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PENFIGOIDE AMPOLLOSO JUVENIL

m FJ] penfigoide ampolloso es una enfermedad
Inmuno ampollar cronica de causa desconocida
que afecta mayormente a las personas mayores de
60 afios, caracterizada por la presencia de
ampollas grandes, tensas y subepidérmicas.

B La variante juvenil exhibe lesiones similares a las
del adulto, pero con alguna tendencia por lesiones
localizadas alrededor de Ia cara, mucosa oral,
tronco, muslos y genitales, recordando Ila

enfermedad por deposito lineal de IgA de Ia
infancia.



PENFIGOIDE AMPOLLOSO JUVENIL

m A continuacion, presentamos €l caso clinico de un
escolar masculino de 10 afios con dicho
diagnostico confirmado por biopsia por
hematoxilina-eosina e inmunofluorescencia (IF)
directa.



CASO CLINICO

m Se trata de paciente masculino de 10 afos,
indigena Kuna, previamente sano, con cuadro de
12 dias de evolucion caracterizado por la
aparicion de lesiones vesiculo-ampollares
pruriginosas en todo el tegumento manejado
inicialmente de forma ambulatoria con calamina
por sospecha de varicela y con terapia botanica
sin mejoria.



EXAMEN FISICO

Sin compromiso de su
estado general

Lesiones vesiculo-
ampollares tensas
diseminadas en cara,
cuello, tronco,
extremidades y genitales

Sin afectacion de las
MUuUCOSAas

Signo de Nikolsky

negativo
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BIOPSIA DE LESION AMPOLLAR
INTACTA

m Ampolla subepidérmica
con un infiltrado
inflamatorio
predominantemente
constituido por eosinotilos
y algunos neutrofilos y
linfocitos

m Hallazgos compatibles con
penfigoide ampolloso
juvenil.




BIOPSIA POR
INMUNOFLUORESCENCIA DIRECTA

m Depositos lineales de IgG y
C3 en la unién
dermoepidérmica

® Depositos lineales focales de
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CASO CLINICO

m Manejado inicialmente con prednisona a 1
mg/ke/d con mejoria de lesiones generalizadas
pero con reaparicion de nuevas lesiones
ampollares en tronco por lo que se aumenta
dosis a 2 mg/ke/d y se afiade metotrexato a 0,4

mg/ ke /sem.
m Por su compromiso extenso se le indica manejo

de la pérdida de liquidos similar a un paciente
quemado.



CASO CLINICO

m Cursa posteriormente
con resolucion de
lesiones ampollares

m Horeso luego de 30 dias
intrahospitalarios con
igual manejo y
seguimiento ambulatorio
por dermatologifa y
reumatologia




PENFIGOIDE AMPOLLOSO
JUVENIL

m ] penfigoide ampolloso juvenil es una
enfermedad ampollar autoinmune causada por
autoanticuerpos dirigidos contra diferentes
epitopes, lo que lleva a la formacion de
ampollas subepidérmicas.

m Hs menos agresivo que el pénfigo vulgaris y
usualmente no compromete la vida



PENFIGOIDE AMPOLLOSO
JUVENIL

CASOS DE PENFIGOIDE AMPOLLOSO JUVENIL EN HDN

Fuente: Archivos del Hospital del Nifio



PATOGENESIS

m Se producen autoanticuerpos contra las
glicoproteinas hemidesmosomales BP230 y
BP180 de la membrana basal (antigeno 1 y 2 del
PA respectivamente).

m Depositos de autoanticuerpos policlonales,
usualmente IgG, y complemento son
encontrados en un patron lineal en la union
dermoepidérmica.



PATOGENESIS

m [stos depositos causan la liberacion de enzimas
proteoliticas a través de la activacion de la
cascada del complemento, lo cual destruye la
membrana basal y causa la formacion de la
ampolla subepidérmica.

m | .os mastocitos parecen tener un rol integral en
este Proceso.



