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Resolucion del caso presentado en el nimero anterior

Pénfigo vulgar mucoso neonatal

Neonatal mucous pemphigus vulgaris

Romina Herrero®

Paciente recién nacido de término, con
peso adecuado para la edad gestacional, que a
los 10 dias de vida fue traido por su madre al
servicio de Dermatologifa por presentar lesiones
en la mucosa oral. Al examen fisico se observaron
lesiones localizadas en semimucosa de labio
inferior y en piso de boca. Estas eran erosiones
con borde eritematoso y dreas de fibrina asociadas
con pequeiias fisuras y descamacion en labio
inferior, levemente dolorosas, que no impedian
la lactancia.

Como antecedente, su madre, de 31 afios y
previamente sana, consult6 a las 12 semanas
de embarazo por presentar lesiones de 9 meses
de evolucién, localizadas en mucosa oral con
compromiso de regién ventral de lengua y
mucosa yugal. Se le solicit6 laboratorio, incluidos
anticuerpos para celiaquia, colagenograma y
quimica con resultados dentro de pardmetros
normales. Realizé tratamiento tépico.

Se realiz6 determinacién de anticuerpos
en sangre periférica, con técnica de ELISA,
en muestras pareadas al nifio y a la madre,
que fueron positivos para anticuerpos
antidesmogleina 3. Asi se pudo confirmar el
diagnéstico de pénfigo vulgar mucoso neonatal.
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En nuestro paciente, las lesiones resolvieron
en forma espontdnea a las 2 semanas, sin dejar
secuelas y sin tratamiento mediante.

Pénfigo neonatal y sus diagndsticos
diferenciales

Los pénfigos son un grupo de enfermedades
ampollosas autoinmunitarias érgano-especificas,
poco frecuentes, que afectan la piel, mucosas y
anexos, caracterizadas histopatolégicamente por
acantolisis' (Figura 1). Se dividen en dos grandes
subtipos: los profundos o suprabasales (vulgar
y vegetante) y los superficiales o subcérneos
(folidceo y seborreico).

El pénfigo vulgar es una enfermedad
caracterizada por ampollas flacidas y erosiones,
cuya etiologia estd relacionada con la presencia
de autoanticuerpos contra componentes
epidérmicos, como las desmogleinas 1y 3.

El diagnéstico se realiza a través de las
manifestaciones clinicas, la biopsia de la piel
comprometida, la inmunofluorescencia directa
e indirecta y técnica de ELISA, que evidencia la
presencia de los autoanticuerpos antidesmogleina
en el plasma del paciente.

De manera frecuente (88 %) la forma de
comienzo es a nivel de las mucosas. Cuando
se desarrollan en la mucosa oral, se denomina
pénfigo vulgar oral. Las ampollas se localizan
generalmente en las encias, el paladar blando,
los carrillos y pueden preceder a las lesiones en
la piel. Es importante realizar un diagndstico
temprano, que serd de gran importancia para el
pronostico de la enfermedad.

La existencia de esta enfermedad autoinmune
en el embarazo es extremadamente rara y el
tratamiento farmacolégico puede presentar pasaje
transplacentario, por lo tanto se debe evaluar el
riesgo-beneficio.

El pénfigo neonatal ocurre en el 30 % al 45 %
de los hijos de madres que padecen pénfigo
debido a la transferencia de anticuerpos maternos
desde la placenta al feto.?La variedad vulgar
es el subtipo mds frecuentemente observado en
pénfigo neonatal. El pasaje transplacentario de
fracciones de la sustancia intercelular materna
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podria reactivar los anticuerpos fetales de tipo
IgG, generando las manifestaciones clinicas de
pénfigo vulgar neonatal.’

La bibliografia refiere que la afectacion de
la membrana mucosa en neonatos es menos
frecuente. Esto se deberfa a que los neonatos
poseen una distribucién difusa de desmogleina 3,
que es el objetivo principal en el pénfigo vulgar.*

Confirmado el diagndstico de pénfigo
neonatal, el tratamiento se orienta al cuidado de
las lesiones, con emolientes suaves y corticoides
tépicos si fuese necesario, mientras se aguarda
que las lesiones comiencen a retrogradar al
cabo de 3 semanas, debido al catabolismo de
los anticuerpos maternos en el neonato.** No
estd recomendado el tratamiento con corticoides
sistémicos por el efecto inmunosupresor en estos
casos.

Con respecto a los diagnédsticos diferenciales,
se debe tener en cuenta que en el herpes neonatal
la infeccién por el virus del herpes simple se
puede adquirir con mayor frecuencia a través del
canal del parto (85 %) y, menos frecuentemente,
intraparto o posnatal por contacto directo
con lesiones del cuidador. La enfermedad
mucocutdnea (45 %) se desarrolla entre la
primera y la segunda semana; el paciente presenta
irritabilidad, letargo, hiporexia e inestabilidad
térmica. EI 80 % de los pacientes muestran
vesiculas de 2-4 mm agrupadas sobre una base
eritematosa que evolucionan a pustulas, costras
o erosiones; el 20 % restante tiene compromiso

ocular o bucal. No presenta compromiso sistémico
ni del sistema nervioso central.®

La sifilis congénita se desarrolla por
la infeccién transplacentaria con Treponema
pallidum. Cuando los sintomas se evidencian
antes de los 2 afios de vida, se considera sifilis
congénita temprana, y estos son secundarios a la
diseminacién treponémica. En la piel se pueden
encontrar diferentes tipos de sifilides: el pénfigo
sifilitico palmoplantar (que es una erupcién
ampollar caracteristica, pero menos frecuente),
la onixis y perionixis, y las lesiones papulosas
humedas infiltrativas con tendencia a confluir
en los orificios, que producen fisuras radiadas
muy profundas. En mucosas presenta una rinitis
secretante muy precoz, una laringitis que produce
un llanto disfénico y sifilides opalinas a nivel oral.
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FiGura 1. Corte histolégico de piel con tincion de hematoxilina y eosina y aumento de 10°. Se observa acantélisis suprabasal




