbacion. Fue
necesario la indicacion de antimicéticos tépicos y alternadamente el uso de
corticoterapia topica. Se recetd también un gel humectante bucal para la
lubricacién de la mucosa, pues existid evidencia clinica de xerostomia. Durante todo
el tratamiento la paciente recibi6 orientacion sobre la importancia del control de la
placa bacteriana y también sobre un seguimiento psicoldgico, pero la paciente se
mostrd siempre refractaria a esta ultima indicacion.
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Fig. 2. Aspecto clinico despugs
del tratamiento inicial,

Segundo caso

Se trata de una paciente de 68 afnos, remitida al mismo servicio antes referido, con
encia irritada y con presencia de bulas. Relaté que el actual cuadro clinico se inicid
después de la realizacién de un tratamiento periodontal traumatico, algunas
exodoncias y colocacion de implantes osteointegrados. A la anamnesis refirio el uso
ocasional de solucién de digluconato de clorhexidina a 0,12 % sin alcohol y
aplicacion tépica de corticoide, con mejoria de la sintomatologia. En esa ocasion, la
paciente informd que sentia dificultad para el cepillado por la presencia de
sintomatologia dolorosa. En su historia médica refirid diabetes, que controld con el
uso de hipoglicemiantes via oral; no refirid habitos deletéreos.

En el examen clinico inicial, se observé una atrofia generalizada de la encia,
diagnosticada como gingivitis descamativa (Fig. 3A), formacién de vesiculas y dolor
local. El examen de Nikolsky fue positivo (Fig. 3B) y las hipotesis diagnosticas
fueron, penfigoide y liquen plano. Inicialmente fue recomendado el uso de
antimicético tépico para equilibrar la flora bucal, cepillo dental suave y dentifrico sin
lauril sulfato de sodio. Se realizé una biopsia incisional con profilaxis antibidtica
recomendada por un endocrinélogo y el resultado histopatoldgico fue de penfigoide
de mucosas (Fig. 4). Fue remitida al dermatdlogo y oftalmdlogo, quienes
constataron la ausencia de compromiso de la piel y mucosas conjuntivas.

Fig. 3. A. GO vy ulceracion debido a |la vesicula, erupcionado
i(lado derecho), B. Examen de Mikosky positivo,
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Fig. 4. HZF 402, Aspecto histopatoldgico del
penfigoide de mucosas,

Con un mes de seguimiento hubo mejoria del cuadro. La paciente apenas
manifestaba sensibilidad dolorosa en las encias. Por esta razén se mantuvo la
orientacion en lo que se refiere a la importancia de un riguroso control de la placa y
tratamiento periodontal basico periddico. Ademas se le recomendé el uso de
corticoide y antimicéticos topicos alternadamente cuando hubiese recidiva de las
lesiones. La paciente continlia con seguimiento clinico en nuestro servicio.

DISCUSION

El PMM es una enfermedad inmunomediada que puede ser debilitante y
generalmente se manifiesta en las mucosas e incluye la encia. Puede ser de dificil
control y con alta posibilidad de recidiva, la cual puede afectar la vida social del
paciente. La literatura revela que las mujeres son las mas afectadas y que la
afeccién de la piel es rara. Con todo, la mucosa conjuntiva puede ser comprometida
en algunos casos, en dependencia de la severidad de la enfermedad. Los hallazgos
observados en los casos clinicos que se describieron son concordantes con otros
autores,’? pues las pacientes son del género femenino y en ambos casos no habia
compromiso de la piel.

La etiopatogenia del PMM aun no esta totalmente esclarecida, pero trabajos
realizados relatan: la correlacién con intensas injurias a las mucosas,® algunas
drogas,'*!> exposicidn a los rayos ultravioleta y predisposicion genética.'® Una
probable relacién entre PMM y menopausia no ha sido discutida en la literatura, sin
embargo, la gingivitis descamativa (GD) que es una de las manifestaciones clinicas
mas comunes encontradas en los casos de PMM, se presento frecuentemente en el
periodo post-menopdausico.”?? Se conoce que las dos pacientes de este articulo se
encontraban en el periodo posmenopdausico. Este hecho pudiera estar relacionado
con la aparicién de la enfermedad, aunque en esta fase la mujer presenta estrés
emocional ocasional y este si puede ser un factor importante en estos cuadros de
enfermedades inmunomediadas de las encias.

