VII. Las enfermedades ampollosas: Un signo de
autoinmunidad

Ma. TeresaZambrano-Diaz*

Las enfermedades ampollosas autoinmunes, represen-
tan un grupo de padecimientos de la piel que en las
ultimas décadas han sido motivo de numerosas investiga-
ciones.*®El desarrollo de unaenfermedad autoinmune es
uno de los enigmas fundamentales de lainmunologia, ya
qgue alnenlaactualidad se desconoce el mecanismo que
la desencadena.* La piel es un érgano cuyo sistema
inmune es complejo porque lleva a cabo varias funcio-
nes, tanto de proteccion como efectoras debido al estado
deinterfase de lamisma. Este sistematiene dos compo-
nentes: el estatico (queratinocitos, fibroblastos y células
endoteliales) y el dinamico (leucocitos, linfocitos T,
macrofagos y células de Langerhans) todas estas célu-
las estan equipadas conreceptoresinmunes de recono-
cimiento, que proveen la especificidad de la reaccion
inmune.’

En una enfermedad autoinmune lo esencial es la
presencia de anticuerpos circulantes que reaccionan
conalgun componente u 6rganode unindividuoenelque

lo propio no se reconoce Yy se ataca como si fuera
extrafio.® Recientemente se hadescubiertolarelevancia
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Fuente: Clinica de Enfermedades Ampollosas.

Figura 1. Centro Dermatoldgico Pascua. Enfermedades ampollosas
autoinmunes 1981-2001.

* Jefe de la Clinica de Dermatosis Ampollosas del Centro Dermatolégico Pascua.
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Cuadro I.
Enfermedad Antigeno Localizacion
Pénfigofoliaceo Desmogleinal (desmosoma)
Pénfigo vulgar Desmogleina3 (desmosoma)
Pénfigo paraneoplasico Desmogleina 3y plaquina
Pénfigolg A Desmocolinal (desmosoma)
Penfigoide buloso Prot. de 230y 180 Kd (hemidesmosoma)
Penfigoide cicatrizal Laminina5 (laminalicida)
Epidermolisis ampollar adquirida Colagenotipo VIl (lamina densa)
\ J

guetienenalgunas estructuras de la piel enlas enferme-
dades ampollosas autoinmunes, como son el citoesque-
leto del queratinocito, el desmosomayy las proteinas de
la matriz extracelular.t

Encondiciones normales el sistemainmune reconoce
ytoleracualquier mecanismo que pudieradafarlo. Enlas
enfermedades autoinmunes esatoleranciase interrumpe
y se desencadena unarespuesta humoral o mediada por
células. De este modo, algunas zonas de la piel se
convierten en el sitio de dafio inmunoldgico o molécula
antigénica que, a su vez, genera anticuerpos circulantes
dirigidos contra esa area, en esto intervienen varios
procesos que causan laruptura de laintegridad del tejido
yfavorecenlaacumulaciéndeliquido, es decirformanuna
ampolla que puede ser intraepidérmica o subepidérmica,
o localizarse en la unién dermoepidérmica.3®

En estos padecimientos los anticuerpos reaccionan
contra antigenos intercelulares como en el pénfigo, o
bien extracelulares en la zona de la transmembrana
como el penfigoide.™®

El cuadro | muestra las principales enfermedades
ampollosas autoinmunes, el antigenoy sulocalizacion.!

Estas enfermedades son poco frecuentes. En las
estadisticas mundiales el pénfigo se presentaen0.5a 3.2
casos por cada 100,000 habitantes, por afio; el penfigoide
tiene unatasade 1 caso por cada 100,000 habitantes por
afo al igual que la dermatitis herpetiforme.?3

En el Centro Dermatolégico Pascua, desde hace 20
afios, ante la necesidad de estudiar mejor estos padeci-
mientos que pueden sertan graves que causan lamuerte
del paciente, se forméla clinicade enfermedades ampo-
llosas. Desde 1981 hasta la fecha se han estudiado un
total de 509 pacientes de los cuales 405 presentaron
pénfigo, 78 penfigoide, 25 dermatitis herpetiforme y un
solo caso tuvo epidermdlisis bulosa adquirida.

Comoseobservaenlafigural, predominanlos casos
de pénfigo vulgary seborreico. Le siguen en frecuencia
el penfigoide. Estas cifras muestran una incidencia
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similarala publicada enlaliteratura mundial. En nuestro
pais se considera que en el Centro Dermatolégico Pas-
cua se ha visto el mayor nimero de casos. De tal modo
gue se haadquirido experiencia en el manejo y compor-
tamiento de estos padecimientos.

La aplicacién de la biologia molecular al estudio de las
enfermedades ampollosas ha permitido un mejor entendi-
miento de su patogénesis. Un hallazgo que marco el final
del siglo XXy que ofrece nuevas oportunidades de inves-
tigacion en el siglo XXI, fue el descubrimiento de la
inmunoterapia antigénica especifica, asi como el estudio
de factores ambientales que originan el fenémeno de
autoinmunidad enindividuos genéticamente susceptibles.*

Se espera que estos hallazgos promuevan nuevas
investigaciones para ofrecer mejores expectativas alos
enfermos que sufren de alguna enfermedad ampollosa.
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