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Introduccion
Las enfermedades ampollares autoinmunitarias (EAA) son un grupo heterogéneo
de entidades, que se caracterizan por la presencia de ampollas; algunas de las
cuales pueden ser letales sin el tratamiento adecuado y suelen ser de dificil

manejo, por la respuesta variable a las diferentes modalidades terapéuticas y por

las reacciones adversas gque se presentan.

En nuestro centro, hace aproximadamente 13 afios, se cre0 la consulta
protocolizada de EAA, donde de una forma multidisciplinaria y controlada se trata
a estos enfermos, quienes ademas se benefician de manera gratuita con:
examenes clinicos y de laboratorio periddicos; ingresos, cuando se realiza el
diagnéstico para instaurar el tratamiento y lograr el control de la enfermedad, y si

hay descontrol o alguna complicacién, las veces que fuesen necesarias;



medicamentos inmunosupresores; interconsultas con otras especialidades;

evaluacion y seguimiento por personal calificado y especializado.

Objetivos

Caracterizar a pacientes clinica y epidemiolégicamente.

- Detectar la relacion entre estas enfermedades con otras autoinmunitarias o
neoplasicas.

- Determinar la respuesta y la seguridad biolégica de los tratamientos
utilizados.

- Dar a conocer la experiencia adquirida en el manejo de estas

enfermedades

Desarrollo

Proceso asistencial

La formacion de ampollas en la piel es caracteristica de varias enfermedades
cutaneas autoinmunes. Aunque se desconocen las causas de las enfermedades
autoinmunes (EAA), es evidente que el defecto basico se debe a su mecanismo
autoinmune. Son varios los factores que convenientemente asociados son
capaces de producirlas; genéticos, ambientales, infecciosos, inmunoldgicos,
epidemiologicos y otros desconocidos. Se caracterizan clinicamente por brotes de
ampollas que pueden ser intraepidérmicos (pénfigos) o a nivel de la union

dermoepidérmica (penfigoides, dermatitis herpetiforme y la dermatosis IgA del nifio

y del adulto).



Estas EAA segln los datos obtenidos en la clinica y la histologia se clasifican en

enfermedades ampollares intraepidérmicas y subepidérmicas. (Cuadro 1)

Clasificacion de las enfermedades ampollares

Intraepidérmicas
1. Pénfigo vulgar
e Pénfigo vegetante: tipo Newman
Tipo Hallopeau
Pénfigo folidceo
Pénfigo eritematoso o Senea Usher
Fogo Selvagem
Pénfigo herpetiforme
Pénfigo paraneoplasico
Pénfigo inducido por drogas o
medicamentoso
Pénfigo IgA
Dermatosis pustulosa subcornea
e Dermatosis neutrofilica
intraepidérmica
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Subepidérmicas

1. Penfigoide ampolloso

2. Penfigoide de las mucosas (cicatricial)
3. Herpes gestationis

4. Dermatosis IgA lineal infantil

5. Dermatosis IgA del adulto

6. Epidermdlisis ampollosa adquirida

7. Dermatitis herpetiforme

Cuadro 1. Clasificacion de las enfermedades ampollares.

Los tratamientos utilizados en el protocolo son los siguientes. (Cuadro 2)

Cuadro 2. Tratamiento

Medicamento

Combinacion

1. Prednisona+

2. Dapsone

Sola

Inmuran
Ciclofosfamida
Dapsone




Resultados Asistenciales

Tabla 1. Distribucion de pacientes segun las variantes clinicas de enfermedades
ampollares autoinmunes. Hospital "Hermanos Ameijeiras™ (1997 — 2009). n = 65.

Enfermedades ampollares Numero %

Grupo de los pénfigos 36 55.4
Grupo de los penfigoides 21 32.3
Dermatitis herpetiforme 7 10.8
Dermatosis IgA lineal del 1 15
adulto

Total 65 100

Fuente: Historia Clinica.

El grupo de los pénfigo representd el 55.4% del total de la serie, seguido por el
grupo de los penfigoides 32.3 %, la dermatitis herpetiforme 10.8 % y la dermatosis
IgA lineal del adulto 1.5%. En el grupo de los pénfigo el 69.3 % a 80% de los
pacientes presentaron edades entre 51 y mas de 60 afios. En el grupo de los
penfigoides del 66.6 % al 83.3 % presentaron edades entre los 51 y mas de 60
afos. ElI 100 % de los pacientes con dermatitis herpetiforme y dermatosis IgA

lineal del adulto presentaron edades entre 31 afios y 50 afios (tabla 2).

Tabla 2. Distribucion segun las variantes clinicas de enfermedades ampollares
autoinmunes / edad. Hospital "Hermanos Ameijeiras™ (1997 — 2009) n = 65.

Enfermedades Grupo de edades
Ampollares 20-30  31-40 41-50 51-60 +60 Total

n % n % n % n % n % n %
P. vulgar 1 77 1 77 2 154 3 231 6 46.2 13 100
P. eritematoso 1 91 0 O 3 273 1 91 6 545 11 100
P. foliaceo 1 10 0 O 1 10 3 30 5 50 10 100
P. herpetiforme 0 0 1 50 1 50 0 O 0O O 2 100
Penfigoide ampollar 0 0 0 0 3 167 2 111 13 722 18 100
Penfigoide cicatricial 00 1 333 0 O 1 333 1 333 3 100
Dermatitis 0O 0 4 571 3 429 0 O 0O O 7 100
herpetiforme
Dermatosis IgA lineal 0 0 1 100 0 O 0 O 0 O 1 100
Del adulto
Total 3 46 8 123 10 154 10 154 34 523 65 100

Fuente: Historia clinica.



