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Grupo de enfermedades autoinmunes raras y
potencialmente devastadoras de la piel y las
membranas mucosas con alta mortalidad y resultado

potencialmente letal. Y de evolucién crénica.

Lesion principal es vesiculo-ampollosa con fondo
eritematoso o no

Enfermedad poco frecuente, con una prevalencia descrita de 0.5 a 3.2 casos

o
D por 100,000 hab. Y una incidencia de 0,1 a 0,5 casos por cada 100,000
30 hab/afio.
‘S\ Influenciada por ubicacién geografica y etnia. La forma mas frecuente es
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% = Pénfigo Vulgar
t‘( X Formacién de autoanticuerpos 1gG-4 contra =
B desmogleina 3 situadas en desmosomas de la
superficie celular de queratinocitos. Produciendo
acantalosis, por ende, lesion oral.
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7/‘////’\\\\ Existe susceptibilidad a genes HLA-A10 y HLA-
i (\'@f-l; /‘ 426, y asociacion con moléculas DR4 y DR14.
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Pénfigo Folidceo

Formacion de autoanticuerpos, que reconocen o

o la demogleina-1 (Dsg1l), una cadherina
desmosomica, expresada con mas fuerza en la ”"4‘Y
piel desde la parte superior del torso; y DR '*%N

débilmente expresada en mucosa. D-PENICILAMINA

Ambientales (Panencefalitis esclerosante
subaguda.

Radiacion UV.

Quemaduras.

Lesiones Electricas.

Medicamentos: Captopril, Piroxicam,
Enalapril, Rifampicina y AINES.

Pénfigo Vulgar Pénfigo Folidceo

» Compromiso mucosa. « Lesiones cuténeas ampollosas,
. Ampollas serosas o purulentas. flacidas, pequefias y dispersas
« Acantolisis suprabasal : con base eritematosa.
- Erosiones y costras descamativas. « Piel con costras y escamosa.
- Erosiones de implantacion dentaria » Distribucion saborreica.
« Paroniquia, onicosquicia, « Acantolisis subcornea.

onicomadesis, lineas de Beau y « Dolor y ardor.

Hemorragias subungueales

Diagnotico Tratamiento
+ Anamnesis y examen « Corticoesteroides sistemicos
fisico. orales.
+ Evaluacion Oftalmica. o Prednisolina o prednisona
« Biopsia para tincion con « Terapia adyuvante con
hematoxilina-eosina. inmunosupresor.
« Inmunoflorescencia « Azatioprina.
directa e indirecta « Micofenolato mofetilo.
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