PENFIGOIDE AMPOLLOSO EN PEDIATRIA.
A PROPOSITO DE UN CASO

Md. Evelyn Ordéiiez!, Dra. Isabel Salcedo Velarde .

Posgradista Nivel IV de Pediatria Hospital Roberto Gilbert Elizalde 1
Médico Tratante del Hospital Roberto Gilbert Elizalde 2

RESUMEN

ABSTRAC

El penfigoide ampolloso es una enfermedad autoinmune
poco frecuente en edad pedidtrica; caracterizada por la
presencia de autoanticuerpos en la zona de la membrana
basal epitelial. Esta enfermedad se ha relacionado con
la ingesta de farmacos, procesos autoinmunitarios y con
administracién de vacunas con la aparicién de las lesiones
hasta 4 semanas después de dicho factor predisponente. Su
tratamiento se basa en medicamentos inmunosupresores y
antiinflamatorios, teniendo asi un pronéstico bueno, mejor
que la variedad del paciente adulto.

Presentamos el caso de un escolar masculino, que ingresa por
presenciadelesionesampollaresen manosy pies, conresultado
de biopsia en primera instancia de eccema dishidrético
severo, recibiendo corticoide via oral, curaciones por servicio
de cirugia plastica y antibioticoterapia intravenosa, con
notable mejoria de lesiones que a las dos semanas presenta
una exacerbacion del cuadro con la aparicion de nuevas
lesiones generalizadas a nivel de tronco, areas flexurales,
y regiones acrales de manos y pies caracterizada por
ampollas grandes tensas, con contenido serosanguinolento,
pruriginosas, dolorosas a la manipulacién.
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Bullous pemphigoid is a rare autoimmune disease in pediatric
age; characterized by the presence of autoantibodies in the
area of the epithelial basal membrane. This disease has been
related to the ingestion of drugs, autoimmune processes and
the administration of vaccines with the onset of the lesions
up to 4 weeks after the predisposing factor. Its treatment is
based on immunosuppressive and anti-inflammatory drugs,
having a good prognosis, better than the variety of the adult
patient.

A male schoolboy was admitted due to the presence of bullous
lesions on his hands and feet. The result in a first biopsy was
a severe dyshidrotic eczema. He received oral corticosteroids,
was treated by plastic surgery and he also received
intravenous antibiotic therapy, with notable improvement
in lesions in two weeks. He presented an exacerbation of the
condition with the appearance of new generalized lesions
at the level of the trunk, flexural areas, and acral regions of
the hands and feet characterized by large tense blisters, with
serosanguineous content, pruritic, painful to manipulation.
KEYWORDS:  Bullouds  pemphigoid ,pediatrics,
dermatology, differencial diagnosis
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INTRODUCCION

Elpenfigoideampolloso (PA) esunaenfermedad ampollosa
adquirida, de tipo inmunitario, donde se producen
anticuerpos dirigidos contrala membrana basal. Dentro de
su patogenia se destacan dos mecanismos: inmunolégico:
determinado porlapresenciadeanticuerposeinflamatorio:
dado por la accion de polimorfonucleares produciendo la
liberacién de las enzimas proteoliticas que dafarfan la
unién dermoepidérmica. (1, 2, 3, 4) Se ha demostrado
ademas que dentro de sus factores desencadenantes
puede darse por la administracién de farmacos, ademés
de ser inducido por fototerapia, radioterapia, vacunas e
infecciones viricas, con la aparicién de las lesiones de 1 dia
a 4 semanas después. Su incidencia es baja, menos de 100
casos reportados en edad pedidtrica, en pacientes menores
y mayores de un afo, con ligero predominio en el sexo
femenino, menor afectacion acral y mayor implicacion
genital. (5, 6, 7) A pesar de su escasa frecuencia y mds
sobre la localizacion del mismo, se presenta el caso de un
escolar que inicialmente fue abordado como un eccema
dishidrético severo con recurrencia de sus lesiones, con
mayor compromiso de piel y mucosas y con resultados de
inmunohistoquimica que dieron el diagnéstico definitivo
de penfigoide ampolloso.

Caso clinico

Paciente masculino, escolar de 8 afios de edad, con
antecedente de dermatitis atdpica, presentando lesiones
dérmicas tipo pustulas localizadas en pies, pruriginosas
que evolucionan a vesiculas y ampollas con drenaje
serohematico escaso, con distribucién ascendente hasta
region inguinal y afectacion de manos con presencia de
placas y ampollas; de 10 dias de evolucién previo a su
ingreso hospitalario, manejado ambulatoriamente sin
mejorfa, produciendo dolor de moderada intensidad en
miembros inferiores y limitacién para la marcha.