Tabla 3. Valor de la mediana (dias) para evaluar la respuesta a los diferentes
tratamientos en las variantes clinicas de EAA. (1997 — 2009). n = 65

Enfermedades

Ampollares Tto 1 Tto 2 Tto 3 Tto 4 Tto 5
n=14 n=15 n=19 n=17 n=11

P. vulgar 22 155 13 0 0

P. eritematoso 135 10 15 16 0

P. foliaceo 10 16 16 21 0

P. herpetiforme 0 0 155 0 0

Penfigoide ampollar 15.5 14 29 10 0

Penfigoide cicatricial 0 0 35 0 35

Dermatitis 0 0 0 0 5.5

herpetiforme

Dermatosis IgA lineal 0 0 0 10 0

del adulto

Total

Fuente: Historia clinica. Tratamiento 1: con esteroide. Tratamiento 2: esteroide +
Inmuran. Tratamiento 3: esteroide + ciclofosfamida. Tratamiento 4: esteroide +
dapsone. Tratamiento 5: dapsone.

El grupo de los pénfigos y de los penfigoides respondieron de manera mas rapida
cuando se asocié un citostatico al esteroide, (entre 13y 16 dias, y entre 29 y 35
dias, respectivamente, cuando se utilizo ciclofosfamida y prednisona) y (entre 10y
16 dias, y 14 dias, respectivamente, cuando se utiliz6 inmuran y prednisona). Los
pacientes con dermatitis herpetiforme respondieron con dapsone alrededor del
quinto dia y el paciente con dermatosis IgA lineal del adulto respondié con la
asociaciéon de dapsone y prednisona alrededor del décimo dia de tratamiento

(tabla 3).

En la presente serie 87.6 % de los pacientes presentaron reacciones adversas (p=
0.003) (82.4% moderadas y 17.6% graves). Las principales reacciones adversas
fueron secundarias a los esteroides (sindrome de Cushing, candidiasis oral,

gastritis, hiperglicemia, hipertension arterial y osteoporosis), seguidos por las



ciclofosfamidas (anemia, cistitis hemorragica, leucopenia), la dapsone
(metahemoglobulinemia y anemia), la talidomida (neuropatia sensitiva y motora) y

el inmurdn (neuropatia sensitiva y motora) (Figs. 1y 2)

cushing
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rash ’k osteoporosis

hipertensién

metaglobulinemia

leucopenia

B prednisona inmurdn M ciclofosfamida B dapsona

Fig.1. Presencia de reacciones adversas a los diferentes medicamentos usados en
el tratamiento de las EAA. Hospital "Hermanos Ameijeiras™ (1997 - 2009) n = 65.



Esquema alternativo de tratamientoen EAA

Prednisona (Tabl. 20 mg): 100 a 200 mg dia +
Inmuran (Tabl 100 mg o Ciclofosfamida(Tabl
50mg) 100mg/ dia de 2 a 4 semanas, hasta control

Reducir la dosis de Prednisona (a 80 mg) +
Inmuran (100 mg o Ciclofosfamida 100mg)

Reducir la dosis de Prednisona
(10 mg en dias alternos hasta 50 mg)
Inmuran o Ciclofosfamida se mantiene

en 100mg tratamiento ese dia

Prednisona: 80 mg en dias alternos +
Inmuréanl 100 mg o Ciclofosfamida
100mg hasta que llegue a cero,
entonces comienzo a disminuir el

Reducir la dosis de prednisona

5 mg en dias alternos hasta cero 100mg
y el dia cero, suspender Inmuran o |

Ciclofosfamida

Reduzco Prednisona 5 mg semanal +
Inmuran 100 mg o Ciclofosfamida

) Reduzco la prednisona hasta 30 mg
Mantengo Inmuran 100 mg por 3 meses

Reduzco la prednisona 5 mg semanales
y el Inmuran 25 mg semanales

(" Reduzco la prednisona 5 mg 2-3
veces/semana + Inmunran 25 mg
Dependiente de_ la respuesta del
paciente
N _J
Indicadores
Indicadores de Estructura Estandar
Recursos % de personal (Dermatdlogo y personal
humanos auxiliar) entrenado en EAA para aplicar el | >95 %
PA
% de aseguramiento instrumental y equipos >95 %
medicos segun PA
Recursos % de los medicamentos expuestos en el PA >95 %
Materiales
% de los recursos para la aplicacion de las >95 %
investigaciones.
Recursos % de disponibilidad disefio organizativo para | >95 %
Organizativos aplicar el PA
% de planillas para la recogida de datos 100 %




% de planillas ingresadas en la base de | 100 %
datos
Indicadores de Procesos Estandar
% de consultas programadas 100 %
% de pacientes con estudios concluidos >95 %
% de pacientes que concluyan el tratamiento >95 %
Indicadores de Resultados Estandar
% de pacientes con control de la enfermedad. >95 %
% de pacientes con recaidas de la enfermedad. <10 %
% de fallecidos por complicaciones de la enfermedad. <10 %
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