OASIS Ph: (956) 971 - 0404

DERMATOLOQGY .
GROUP www.oasisderm.com

Penfigoide Bulloso

El penfigoide bulloso (PB) es un trastorno ampolloso crdénico y autoinmune que afecta predominantemente
a los adultos mayores, aunque puede ocurrir a cualquier edad. La condicion se caracteriza por la formacién
de ampollas grandes llenas de liquido (bulas) en la piel, que pueden variar desde ronchas ligeramente
pruriginosas hasta lesiones mas severas que pueden infectarse. Las ampollas tipicamente aparecen en areas
del cuerpo que estan sujetas a friccion o movimiento, como las regiones flexurales.

Fisiopatologia y Etiologia

El PB se clasifica como un trastorno autoinmune, lo que significa que ocurre cuando el sistema inmunitario
del cuerpo ataca por error sus propios tejidos. Especificamente, el PB involucra la produccién de
autoanticuerpos dirigidos contra los hemidesmosomas unas estructuras que anclan la epidermis a la
dermis subyacente. Este ataque inmune lleva a la formacién de ampollas entre las capas epidérmica y
dérmica de la piel.

Aunque el PB afecta predominantemente a adultos mayores, también puede ocurrir en individuos mas
jovenes, a menudo en asociacion con otras enfermedades autoinmunes como diabetes mellitus, artritis
reumatoide y trastornos tiroideos. Factores ambientales y fisicos han sido implicados en el
desencadenamiento del PB, incluyendo ciertos medicamentos (ej., furosemida, penicilinas), asi como
trauma mecanico y estrés fisico (ej., quemaduras por radiaciéon, quemaduras solares o exposicion al calor).
En algunos casos, el PB ha sido asociado con vacunacion o infeccién, aunque estos vinculos permanecen
poco comprendidos.

Presentacion Clinica y Diagndstico

El PB se manifiesta con una variedad de sintomas, que van de leves a severos. Los signos iniciales a menudo
incluyen lesiones urticariales (similares a urticaria) o ronchas rojas y pruriginosas que preceden la
formacion de ampollas grandes y tensas (bulas). Estas ampollas estan llenas de liquido claro y pueden
aparecer en cualquier parte del cuerpo, aunque son mas comunes en areas que experimentan movimiento o
flexion frecuente, como la ingle, axilas, abdomen y muslos internos. En aproximadamente 15-20% de los
casos, las ampollas también pueden afectar las superficies mucosas, incluyendo la cavidad oral y el es6fago,
lo que puede llevar a dificultad para tragar y comer.

Debido a que el PB comparte caracteristicas clinicas con otros trastornos ampollosos, la biopsia de piel es
esencial para el diagnoéstico. Una prueba de inmunofluorescencia directa, que involucra examinar la piel
bajo un microscopio especial, tipicamente se requiere para confirmar la presencia de anticuerpos contra el
antigeno penfigoide bulloso 1y 2 (BPAG1 y BPAG2). Aunque los analisis de sangre pueden ser ttiles para
detectar autoanticuerpos circulantes, a menudo son no concluyentes en etapas tempranas o en pacientes
con enfermedad limitada.
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Estrategias de Tratamiento

Los objetivos primarios del tratamiento para el PB son controlar los sintomas, prevenir infecciéon y reducir
la actividad del sistema inmunitario. Dado el potencial de afectacidn sistémica y la severidad de la
enfermedad, el tratamiento a menudo requiere una combinacidn de terapias topicas, orales e

inmunosupresoras.
> Tratamientos Topicos:

o

Para casos leves de PB, la tetraciclina y minociclina, que son antibi6ticos con propiedades
inmunomoduladoras, pueden ser efectivos. Estos medicamentos ayudan a modular la
respuesta inmune al inhibir la activacion de células T y mediadores inflamatorios.

Los corticosteroides topicos son comuinmente usados por sus efectos antiinflamatorios.
Estos tipicamente se aplican a las areas afectadas para ayudar a reducir la severidad del
sarpullido y las ampollas.

> Tratamientos Sistémicos:

o

En casos mas severos, los corticosteroides orales, como prednisona o prednisolona, son el
tratamiento de eleccion. Estos medicamentos proporcionan efectos inmunosupresores
significativos al reducir la produccién de autoanticuerpos y suprimir la respuesta
inflamatoria. Se requieren dosis altas inicialmente para controlar la enfermedad, pero una
vez que las ampollas ceden, la dosis se reduce gradualmente durante un periodo de meses o
afios para minimizar los efectos secundarios.

Dado los efectos secundarios potenciales del uso prolongado de esteroides (e;j.,
osteoporosis, hipertension y diabetes), los agentes inmunosupresores a menudo se agregan
para permitir dosis mas bajas de esteroides. Los agentes comunes incluyen azatioprina,
micofenolato mofetil, metotrexato y ciclofosfamida. Estos medicamentos funcionan al
inhibir la proliferacién de células inmunes responsables del ataque autoinmune.

> Otras Terapias:

O

La inmunoglobulina intravenosa ha sido usada en casos refractarios de PB. Esta terapia
involucra la infusién de inmunoglobulinas agrupadas de donantes sanos para modular el
sistema inmunitario y reducir la actividad de la enfermedad.

La plasmaféresis, un procedimiento que involucra filtrar anticuerpos de la sangre, también
puede ser utilizada en casos severos y resistentes al tratamiento de PB.

> Cuidado de Heridas y Prevencion de Infeccion::

o

El cuidado apropiado de heridas es esencial para prevenir infecciones secundarias de las
ampollas. En casos severos, puede ser necesaria la hospitalizacién para terapia intravenosa
y manejo profesional de heridas.

La prevencion de infeccion es critica, ya que la piel ampollosa es altamente susceptible a la
colonizacion bacteriana, lo que puede llevar a complicaciones mas severas.

> Manejo a Largo Plazo:

o

El PB es una enfermedad autolimitada en muchos casos, con remisién ocurriendo después
de varios meses o afios de tratamiento. Sin embargo, pueden ocurrir brotes
intermitentemente, y la enfermedad a menudo sigue un curso de recaida-remisidon. Se
requiere monitoreo regular y ajustes al régimen de tratamiento para lograr los mejores
resultados.

La adherencia a los regimenes de tratamiento y cuidado de heridas puede impactar
significativamente el curso de la enfermedad.
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Prondstico

El pronéstico para el PB es generalmente favorable con el tratamiento apropiado. La mayoria de los
pacientes logran remisién con terapia a largo plazo, y muchos pueden eventualmente reducir gradualmente
los medicamentos después de un periodo de enfermedad estable. Sin embargo, debido al potencial de
recaida de la enfermedad y los efectos secundarios del uso prolongado de esteroides, es necesario un
seguimiento cuidadoso y consistente.

Conclusion

El penfigoide bulloso es un trastorno ampolloso créonico autoinmune que afecta principalmente a los
adultos mayores, aunque puede ocurrir en individuos de cualquier edad. El diagnéstico se confirma a través
de biopsia de piel e inmunofluorescencia directa, y el tratamiento tipicamente involucra una combinacién
de corticosteroides sistémicos, agentes inmunosupresores y tratamientos tépicos. Aunque el PB puede ser
desafiante de manejar, con monitoreo cuidadoso y terapia personalizada, la mayoria de los pacientes
pueden lograr control de sintomas y remisiéon. Como la enfermedad a menudo sigue un patrén de
recaida-remisidn, el seguimiento a largo plazo y la educacién del paciente son esenciales para optimizar los
resultados.
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