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Historia clinica

Edad: 81 anos. Sexo: femenino
Topografia: encia vestibular

respeta zona lingual y palatina

Morfologia: eritema, edema,
descamacion y erosion

Evolucion: 3 meses, despueés
de implantes dentales de titanio
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Historia clinica

Sintomatologia: ardor

Signos: gingivorragia
sangrado al sondaje

Examen extraoral: normal

Dentadura: implantes de titanio

AP: sin datos de interes
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Diagnostico diferencial
Gingivitis peri implante
Peri implantitis
Penfigoide ampollar

Gingivitis descamativa:
Liquen plano erosivo o atrofico
Péenfigo vulgar

Lupus eritematoso

Eritema polimorfo



Histopatologia

Epitelio de revestimiento: plano
estratificado queratinizado con
paraqueratosis; desprendido en
bloque del corion adyacente

Techo ampollar: presencia de
todas las capas epiteliales: basal,
espinosa, granulosa y cornea



Histopatologia
Corion: proyeccion de papilas
hacia cavidad ampollar

Infiltrado de linfocitos, neutrofilos
y algunos eosinofilos que migran
al epitelio y ampolla

Congestion y dilatacion vascular

PAS: ampolla subepidérmica

Dx: Penfigoide cicatrizal



Presencia de todas
las capas epiteliales







Penfigoide cicatrizal

Presencia de ampolla
dermoepidérmica o subepidéermica




Examenes practicados

Hemograma: eosinofilia 18%
Ig E total elevada
Quimica sanguinea: normal

IFD : banda lineal en zona de
membrana basal epidéermica

IFI : negativa



Inmunofluorescencia

IFD : banda lineal de
Ilg G,Ig Ay C3en
zona de membrana
basal epidermica

IFI : negativa




Tratamiento

Metil prednisolona : 20 mg V.O.
8 AM.y 20 mg. 4 AM. 21 dias
luego media dosis, 3 meses

Dapsone 50 mg diarios
Triamcinolona 0.1% en Oralbase
3 veces al dia

Buches con clorhexidina 0.12%
3 veces al dia
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Otros tratamientos
Afeccion severa o resistencia:

Prednisona: 20 a 60 mqg /dia y
Ciclofosfamida: 1 a 2 mg / kg /dia
o Azatioprina: 2 mqg / kg /dia

Compromiso ocular moderado:
corticoides locales y Dapsone

depilacion permanente
Mitomycin C: cicatrices



Otros tratamientos

Compromiso nasofaringeo,
laringeo y esofagico:
Abordaje agresivo, especializado

Nariz: irrigar con solucion salina y
emolientes topicos

Dilatacion esofago gastrica



Otros tratamientos

Tetraciclina, eritromicina o
cefalexina: 2 gr /dia solas o con
Niacinamida: 1,5 a
2,5 gr/dia
Minociclina: 100 a 200 mg /dia
Metotrexato, clorambucil
Ciclosporina oral y topica
Gammaglobulina IV: PMM ocular



Complicaciones
Triquiasis, sinequia y ceguera

Estenosis y disfuncion gastro
esofagica

Aspiracion
Irritacion laringea

Enfermedad pulmonar bronco
espastica



Caracteristicas
Mujeres. 50 a 70 anos

Boca: 80 a 100 %. Encia: 60 %
Ojos: 50 a 60%

Piel (cabeza y cuello): 25 a 30 %
Genitales: 20 %

Nariz y nasofaringe: 20 %

Ano y esofago: 5 %
HLA-DQB1*0301, HLA-DR4 y DQw7



Clasificacion de PMM

Penfigoide de las membranas
mucosas

Localizado (una sola) *
Generalizado (multiples) *
* Con o sin compromiso cutaneo

Brunsting - Perry: no mucoso,
alopecia cicatrizal cutanea y
recurrente en cabeza y cuello

The first consensus on MMP; Chicago. May 10, 1999



Diagnostico diferencial

Liguen plano ampollar

Pseudo penfigoide ocular
Eritema polimorfo

Epidermolisis ampollar adquirida
Péenfigo vulgar

Péenfigo paraneoplasico
Penfigoide ampollar

Dermatosis bulosa Ig A lineal



Inductores, asociaciones,
y coexistencias en PBC

Inductores
Furosemida Coexistencia
Fenacetina Anemia perniciosa
T|tan|o_ _ Artritis reumatoide
Asociaciones Vitiligo
P_soriasis Esclerosis multiple
Liquen plano Esclerosis amiotréfica

Glomerulonefritis

Protesis 0seas




Inductores, asociaciones,
y coexistencias en PBC

Inductores de superficie
de contacto o ajuste del
Implante

Hidroxiapatita
Plasma de titanio
Perla de ceramica




P. buloso v.s. P. cicatrizal

Parametro

P. buloso

P. cicatrizal

Causa

Autoinmune

Autoinmune

Edad

50-60 ainos

50-60 aios

Sexo

Mujeres

Lesion bucal

Rara: mucosa yugal

Comun, encias, 0jos

Lesidn cutanea

Tronco, miembros

Infrecuente. Cabeza

Microscopia

Bula subepitelial

Bula subepitelial

Ultraestructura

Zona basal

Zona basal (baja)

Inmunologia

IFD: Ig A, C3 lineal
IFl: Ac. detectables

IFD: Ig A, C3 lineal
IFI: no hay Ac.

Tratamiento

Corticoides. DDS

Corticoides. DDS

Curso crénico

Si. Remite

Si. Rara remision




Autoantigenos en
penfigoide cicatrizal

Antigeno

Tamano

Localizacion

Subunidad 4 de
integrina

205 KDa

Hemidesmosomas

BPAG2. Ag menor

Penfigoide Ampollar

180 KDa

Hemidesmosoma -
filamento de anclaje

LADAg_Ig.A. lineal

97 KDa

Lamina lucida

M168

168 KDa

Lamina lucida

OCPAg P. ocular

45 KDa

Lamina lucida

Laminina O3
Epiligrina

200 - 165
KDa

Limite: lamina lucida
y lamina densa

Colageno VIl E.B.

290 KDa

Fibrillas de anclaje
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