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Pénfigo bulloso y cirrosis biliar
primaria, una asociacion
infrecuente. Reporte de caso

@ CrossMark

Bullous pemphigoid and primary biliary
cirrhosis, an infrequent association: A case
report

La colangitis biliar primaria (CBP) es una enfermedad coles-
tasica autoinmune, asociada a la presencia de anticuerpos
antimitocondriales (AMA), exhibe un nimero extenso de
manifestaciones autoinmunes extrahepaticas y un subgrupo
de pacientes manifiestan otras enfermedades autoinmunes
cutaneas’.

Presentamos el caso de una mujer de 45 anos diagnosti-
cada de CBP con 10 afos de evolucion en estadio avanzado,
con cirrosis evidenciada por ultrasonido y Child-Pugh C
(11 puntos), recibi6é tratamiento con acido ursodeoxicolico
con respuesta bioquimica adecuada, de acuerdo a los cri-
terios de Paris hasta los 43 afos, con incremento progresivo
de AST, ALT, bilirrubinas y fosfatasa alcalina, y progresion de
la enfermedad cambiando de Child-Pugh (A: 6 puntos; C:
11 puntos), liquen plano en la nifez y cancer de mama
diagnosticado en 2002, tratado con mastectomia radical,
quimioterapia y radioterapia; en remision total desde el
2008.

Acudié a urgencias por dermatosis de 21 dias de evo-
lucion, caracterizada por lesiones vesiculares ampollosas
fragiles con halo eritematoso. Inicialmente aparecieron en
miembro toracico derecho, desapareciendo espontanea-
mente. Posteriormente se generalizaron a ambos miembros
pélvicos. Al momento de la exploracion dermatologica se
observaron ampulas de gran tamano, denudadas con base
cubierta con fibrina (fig. 1), algunas con borde necroé-
tico, signo de Nikolsky negativo y ausencia de involucro a
mucosas. Ademas, paroniquia, hiperqueratosis subungueal
compatible con el diagnédstico de tina pedis. Presentaba
linfedema en miembro toracico derecho y mastectomia ipsi-
lateral. La biopsia cutanea reporté ampolla subepidérmica
con un infiltrado inflamatorio perivascular superficial mixto,
compatible con pénfigo bulloso (PB), las lesiones cutaneas no
fueron cultivadas, en la biopsia no se encontraron inclusio-
nes virales. Durante la hospitalizacion la paciente cursé con
infeccion de vias urinarias asociada a catéter vesical, lesion

renal aguda, peritonitis bacteriana espontanea, seguida de
choque séptico atribuido al foco urinario, que culminé en su
deceso a los 5 dias de su ingreso hospitalario.

Discusién

Las manifestaciones dermatoldgicas cominmente asocia-
das con CBP son: lesiones xantomatosas inespecificas y
melanosis; menos frecuentemente liquen plano, esclero-
dermia, sindrome de CREST (calcinosis cutis, fenébmeno de
Raynaud, alteraciones de la motilidad esofagica, esclero-
dactilia, telangiectasias) y el PB solo figura en reportes de
caso’.

EL PB es un padecimiento autoinmune cutaneo frecuente,
representa el 70% de las dermatosis autoinmunes primarias.
Se caracteriza por la presencia de autoanticuerpos dirigidos
contra las proteinas antigénicas BP180, también llamadas
bullous pemphigoid antigen 2 (BPAG2) o colageno XVIl y el
BP230 o BPAG1 de los hemidesmosomas ubicados en la mem-
brana basal. Clinicamente se caracteriza por la aparicion
inicial de lesiones urticariformes o eccematosas muy prurigi-
nosas, sobre las que pueden aparecer ampollas tensas, estas
pueden alcanzar un tamano grande y suelen tener un conte-
nido seroso o hemorragico. Se localizan principalmente en
tronco y superficie flexora de extremidades, el diagnostico
es clinico, histoldgico e inmunologico®.

La asociacion de PB con otras enfermedades autoinmunes
ha sido referida con anterioridad, pero no se ha demostrado
una via etiopatogénica comun®.

Durante los ultimos 36 anos han sido reportados 6 casos
de PB y CBP en la literatura. Hasta el momento se considera
su asociacion como fortuita. El prondstico de supervivencia
de los pacientes con PB sin otros padecimientos autoinmunes
es malo, alcanza el 30% a un ano. La muerte ocurre frecuen-
temente dentro de las primeras 12 semanas del inicio del
tratamiento. Las causas de muerte incluyen efectos adver-
sos de la terapia, infecciones agregadas y complicaciones
relacionadas a la enfermedad subyacente®.

