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Jefa de la Seccién de Dermatologia.

Mi paciente es un varén de 66 anos, fumador, sin otros
antecedentes de interés, que comenzo a presentar
lesiones en la lengua, que le producian escasas moles-
tias subjetivas. Acudio a su médico, quien sugiri6 que
podrian ser hongos y le paut6 un antifingico topico.
Poco tiempo después, comenz6 con enrojecimiento
y constante lagrimeo en ambos ojos. De nuevo, con-
sulté por estos sintomas, que se interpretaron en aque-
lla ocasion como una posible conjuntivitis bacteriana
bilateral.

Sin embargo, cuatro dias después, el paciente, que
continuaba empeorando, detecto la presencia de lesio-
nes eritematosas tanto en las palmas como las en plan-
tas, y acudi6 a nuestro servicio de urgencias de der-
matologia.

El paciente estaba muy sintomatico, con dificulta-
des para comer, y las pautas topicas que habia recibido
no parecian hacerle mejorar. Las lesiones orales, de
aspecto pseudomembranoso, se habian extendido a
toda la lengua, la mucosa yugal y la cara interna de
los labios, mostrando erosiones y costras en hemimu-
cosas. La conjuntiva ocular estaba eritematosa y pre-
sentaba importante exudado espeso amarillento. En
las palmas y plantas, mostraba lesiones eritematoede-
matosas papulosas salpicadas y algunas de ellas adqui-
rian morfologia en diana (fig. 1).

Sospechando un cuadro del tipo eritema exudati-
vo multiforme mayor o sindrome de Stevens-Johnson,
se realiz6 una anamnesis dirigida a las posibles cau-
sas que lo pudieran haber provocado.

El paciente negaba haber tomado en los dias pre-
vios ningtn tipo de firmaco o producto de herbola-
rio y tampoco realizaba ningtn tratamiento habitual.
No referia haber sufrido episodios de herpes labial o
genital. No tenia fiebre y, salvo un leve aumento de
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Figura 1. a) Lesiones erosivas en la mucosa oral. b) y c) Lesiones eritemato-
edematosas, algunas de morfologia en diana, que afectan a las palmas y plan-
tas. d) Exudado amarillento conjuntival bilateral.

tos en los ultimos dias, no se habia notado otra
clinica sistémica.

La analitica de sangre revel6 inicamente un
aumento de la proteina C-reactiva de 5,69 mg/dL
(intervalo normal: 0,10-0,50 mg/dL).

Con todos estos datos, ante la ausencia de pis-
tas sobre el posible desencadenante de esta reac-
cion inflamatoria, se decidi6 solicitar una placa
de torax urgente para descartar la existencia de
una infeccion respiratoria por Mycoplasma pneu-
moniae, una de las posibles causas mas frecuentes.

Cual fue la sorpresa cuando la imagen de esta
radiografia revelo la existencia de una masa de
varios centimetros de diametro, con bordes irre-
gulares, en el 16bulo inferior izquierdo (fig. 2).

El paciente ingres6 en planta de dermatologia,
donde se inici6 el tratamiento con corticoides sis-
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témicos y se realizaron las pruebas
para completar el estudio.

Se efectuaron dos biopsias en fres-
co: una de la palma de la mano dere-
cha y otra de la mucosa labial.
Mientras que la primera fue ines-
pecifica, la segunda mostraba una
mucosa oral con una solucion de
continuidad y sustitucion del epi-
telio por depositos de fibrina, pre-
sentando en la periferia una ampo-
lla intraepidérmica con acantolisis,
ademas de infiltrado linfocitario en
banda con aislados eosinéfilos. Con
las técnicas de inmunofluorescen-
cia directa, se detectaron depositos
lineales basales de inmunoglobuli-
na Gy fraccion 3 del complemento.
La inmunofluorescencia indirecta
fue negativa para las desmogleinas
y los anticuerpos anti-membrana
basal.

Se le hizo también una tomogra-
fia computarizada, que aporté una
imagen de mayor resolucion de la
masa tumoral de 5 cm en el 16bulo
inferior izquierdo, altamente suges-
tiva de malignidad.

Todo esto nos permitio realizar el diagnostico
de pénfigo paraneoplasico.

El pénfigo es una enfermedad ampollosa
autoinmunitaria poco frecuente, que se caracte-
riza por la existencia de anticuerpos que atacan
la superficie de las células de la piel y las muco-
sas y provocan la pérdida de la unién entre ellas’.
Existen diferentes tipos, siendo los mas frecuen-
tes el pénfigo vulgar, que se asocia a la antides-
mogleina 3, y el pénfigo folidceo, que tiene anti-
desmogleina 1.

