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Casos Clinicos

Penfigoide ampollar con compromiso agudo de
Hipofaringe y Laringe. Reporte de caso.

Bullous pemphigoid with acute involvement of the Hypopharynx

and larynx. Case report.
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Resumen

El penfigoide ampollar es una patologia autoin-
mune con episodios de exacerbacidon y remision,
caracterizada por la presencia de ampollas subepi-
teliales que se genera con mayor frecuencia en sexo
masculino entre los 60 y 80 afios. Histopatoldgica-
mente se destaca por espongiosis epidérmica y
eosinofilia, junto con infiltrado mixto en tejido
conectivo yuxtaepitelial. En la Inmunofluorescencia
directa presenta depdsito lineal de IgG y C3 en la
membrana basal. Su principal manifestacion
comprende ampollas tensas, eritematosas, prurigi-
nosas cuya ruptura genera erosion. Cuando el
penfigoide ampollar tiene una expresién muco-
cutanea, el compromiso de la piel es a predominio
de tronco y extremidades, mientras que, en el
compromiso de la mucosa, las ampollas se mani-
fiestan en mucosa oral y paladar blando, seguida de
la mucosa laringea. El tratamiento de eleccion es la
corticoterapia.

Se presenta el caso, de un paciente de 79 afios de
edad, de sexo masculino con diagnostico de
penfigoide ampollar con afectacion cutdneo-muco-
sa, que intercurrid con disnea, disfagia, disfonia. Se
realizo fibrolaringoscopia donde se evidenciaron
lesiones ampollares en la mucosa orofaringea y
tumoracion en hipofaringe con erosion laringea que
contacta con luz glética.

Palabras clave: Penfigoide ampollar, laringe, hipo-
faringe.

Abstract

Bullous pemphigoid is an autoimmune disease
with episodes of exacerbation and remission, cha-
racterized by the presence of subepithelial bullae
that occurs more frequently in males between 60
and 80 years old. Histopathologically, it is charac-
terized by epidermal spongiosis and eosinophilia,
together with mixed infiltrate in juxtaepithelial
connective tissue. Direct immunofluorescence
technique shows in the basement membrane a
linear deposit of IgG and C3. Its main manifestation
includes tense, erythematous, itchy blisters whose
rupture generates erosion. When bullous pemphi-
goid has a mucocutaneous expression, the skin
involvement is predominantly trunk and extremi-
ties, while in the mucosa, the bullae appear on the
oral mucosa and soft palate, followed by the laryn-
geal mucosa. The treatment of choice is corticoste-
roid therapy.

A case of a 79 year old male patient with a diagnosis
of bullous pemphigoid is presented. He had muco-
sal and skin involvement, dyspnea, dysphagia and
dysphonia. Rhinofibrolaryngoscopy was
performed showing bullous lesions in the oropha-
rynx mucosa and a tumor in the hypopharynx with
a laryngeal erosion that contacted the glottic lumen.

Keywords: Bullous pemphigoid, larynx, hypopha-
rynx
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Resumo

O penfigoide bolhoso é uma doenga autoimune
com episodios de exacerbagao e remissao, caracteri-
zada pela presenca de bolhas subepiteliais que
ocorrem com maior frequéncia em homens entre 60
e 80 anos de idade. Histopatologicamente, é carac-
terizada por espongiose epidérmica e eosinofilia,
juntamente com infiltrado misto no tecido conjunti-
vo justapitelial. Na imunofluoréncia direta, ocorre
um depdsito linear de IgG e C3 na membrana basal.
Sua manifestagdo principal inclui bolhas tensas,
eritematosas e coceira, cuja ruptura gera erosao.
Quando o penfigoide bolhoso tem expressao muco-
cutanea, o acometimento cutaneo € predominante-
mente o tronco e as extremidades, enquanto no
acometimento da mucosa as bolhas aparecem na
mucosa oral e no palato mole, seguidas pela mucosa

laringea. O tratamento de escolha é a corticoterapia.

Apresentamos o caso de um paciente do sexo
masculino, 79 anos, com diagndstico de penfidide
bolhoso com acometimento cutaneo da mucosa,
que ocorre com dispneia, disfagia e disfonia. A
fibrolaringoscopia é realizada mostrando lesdes
bolhosas da mucosa da orofaringe e um tumor na
hipofaringe com erosdo laringea que entra em
contato com a luz glética.