CLINICA

m | as vesiculas y ampollas suelen agruparse sobre
una base normal, eritematosa, eccematosa o
urticariana, localizadas en la cara, mucosa oral,
tronco, muslos y genitales.

m El tamano de cada lesion varia notablemente; se
encuentran tensas y llenas de un liquido seroso.

m [ a erupcion puede acompanarse de prurito,
sensacion de quemazon y edema subcutaneo.



DIAGNOSTICO

m Fl examen histopatologico revela una ampolla
subepidérmica y un infiltrado inflamatorio de la
dermis, con predominio de eosinofilos.

m Fn los cortes de una vesicula o de la piel
perilesional, mediante IF directa se detecta un
deposito lineal de C3 en la unién
dermoepidérmica en aproximadamente 100% de

los casos e IgG en 65-95%

B No existe correlacion entre los titulos de
anticuerpos y la severidad clinica de la
enfermedad.



DIAGNOSTICO
DIFERENCIAL

m Dermatosis lineal por IgA

m Dermatitis herpetiforme de Durhing Brocq
m Hritema multiforme ampolloso

m Pénfigo

m Hrupciones farmacologicas ampollosas

m [mpctigo ampolloso



TRATAMIENTO

m ] penfigoide ampolloso juvenil puede
suprimirse eficazmente con un tratamiento con
corticoesteroides, solos o combinados con
azatioprina, metotrexato, sulfapiridina, dapsona
o diaminodifenilsulfona



TRATAMIENTO

® Joly et al concluyeron que la terapia topica con
clobetazol en ancianos es mas efectiva que la
terapia sistémica con prednisona a 1 mg/kg/d
para el pentigoide ampolloso extenso.

m No hay estudios disponibles hasta la fecha sobre
sus benificios en la poblacion pediatrica.

Joly P, Roujeau JC, Benichou J, et al. A comparison of oral and topical corticosteroids in
patients with bullous pemphigoid. New England Journal of Medicine 2002; 346:321-327.



TRATAMIENTO

m Fstudios no controlados han sugerido la utilidad
de las drogas inmunosupresoras (azatioprina,
metotrexato, ciclofosfamida, micofenolato
mofetil).

®m Desafortunadamente, el tnico estudio
controlado publicado en la actualidad no ha
logrado demostrar un beneficio de la adicion de
agentes Inmunosupresores a la terapia con
esteroides.

Joly P, Roujeau JC, Benichou J, et al. A comparison of oral and topical corticosteroids in
patients with bullous pemphigoid. New England Journal of Medicine 2002; 346:321-327.



TRATAMIENTO

m [.os pacientes con compromiso extenso del
pentigoide ampolloso deben ser tratados
similarmente a un paciente quemado, con

manejo de la pérdida de liquidos y adecuados
cuidados topicos.



PRONOSTICO

m El penfigoide ampolloso juvenil tiene buen
pronostico y, como en adultos, es usualmente
autolimitado.

m Sin embargo, en ocasiones se requiere uso a
largo plazo de agentes inmunosupresores.

m [ a2 recurrencia de la enfermedad es comun.



CONCLUSIONES

m [l penfigoide ampolloso, una enfermedad
inmuno ampollar rara en la infancia,
caracterizada por la presencia de ampollas
orandes, tensas subepidérmicas sobre piel
normal o eritematosa, debe incluirse dentro del
diagnostico diferencial de cualquier trastorno de
vesiculacion cronico en la ninez.



CONCLUSIONES

m Hs importante que el personal de salud y
principalmente el de atencién primaria se familiarice
con esta entidad, lo que permitira un mejor diagnostico
y por ende un tratamiento oportuno a estos pacientes.

® Fn cuanto a la terapettica, es necesario realizar estudios
que incluyan a la poblacién pediatrica y asi contar con
un enfoque mas especifico de los beneticios y utilidades
de toda la gama de medicamentos existentes para el
manejo de esta patologia.
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