Figura 1,2,3. Paciente con lesiones tipo pépulas, placas que desaparecen a
digitopresién, con micro vesiculas y ampollas de localizacion de predominio acral.

Se realiz6 estudios complementarios con biometria que
reporta eosinofilia, biopsia de piel tipo punch con reporte
de hallazgos histoldgicos compatibles con dermatitis
atopica / eccema dishidrético severo, ademss se descartaron
causas virales y micoticas. Valorado por la especialidad
de Dermatologia quien pauta ciclo corto de corticoide
via oral, antimic6tico para prevenciéon ante desbalance de
microbioma cuténeo y posible proliferacién de dermatofitos
a nivel de manos y pies, antibioticoterapia intravenosa con
oxacilina para evitar sobreinfeccién bacteriana. Por parte del
servicio de Cirugia pldstica realizaron limpiezas quirtirgicas
con drenaje de ampollas y colocacién de parche hidrocoloide.
Fue valorado por Alergologia quien cataloga por sintoma
nasales, bronquiales y cutédneos previos como rinitis alérgica
leve persistente y dermatitis atépica leve acompafado de
variante dishidrética. Se mantuvo hospitalizado por 14 dias
con mejoria de las lesiones y enviado de alta con corticoide
via oral.

Figura 4, 5. Lesiones en manos y pies posterior a limpieza quirtirgica y drenaje
de ampollas.

Sin embargo, a las dos semanas de externacién presenta
nuevamente lesiones tipo ampollas tensas de diferentes
tamafios de contenido seroso y otras de contenido

serosanguinolento ademds de vesiculas y papulas
eritematosas a nivel de dreas acrales, térax y compromiso
de mucosa oral. Siendo nuevamente hospitalizado,

realizdndose estudio histopatolégico con reporte de piel con
ampolla subepidérmica extensa que contiene neutréfilos,
fibrina y numerosos eosinéfilos, ademds de estudio de
inmunofluorescencia directa que reporta Ig G y C3 positivo
en zona de membrana basal con extensién a anexos cutaneos
compatible con Penfigoide ampolloso.

Figura 6. Lesiones papulares, vesiculares, ampollares en térax anterior.
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Figura 7,8. Inmunofluorescencia directa y examen microscpico con histopato-
logia con reporte de Penfigoide ampolloso.

Se inici6 manejo en Unidad de Quemados, en seguimiento
multidisciplinario por servicios de cirugia plastica para
nuevas curaciones y limpiezas quirtrgicas, reumatologia,
ante la sospecha de enfermedad autoinmune, solicitando
estudios complementarios y fondo de ojo a descartar
Sindrome de Sjogren asociado, la misma que dio resultados
negativos; hematologia debido, a su patologia de base se
considerd descartar anemia hemolitica asociada, ademas de
posibles etiologias, como signo paraneopldsico del pénfigo
como Linfoma No Hodkin y neuroblastoma; realizdndose
abordaje respectivo con resultados negativos, por el servicio
de dermatologia se indicé instaurar pulsos de corticoides
intravenoso por tres dias, empleo de dapsona, presentando
poca respuesta al tratamiento, y mayor compromiso de
mucosa oral, disfagia, y episodios de obstruccién bronquial,
por lo que al ser catalogado como un penfigoide ampolloso
recalcitrante a esteroides se inicia inmunoglobulina
intravenosa para lograr mediar el trastorno autoinmunitario,
la misma que recibi6 por 2 ocasiones, persistiendo
compromiso oral, siendo beneficiario al uso de agente
inmunomodulador como el mofetil micofenolato justificado
como un agente ahorrador de esteroide, potenciar el efector
inmunomodulador para frenar la respuesta autoinmune ante
el compromiso cutdneo mucoso, asociado a corticoide via
oral y dapsona. Ademds, por cultivo de piel con presencia de
Stafilococcus aureus meticilino resistente se emple6 el uso de
vancomicina y gentamicina. Posterior a 27 dias de la nueva
hospitalizacién y con el abordaje terapéutico empleado se
evidencié notable mejoria y resolucion de las lesiones, siendo
dado de alta con medicacion y controles por la consulta
externa de especialidades.

Figura 9, 10. Lesiones ampollares en resolucién a nivel de abdomen y en manos
en el segundo ingreso hospitalario. .