Palavras chave: Penfigéide bolhoso, laringe, hipo-
faringe.

Introduccion

El penfigoide ampollar es una enfermedad sistémi-
ca autoinmune, a partir de la cual anticuerpos y
moléculas del complemento, generan injuria en
zonas especificas de los hemidesmosomas de la
membrana basal provocando una solucién de
continuidad entre la epidermis y la dermis, evento
que clinicamente se evidencia como ampollas
pruriginosas. Las mismas se caracterizan por ser
tensas de contenido claro, de diferente tamano, las
cuales por evolucion natural o bien a partir del
rascado, rompen su techo dejando erosiones resi-
duales . El compromiso de las mucosas tiene una
incidencia de un 10% a 30%. En frecuencia, la
mucosa bucal y orofaringea son las mas afectadas,
seguida de la mucosa laringea. Cuando esto sucede,
los signos laringeos que se han descripto son:
erosiones en la epiglotis, aritenoides y bandas
ventriculares @. Los sintomas que presentan son
disfagia, odinofagia, disnea y estridor. Sin embargo,
cabe destacar que un alto porcentaje de pacientes,
alrededor de un 31%, no tienen manifestaciones
clinicas, pero en el examen fisico se comprueban
lesiones ampollares y erosivas a lo largo de la
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mucosa faringea y laringea. ©® El propdsito de este
estudio es describir la evolucién, signosin-
tomatologia y tratamiento del penfigoide ampollar
con compromiso agudo de mucosa faringea y larin-
gea.

Caso clinico

Paciente masculino de 79 afios de edad, con
antecedente de diabetes tipo II, tlcera en pie
Wagner tipo II, anticoagulado por fibrilacién auri-
cular. Ingresé a la sala de internacién de clinica
médica por presentar ampollas tensas, de tamafos
entre 1 a 3 cm, pruriginosas, distribuidas en cuello,
tronco, miembros superiores, inferiores y mucosa
bucal, en contexto de deterioro generalizado. Se
tomaron biopsia de las lesiones y se solicité evalua-
cién al Servicio de Otorrinolaringologia por disfa-
gia progresiva a sdlidos, disfonia de meses de
evolucion, y disnea de clase funcional II-III de
reciente comienzo. Se decidié realizar una nasofi-
brolaringoscopia donde se evidenciaron: multiples
erosiones en mucosa faringea y laringea,
tumoracion de aspecto necrético que provenia de la
orofaringe, de aproximadamente cinco centimetros
que ocupaba parcialmente el cavum en su porcion
inferior izquierda. Durante el examen la lesion
basculaba y generaba dificultad para visualizar la
corona laringea. La epiglotis presentaba erosion en
su cara ventral y al lograr visualizar la glotis, la luz
se encontraba conservada, sin embargo, se

evidencié erosidon y abombamiento de hemilaringe
izquierda. (Figura 1)

Figura 1: Fibrolaringoscopia: A) Tumoracion vista desde borde
inferior de cavum. B) y C) Lesion en supraglotis que ocluye
parcialmente la via aérea. D) glotis erosionada y eritematosa
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Se solicitdé tomografia computada de cuello con
contraste, que informo lesiéon hipodensa,
heterogénea, de bordes irregulares, supraglética
que comprometia la luz orofaringea, engrosamiento
del pliegue vocal izquierdo, sin compromiso 6seo y
cartilaginoso. (Figura 2)

Figura 2: Lesién hipodensa heterogénea de hipofaringe
izquierda. Cartilagos y estructuras éseas conservadas. Sin
adenopatias cervicales.

Ante estos hallazgos, se decidi6 realizar micro-
cirugia laringea con toma de biopsia junto con
traqueostomia ante riesgo de obstruccién de via

aérea en contexto de dicha tumoracién supraglotica.

El paciente en conjunto con su ntcleo familiar
decidi6 rechazar el procedimiento quirtrgico y las
maniobras invasivas, por lo que se decidi6 su inter-
nacién en unidad de cuidados intensivos para mo-
nitoreo estricto de signos vitales y eventual necesi-
dad de intubacién dificultosa de urgencia. El
informe de Anatomia Patologica describio las
lesiones ampollares cutaneas, compatibles con
penfigoide ampollar. A partir del diagnostico de
certeza, se comenzo tratamiento con dexametasona
endovenosa.