El pénfigo paraneoplasico es un subtipo que se
relaciona con la existencia de neoplasias subya-
centes. Los tumores mas frecuentemente asocia-
dos a este cuadro son los linfomas no hodgkinia-
nos, la leucemia linfocitica cronica, los sarcomas
y la macroglobulinemia de Waldenstrom. La enfer-
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Figura 2. Radiografia de térax que muestra una masa de bor-
des irregulares en el I6bulo inferior izquierdo.

medad de Castleman, que supone el 10 % de los
casos, es la que mas se relaciona con las formas
infantiles. También se han descrito variantes secun-
darias a tumores epiteliales, representando los
carcinomas un 8,6 % de los casos?.

Cuando Anhalt et al. describieron este sindro-
me en 19903, establecieron unos criterios diag-
nosticos, que, posteriormente, fueron revisados
por Helm et al. y que se exponen en la tabla 1%
Estos criterios siguen estando en vigor. Sin embar-
go, la prueba diagnéstica mas especifica seria la
deteccion de anticuerpos antiplaquina en suero,
que, a dia de hoy, es dificil de realizar en la prac-
tica clinica®.

La principal caracteristica del pénfigo para-
neoplasico es la afectacion mucosa predominan-
te e importante, con una estomatitis dolorosa, y
lesiones cutaneas polimorfas, que, en ocasiones,
remedan el eritema exudativo multiforme. La con-
juntivitis pseudomembranosa también es habi-
tual y puede dar lugar a cicatrices. Se ha descri-
to, asimismo, afectacion esofdgica, nasofaringea
y de la mucosa genital, y puede desarrollarse una
bronquiolitis obliterante grave, que puede resul-
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Tabla 1. Criterios diagndsticos del pén-
figo paraneoplasico

CRITERIOS MAYORES
1. Erupcidén mucocutanea polimorfa.
2. Neoplasia interna concomitante.

3. Hallazgos de inmunoprecipitacion caracteristicos
del suero.

CRITERIOS MENORES
1. Evidencia histoldgica de acantélisis.

2. Tincion del epitelio transicional de la vejiga de rata
mediante inmunofluorescencia indirecta.
3. Depdsitos de inmunorreactantes en los espacios

intercelulares y la membrana basal mediante inmu-
nofluorescencia directa de la piel perilesional.

Son necesarios tres criterios mayores o dos mayores
y dos menores para realizar el diagndstico.

tar mortal®. Los hallazgos histolégicos, al igual
que los clinicos, son variados y muestran acanto-
lisis con alteraciones liquenoides o de interfase”.

El manejo de estos casos es complicado y la enfer-
medad tiende a ser recalcitrante. La mayoria de
los procesos precisa inmunosupresion sistémica
manteniday es necesario el tratamiento de la enfer-
medad de base®. La afectacién oral, que suele ser
el signo inicial mas temprano, también suele ser
la mas resistente al tratamiento.

Desafortunadamente, nuestro paciente, duran-
te el ingreso, present6 un dolor precordial como
manifestaciéon de un sindrome coronario sin ele-
vacion del segmento ST y preciso6 ser sometido a
un procedimiento de revascularizacion. Esto ha
dado lugar a un retraso en las pruebas diagndsti-
cas invasivas de la lesion pulmonar y el inicio de
su tratamiento.

Consideramos que este caso sirve como recor-
datorio de este cuadro autoinmunitario infrecuente
que puede ocurrir en pacientes con neoplasias
ocultas. Es importante tener en cuenta que, ante
lesiones mucosas en distintas localizaciones, como
la oral, la conjuntiva de ambos ojos o la region

Mas Dermatol. 2018;30:28-31
do0i:10.5538/1887-5181.2018.30.28

© Editorial Glosa, S.L. Autorizado el uso en el &ambito académico o docente segun lo previsto por la Ley de Propiedad Intelectual.



Prieto-Barrios M et al. Un varon con lesiones mucosas como signo de una enfermedad oculta (pénfigo paraneoplasico)

genital, se debe sospechar como primera posibi-
lidad la existencia de un cuadro inflamatorio
sistémico, antes que la coincidencia de procesos
infecciosos concomitantes. Los dermatologos
desempenamos un papel privilegiado, ya que,
mediante una exploracion clinica exhaustiva,
incluso desde el departamento de urgencias, somos
capaces de detectar enfermedades graves, que,
de otra manera, podrian haber pasado desaper-
cibidas.
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