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Resumen

Describimos una presentacion inusual de pénfigo vulgar, una enfermedad vesiculoampollosa autoinmune que afecta a piel y mucosas,
asociada a anticuerpos contra la glicoproteina de los desmosomas, desmogleina 3. Un varéon de 58 afios presentd una lesién en

placa hiperqueratésica descamativa con costra, a nivel del cuero cabelludo, orientada clinicamente como queratosis seborreica
irritada versus carcinoma basocelular. El resultado de la biopsia por afeitado, de esta primera lesién fue de disqueratosis acantolitica
con eosinofilia. Posteriormente, aparecieron dos lesiones mas en la frente, de caracteristicas similares y ante el diagnéstico de la
biopsia previa, se enfocé clinicamente como enfermedad inflamatoria acantolitica (Grover versus Darier) o tumoral (disqueratoma
verrucoso). La segunda biopsia por afeitado fue similar a la previa, y en la tercera, la biopsia por punch mostré una disqueratosis
acantolitica de predominio suprabasal, con eosinofilia, afectacion del epitelio folicular y formacién de pseudoquistes cérneos
comunicados a superficie epidérmica, secundarios a dilatacién infundibular. Se realizé entonces, biopsia en fresco para
inmunofluorescencia directa, que revel6 dep 6sitos intercelulares de tipo granular de IgG y C3. Esta presentacion en forma de lesiones
acantomatosas Unicas persistié 16 meses. Entonces, aparecieron m as lesiones costrosas en la cara y ulceraciones en la mucosa oral
que se biopsiaron. Todo ello junto al resultado de la IFD, permitié reafirmar el diagnéstico de pénfigo vulgar, e instaurar el
tratamiento correspondiente. Las presentaciones atipicas del pénfigo pueden llevar a un retraso en su diagndstico, la afectacion
folicular con acantdlisis y formacién de lesiones quisticas infundibulares puede traducir un tipo de presentacion inusual del pénfigo
vulgar en forma de lesiones acantomatosas, por lo que ante estos hallazgos histopatoldgicos se debe demandar una biopsia para
estudio de IFD y descartar asi una posible presentacion inicial atipica de pénfigo vulgar.
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Foto clinica de las segundas lesiones en la frente. Lesiones queratésicas, descamativas con formacion de costras.
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[[figura 2]] - Imagen panoramica de la 3? biopsia por punch, donde se puede apreciar un desprendimiento epidérmico focal, sin
formacion de ampollas y un patron de disqueratosis acantol itica epidérmica con afectacion folicular y dilatacion infundibular. H&Ex40.

Caso

Varén de 58 afios que presentd una lesion en placa hiperqueratésica descamativa con costra, a nivel
del cuero cabelludo, orientada como queratosis seborreica irritada versus carcinoma basocelular. El
resultado de la biopsia por afeitado, de esta primera lesion fue de disqueratosis acantolitica de
predominio suprabasal con infiltrados inflamatorios mixtos y presencia de eosinofilos. Posteriormente,
aparecieron dos lesiones mas en la frente figural, de caracteristicas similares y ante el diagndéstico
de la biopsia previa, se enfoco clinicamente como enfermedad inflamatoria acantolitica (Grover
versus Darier) o tumoral (disqueratoma verrucoso). La segunda biopsia por afeitado fue similar a la
previa. Once meses mas tarde el paciente presentdé mas lesiones en ala nasal, frente y cuero
cabelludo. Desde el punto de vista histopatologico, la biopsia por punch mostré una disqueratosis
acantolitica de predominio suprabasal, con eosinofilia, afectacion del epitelio folicular y formacion de
pseudoquistes corneos figura 2 y figura 3 comunicados a superficie epidérmica, secundarios a
dilatacion infundibular. La afectacién folicular en esta biopsia fue extensa con acantélisis a nivel de
los infundibulos, istmo y epitelio glandular sebéaceo figura 4. Se realiz6 entonces, biopsia en fresco
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para inmunofluorescencia directa, que revelé depositos intercelulares de tipo granular de IgG y C3.
Después de 16 meses con este tipo de lesiones, aparecieron ulceraciones en la mucosa oral cuya
biopsia mostré una ulceracion con focal acantélisis suprabasal del epitelio escamoso, todo ello junto
al resultado de la IFD anteriormente realizada, permitio reafirmar el diagnéstico de p énfigo vulgar, e
instaurar el tratamiento correspondiente.

[[figura 3]] - H&E x 100.
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[[figura 4]] - En esta imagen se aprecia la extensa afectacion folicular que se extiende desde la epidermis y afecta hasta el epitelio de
las glandulas sebaceas. Destaca la presencia de un infiltrado inflamatorio mixto a nivel de dermis superficial.

Discusi 6n

Las presentaciones atipicas del p énfigo pueden llevar a un retraso en su diagnostico. La afectacion
del epitelio folicular en el p énfigo vulgar es una caracteristica que lo diferencia de otras
enfermedades acantoliticas como el Hailey-Hailey o del pénfigo superficial. Sin embargo en otras,
como en la enfermedad de Darier o en la de Grover puede verse implicado el epitelio folicular. La
distribucion de la desmogleina 3, el principal autoantigeno en el pénfigo vulgar, a nivel del foliculo
piloso terminal, puede ser la responsable de la afectacion folicular en algunos casos de pénfigo
vulgar.

La acantdlisis folicular se ha descrito recientemente como una clave sutil en el diagndstico inicial del
pénfigo vulgar. La afectacion folicular extensa no se ha asociado a ninguna presentacion clinica
especifica en el pénfigo vulgar. La presentacion acantomatosa del pénfigo vulgar ha sido descrita
como signo clinico de actividad en pacientes con lesiones curadas. Nosotros presentamos un caso
de afectacion folicular extensa, en forma de acantélisis folicular, con extensién a glandula sebéacea,
formacion de tapones foliculares y formacion de pseudoquistes corneos como traduccion histolégica
de una presentacion clinica inusual en forma de "acantomas".

La prueba diagnéstica "Gold Standard” en el pénfigo vulgar es la demostracién de depdsitos
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intercelulares con la IFD. Nosotros proponemos que ante toda lesion acantomatosa con un patron de
disqueratosis acantolitica y afectacion folicular se realice biopsia en fresco para descartar p énfigo
vulgar.

Conclusiones

Nosotros sugerimos que el hallazgo histopatolégico de acantélisis folicular extensa, con formacién de lesiones quisticas
infundibulares, puede traducir un tipo de presentacion clinica inusual del pénfigo vulgar en forma de lesiones acantomatosas. Por lo
que ante estos hallazgos histopatol6gicos se debe demandar una biopsia para estudio de IFD y descartar asi una posible presentacion
inicial atipica de pénfigo vulgar.
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