DISCUSION

El Penfigoide Ampolloso es una dermatosis autoinmune, con
una incidencia de aproximadamente 0.2 a 3 casos nuevos
por cada 100.000 habitantes en edad adulta, en cuanto a
edad pediatrica existen pocos casos documentados, teniendo
en cuenta que existen dos picos de incidencia en pacientes
menores y mayores de un afo. En los nifios menores de
un afio hay mayor afectacién de palmas, plantas y cara, en
cuanto a los nifios mayores predominan las lesiones a nivel de
mucosas y de formas generalizadas. (1, 2, 4, 5)
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Dentro de su patogenia se destacan dos mecanismos:
inmunoldgico: determinado por la presencia de anticuerpos,
en su mayoria de clase IgG que se unen a dos proteinas
hemidesmosémicas de los queratinocitos basales, que son
los antigenos BP180 y BP230. E inflamatorio: dado por la
accién de polimorfonucleares que serian activados por la
fraccién de los autoanticuerpos, produciendo la liberacion
de las enzimas proteoliticas que dafarfan la unién dermo-
epidérmica. Se ha demostrado ademas que dentro de sus
factores desencadenantes puede darse por la administracion
de farmacos como espironolactona, furosemida, bumetanida,
D-penicilamina, amoxicilina, ciprofloxacino entre otros,
ademas de ser inducido por fototerapia, radioterapia, vacunas
e infecciones viricas, con la aparicién de las lesiones de 1
dia a 4 semanas después. Se acompafia de prurito intenso,
inicialmente las lesiones son tipo vesiculas que evolucionan
a ampollas de mayor tamafno con contenido seroso o
serosanguinolento, localizado en tronco y superficie flexora
de extremidades, el signo de Nikoslky es negativo. (2, 4, 5,
6) Es importante destacar que las ampollas se resuelven sin
dejar cicatriz, pero puede observarse una hiperpigmentacién
postinflamatoria. Su diagnostico se basa en los datos clinicos,
histolégicos e inmunoldgicos. En edad pediitrica se deben
cumplir los siguientes cuatro criterios a) edad menor o igual
a 18 anos; b) clinica de ampollas a tensién con afectacion
variable de mucosas; ¢) ampolla subepidérmica con eosinofilia
en la histopatologia, y d) inmunofluorescencia directa con
depésitos lineales de IgG y/o C3, o una inmunofluorescencia
indirecta positiva con anticuerpos IgG antimembrana basal.
(1,2,5,7)

El PA debe diferenciarse de otras enfermedades ampollosas
subepidérmicas, como dermatitis herpetiforme, epidermdlisis
ampollosa adquirida, dermatosis IgA lineal, y el eccema
dishidrotico severo, entre otros. Su prondstico es bueno, mejor
quela variedad del adulto, y menos agresivo, con una respuesta
répida al tratamiento con resolucion del proceso en menos de
un afio. (10, 11, 12, 13). En el caso clinico presentado llama la
atencidn su pobre respuesta a la terapéutica inicial empleada.
El tratamiento de esta patologia en el paciente pedidtrico
requiere de corticoides via oral en los casos mds leves,
pero en pacientes con dificil manejo y mds agresivo, como
nuestro paciente, se requiere de terapia sistémica, ademas
se puede emplear el uso de dapsona como inmunosupresor,
con dosis de 25mg cada dia, acorde a evoluci6n, también se
puede emplear, ciclosporinas, azatioprina, micofenolato. Y
se ha documentado mayor resultado en casos de dermatosis
resistente a corticoides, el uso de inmunoglobulinas
intravenosas ya que producen un descenso rapido de los
niveles de anticuerpos patégenos con una resolucion de las
lesiones en menos de un afio. (2, 7, 11, 13)

CONCLUSION

El penfigoide ampolloso es una dermatosis ampollar
adquirida, de tipo autoinmune que requiere del empleo
temprano y oportuno de una terapéutica sistémica, con
efecto antiinflamatorio e inmunosupresor, que conlleve
a la desaparicién de la formacién de ampollas, y mejorar
las lesiones ya existentes. En nuestro caso tiene una gran
importancia al ver que inicialmente fue considerado otro
tipo de enfermedad ampollosa que no resolvi6 con la primera
linea de tratamiento, donde hubo un empeoramiento de las
lesiones y tuvo la necesidad de recurrir a una terapéutica
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mds avanzada, como es el uso de las inmunoglobulinas y de
agentes inmunomoduladores ademds de requerir del apoyo
de otras especialidades para su manejo.
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