Las manifestaciones gingivales de condiciones sistémicas estan incluidas en la
actual clasificacién de las enfermedades periodontales y sistémicas,'® entre los
desordenes gingivales no inducidos por placa. La gingivitis descamativa hace parte
de este grupo, al tratarse de una condicidn clinica caracterizada por la presencia de
lesiones atréficas o erosivas, y por eso, eritematosas, con exacerbada
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sintomatologia dolorosa que dificulta asi la higiene bucal del paciente. Esta
condicidn puede estar presente en otras enfermedades muco-cutaneas
inmunomediadas, en particular en el liquen plano, en el penfigoide y en el pénfigo
cuando compromete la encia,**?° ain como reaccidn de hipersensibilidad a los
dentifricos y enjuagatorios bucales.?’**> Es importante enfatizar la diferencia entre
la gingivitis descamativa y la gingivitis inducida por la placa bacteriana, que es una
condicidon extremamente comun, facilmente reconocida y tratada por el dentista. La
GD es frecuentemente asociada al penfigoide de membranas mucosas, por ser esta
enfermedad responsable de un estimado de un 35 a un 48 % de los casos de
gingivitis descamativa.?® No existe evidencia cientifica de que por si sola la
gingivitis descamativa pueda causar pérdida del ligamento y destruccién del hueso
alveolar,?>® pero representa un potente factor de riesgo para la salud periodontal a
largo plazo.

Con relacidn al diagnoéstico de PMM, el signo positivo de Nikolsky es una importante
caracteristica y puede proporcionar una idea del nivel de separacion epitelial,
debido a la hemorragia que puede ocurrir en los desordenes caracterizados por la
formacion de bulas subepiteliales.?” Sin embargo, su manifestacién clinica puede no
ocurrir en todos los casos de penfigoide de membranas mucosas, lo que fue
observado en uno de los casos. Esto coincide con los hallazgos de Arisawa y otros®
gue en el afio 2008 detectaron esta caracteristica en un 50 % de su muestra. La
biopsia incisional fue necesaria para la elaboracién del diagnéstico final. El 1er.
Consenso Internacional sobre Penfigoide de Membranas Mucosas, no consideré los
resultados microscopicos simples como criterios absolutos de diagndstico, pues esta
técnica no siempre es capaz de demostrar la presencia de la bula subepitelial
caracteristica del PMM. Con el advenimiento de las técnicas inmunopatoldgicas se
paso a distinguir los subgrupos auto-antigénicos del PMM. La diferenciacién de las
varias formas de penfigoide ha contribuido para el entendimiento de la fisiopatologia
de la enfermedad.?®

Muchas enfermedades como el penfigoide buloso, el pénfigo vulgar y el liquen plano
deben incluirse en el diagndstico diferencial de PMM. La presentacion del penfigoide
buloso y lesiones del PMM son muy similares, pero la condicién clinica puede
diferenciarlos. En la primera, |la piel y la cavidad bucal no es el primer sitio de la
manifestacion y puede haber, con una frecuencia menor, afectacién ocular. El liquen
buloso puede afectar principalmente la mucosa, con tendencia a la cicatrizacién.
Debido a su similitud con el PMM algunos autores'’ han sugerido que sus
manifestaciones clinicas son iguales. Sin embargo, el examen histopatolégico y la
presencia de estrias blanquecinas ayudan a distinguir tales lesiones. El PMM
también puede presentar una forma similar al pénfigo vulgar, sobre todo cuando se
limita a la cavidad bucal. Con frecuencia en primer lugar, aparece en la mucosa
bucal y compromete la piel de manera rapida.'?