El paciente evolucioné de manera favorable, estable
hemodindmicamente. Se realizé nueva nasofibro-
laringoscopia control a las 72hs de comenzado el
tratamiento, donde se evidencid una franca mejoria,
disminucién del tamafio de la lesion de aproxima-
damente un tercio de su volumen inicial. La luz
gldtica se encontraba permeable, y la mucosa de
aspecto sano, sin erosiones.

Figura 3: a) Completa visualizacién de la glotis, mucosa de
caracteristicas normales. b) Flecha: Resto de lesién ampollar
sobre seno piriforme izquierdo
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Discusion

El penfigoide ampollar tiene predileccion en sexo
masculino, edad avanzada, pacientes polimedica-
dos y con multiples comorbilidades, en especial
diabetes y patologias neurolégicas . Tanto el
paciente presentado, como los casos reportados en
la literatura refieren en el examen fisico ampollas de
tamanos variados mayores a 1 centimetro, tensas,
con contenido claro sobre una base eritematosa.
Frecuentemente, generan prurito intenso, por lo
tanto, suelen romperse como consecuencia del
rascado, dejando una base erosionada. Similares
erosiones se observan en las mucosas. El tronco, los
miembros superiores, inferiores y los pliegues son
zonas frecuentemente afectadas. *?

Cabe destacar que el 10% al 30% de los pacientes con
penfigoide ampollar tienen compromiso de las
mucosas y que aproximadamente un 4.9% tienen
lesiones en laringe ©. Cuando esto ocurre, los sinto-
mas principales son disfonia, disnea y estridor ¢4.
Mas alla que el paciente descripto en este articulo
presenté sintomas, en ocasiones, pueden tener
compromiso laringeo y permanecer asintomaticos .
Por lo tanto, es importante que el otorrinola-
ringdlogo conozca esta patologia y tenga la posibili-
dad de evaluar el estado de las mucosas de la via
aérodigestiva superior para contribuir al diagnosti-
co y a la eleccion del tratamiento. Los hallazgos
reportados en la nasofibrolaringoscopia son:
erosion de epiglotis, aritenoides y bandas ventricu-
lares 4. Al momento no hay casos publicados con
lesiones ampollares con aspecto vegetante necrdti-
cas como la hallada en el presente reporte.

El pilar mas importante en el tratamiento son los
corticoides topicos y sistémicos ©7). Las dosis de
dexametasona usualmente utilizadas varian entre
0.5 mg/kg a 0.75 mg/kg dia. Se comienza con una
dosis inicial teniendo en cuenta las comorbilidades
del paciente, sobre todo en diabéticos, y se realiza
un monitoreo diario para comenzar la disminucion
de la dosis, una vez que la formacién de nuevas
ampollas, la inflamacidn, y el prurito cesen. En un
80% de los casos, los sintomas desaparecen en las
primeras dos semanas.

En los pacientes que tienen penfigoide ampollar con
afectacion laringea e hipofaringea, existe riesgo de
compromiso de la via aérea. Por lo tanto, es suma-
mente importante el control estricto con nasofibro-
laringoscopia de dichas lesiones. Las conductas
invasivas como la traqueostomia se reservan en el
caso que las ampollas y erosiones sean de gran
tamarfio, obstruyan la glotis o no respondan al trata-
miento médico ®). Por lo tanto, el monitoreo estric-
to de los signos vitales junto con el control con naso-
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fibrolaringoscopia son cruciales a la hora de decidir
qué tipo de tratamiento es el adecuado para el
paciente “7.

Conclusion

En pacientes con penfigoide ampollar debe
sospecharse el compromiso de las mucosas. El
sintoma principal por afectacion laringea es
disfonia y disnea. El rol de la nasofibrolarin-
goscopia para evaluar el compromiso y la evolucion
de las lesiones es primordial. El tratamiento princi-
pal se compone de corticoterapia, sin embargo, la
traqueostomia es una opcion en pacientes con gran
compromiso de via aérea o mal pronoéstico.

Los autores no manifiestan conflictos de interés.
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