Se desconoce el comportamiento habitual en pacientes
con CBP y PB coincidente, los reportes previos®?, hacen
referencia a pacientes de reciente diagndstico de CBP. Con
respecto a la respuesta al tratamiento, existen reportes a
corto plazo. A pesar de su rareza es importante iniciar un
tratamiento oportuno y multidisciplinario, el tratamiento
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Figura 1

A-C) Cortes histologicos en donde se puede observar una ampolla subepidérmica con un infiltrado inflamatorio perivascu-

lar superficial mixto, compatible con pénfigo bulloso; D-F) Corresponden a lesiones dermatoldgicas constituidas por ampulas de gran
tamano, denudadas con base cubierta con fibrina, algunas con borde necrdtico.

recomendado en la mayoria de las guias incluye pred-
nisona (0,75mg/kg), dapsona (100 mg/24h) o azatioprina
(100-150 mg/dia). El objetivo es evitar complicaciones tales
como extension y severidad de la enfermedad, y desarrollo
de infecciones que ensombrezcan el pronodstico, como en
este caso.

El desafortunado caso de nuestra paciente refleja el
retraso en la busqueda de atencion médica, lo que culminé
en un desenlace fatal, por otro lado el inicio temprano de la
enfermedad se asocia a un peor prondstico, mayor tasa de
fallos al tratamiento.

Finalmente, a pesar de que no se trata de un caso autoin-
munitario multiple, debido a lo inusual de la presentacion,
decidimos reportarlo para divulgar su asociacion y aumentar
asi la sospecha clinica.
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Carcinoma epidermoide de
esofago multiple y sincronico
en una mujer joven: ;un
ejemplo de carcinogénesis
temprana y rapida?

@ CrossMark

Multiple and synchronous squamous cell
carcinoma of the esophagus in a young
woman: An example of early and rapid
carcinogenesis?

La multicentricidad tumoral se observa ocasionalmente en
el carcinoma epidermoide de esdfago’~3. Estan vinculados
con la inestabilidad genética del gen p53, aunado con la
pérdida de heterocigosidad, como eventos tempranos de la
carcinogénesis del carcinoma epidermoide esofagico multi-
ple o multifocal*®, y con factores de riesgo ambientales y
del estilo de vida®®.

Presentacion del caso

Se trata de paciente mujer de 47 anos de edad con habito
tabaquico acentuado durante mas de 20 afos, quien consultd
por presentar desde hace 3 meses dolor toracico retroester-
nal continuo de moderada intensidad, que se exacerbaba
con la ingesta de alimentos, ademas, pérdida de peso y

Figura 1
elevado, anular y estenosante.

disfagia a solidos. Al examen fisico present6 taquicardia,
disnea, caquéxica, piezas dentales en mal estado. Se le
realizé un estudio endoscopico de las vias digestivas supe-
riores, mediante el cual se evidencid la presencia de 2
lesiones de aspecto tumoral en el tercio medio e inferior
del eséfago, mostraron crecimiento elevado en placa, anu-
lar y estenosante respectivamente (fig. 1). Posteriormente
se realizo esofagectomia mediante un abordaje transhiatal
y cervicotomia izquierda. El examen patoldgico evidencid
un carcinoma epidermoide multiple bien diferenciado con
crecimiento anular estenosante e infiltrante hasta tejido
fibroadiposo periesofagico con focos de carcinoma epider-
moide moderadamente diferenciado a nivel de la serosa, y
tejido periesofagico, metastasis a ganglios linfaticos regio-
nales e invasion vascular sanguinea y linfatica multifocal
(fig. 2). El periodo postoperatorio tuvo evolucion satisfac-
toria.

Se ilustra un muy inusual caso en una mujer joven, fuma-
dora habitual, con un carcinoma epidermoide multifocal,
lo cual, contrasta con el habitual carcinoma epidermoide
de esdéfago observado predominantemente en pacientes
varones y mayores de 60 anos de edad. La circunstancia
particular de la paciente pudiese vincularse con la posible
coexistencia de inestabilidad genética del gen p53, aunado
al marcado y prolongado habito tabaquico. Las mutaciones
en el gen p53 en conjunto con la pérdida de heterocigo-
sidad, constituyen eventos tempranos de la carcinogénesis

A) Tumor en tercio medio, exhibe crecimiento elevado en placa. B) Tumor de tercio inferior, se evidencia crecimiento
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