En el 1er. Consenso Internacional sobre Penfigoide de Membranas Mucosas, fueron
definidos protocolos de tratamiento especificos para los pacientes considerados de
alto riesgo, al presentar compromiso ocular, genital, nasofaringeo, esofagico y
laringeo, y de bajo riesgo ante el compromiso de mucosa o piel. Sin embargo, la
estrategia de tratamiento puede variar en dependencia de la experiencia del
profesional, de la edad del paciente, de la severidad de la enfermedad, de la
localizacidén y de las condiciones de higiene bucal. Corticosteroides tépicos y
sistémicos, dapsona®® y tetraciclina®® son algunas de las alternativas cominmente
utilizadas. Antes de la definicién de la terapia medicamentosa, el paciente debe ser
orientado sobre su higiene bucal, pues la presencia de inflamacién gingival debido a
la higiene deficiente puede agravar el curso de la enfermedad. En estas
orientaciones se debe incluir el uso de cepillo dental suave y de agente antiplaca,
como la solucion de clorhexidina en un 0,12 % sin alcohol y enjuague bucal o
aplicaciones topicas diarias, por un periodo de aproximadamente 7 dias. En los
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casos en que hay compromiso de piel y otras mucosas, se hace necesario el uso de
medicamentos especialmente indicados, con el auxilio de otros especialistas.

Con relacién a los efectos adversos de la terapia tdpica con corticosteroides, el mas
frecuente es la manifestacion de candidiasis®' > que puede surgir entre un 25 a un
55 %>3° y estd relacionada con la concentracién y potencia del corticoide, via de
administracién y virulencia de la Candida sp.**° La candidiasis eritematosa puede
ser considerada erroneamente por muchos profesionales, como una falla en el
tratamiento debido a sus caracteristicas clinicas y a la sensacidon de ardor bucal que
se asemejan a los sintomas de las lesiones erosivas y atroficas. El uso inicial de un
antimicético topico puede resolver esta infeccion y auxiliar en el diagndstico
diferencial.

Para la indicacion de corticoterapia sistémica es importante considerar la historia
médica del paciente debido a los efectos adversos que puede producir. Segun la
literatura,>° desde que el propionato de clobetasol y otros corticosteroides tépicos
fueron introducidos, ha aumentado los relatos de efectos adversos por la absorcion
sistémica de esas drogas, que incluyen: supresion del eje hipotalamo-hipdfisis-
adrenal, rostro con apariencia cushinoide, hipertensién debido a la retencién de
sodio y potasio, hiperglucemia por la conversién de glucdgeno, efecto
inmunosupresor debido a las alteraciones linfocitarias y manifestacion de
infecciones oportunistas como la candidiasis.*® Otros efectos adversos son:
alteraciones de humor insomnio, desérdenes gastrointestinales, fragilidad capilar
con prgsd?igposicic’)n a hematomas, cefaleas®” y osteoporosis, debido a la pérdida de
calcio.”

Algunas cuestiones referente al uso de esta terapia ain permanecen poco
esclarecidas en la literatura, pero hay relatos de que la aplicacién a largo plazo de
drogas potentes, como el propionato de clobetasol, puede propiciar periodos largos
sin enfermedad después de su retirada y ayudar de este modo en el control de la
misma.> Por tanto, es importante el control y seguimiento multiprofesional en
estos casos para el cuidado del paciente.

Concluimos que el trabajo de un equipo multiprofesional es muy importante en el
control del penfigoide, pues a pesar de ocurrir con mayor frecuencia en la mucosa
bucal, existen casos raros de compromiso ocular, nasofaringeo, ano-genital, de piel,
laringeo y esofagico. Se conoce que la mayoria de las manifestaciones clinicas se
inician por la boca; cirujanos y dentistas deben mantener contacto con los demas
especialistas para establecer el diagndstico y elaborar un plan de tratamiento
adecuado.
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