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Resumen
Objetivos:  Describir  datos  demográficos  y  clínicos  de  pacientes  con  penfigoide  ocular  cicatri-
cial,evaluar  los  hallazgos  de  inmunofluorescencia  directa  (IFD)  en  la  biopsia  conjuntival  y  su
relación con  el  grado  de  inflamación  y  cicatrización  conjuntival.
Materiales  y  métodos: Se  revisaron  36  historias  clínicas  de  pacientes  con  penfigoide  ocular  cica-
tricial. 19  (52.8%)  eran  mujeres.  La  edad  promedio  fue  69.5  años  (rango  34-86).  Se  recabaron
datos clínicos  y  de  biopsia  conjuntival.  Se  empleó  el  test  exacto  de  Fisher  para  el  análisis
estadístico.
Resultados:  Treinta  pacientes  tenían  informe  de  IFD.  No  se  halló  relación  entre  la  presencia
de depósitos  y  el  grado  de  cicatrización  o  inflamación  ocular  (IgG,  p:  0.55;  IgA,  p:  0.62  y  C3,
p: 1.00).  Se  encontró  un  patrón  particular  de  IFD  en  el  46.7%  de  los  casos  (depósitos  de  IgG
lineales en  membrana  basal,  IgA  en  células  superficiales  y  C3  en  estroma).
Conclusión:  Los  hallazgos  de  la  IFD  no  muestran  relación  con  el  grado  de  inflamación  ni  de
cicatrización  conjuntival.
©  2016  Sociedad  Mexicana  de  Oftalmoloǵıa.  Publicado  por  Masson  Doyma  México  S.A.  Este  es
un art́ıculo  Open  Access  bajo  la  licencia  CC  BY-NC-ND  (http://creativecommons.org/licenses/
by-nc-nd/4.0/).
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Ocular  cicatricial  pemphigoid:  Conjunctival  biopsy  findings  and  its  relationship  to
ocular’s  inflammation  and  scarring

Abstract
Objectives:  To  describe  demographic  and  clinical  data  of  patients  with  ocular  cicatricial  pemp-
higoid, assess  direct  immunofluorescence  (DIF)  findings  in  the  conjunctival  biopsy  and  its
relationship  to  degree  of  ocular  inflammation  and  scarring.
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Materials  and  methods:  36  records  of  patient  with  ocular  cicatricial  pemphigoid  were  revie-
wed. 19  (52.8%)  were  women.  The  average  age  was  69.5  years  (range  34-86).  Clinical  and
conjunctival  biopsy  data  were  collected.  Fisher  exact  test  was  used  to  statistical  analysis.
Results: 30  patients  had  reports  of  DIF.  No  relationship  was  found  between  the  presence  of
deposits and  the  degree  of  inflammation  or  scarring  (IgG,  p:  0.55;  IgA,  p:  0.62  y  C3,  p:  1.00).
A particular  DIF  pattern  was  found  in  46.7%  of  cases,  with  linear  deposits  in  basement  membrane
IgG, IgA  and  C3  in  stroma.
Conclusion:  The  findings  of  DIF  show  no  relation  to  the  degree  of  conjunctival  inflammation  or
scarring.
© 2016  Sociedad  Mexicana  de  Oftalmoloǵıa.  Published  by  Masson  Doyma  México  S.A.  This  is  an
open access  article  under  the  CC  BY-NC-ND  license  (http://creativecommons.org/licenses/by-
nc-nd/4.0/).

Introducción

El  penfigoide  ocular  cicatricial  (POC)  es  la  manifestación
ocular  de  una  enfermedad  sistémica  denominada  penfigoide
de  membranas  mucosas1---3.  Afecta  con  mayor  frecuencia  las
mucosas  orofaríngea  y  la  conjuntiva,  pero  también  puede
afectar  la  mucosa  de  la  nariz,  laringe,  esófago,  genitales  e
incluso  la  piel.

La  inflamación  recurrente  de  las  mucosas  resulta  en  cica-
trización  progresiva  de  las  mismas,  pudiendo  resultar  fatal
si  compromete  esófago  o  tráquea  a  causa  de  estenosis.  El
compromiso  ocular  ocurre  en  aproximadamente  un  80%  de
los  pacientes  con  penfigoide  de  membranas  mucosas2,  cau-
sando  fibrosis  subtarsal,  acortamiento  de  fondos  de  saco,
simblefarón,  entropión  cicatricial,  lagoftalmos,  obstrucción
cicatricial  de  los  conductos  de  las  glándulas  lagrimales  y
de  Meibomio,  triquiasis,  fibrosis  conjuntival  con  pérdida  de
células  mucosecretantes  y  finalmente  alteración  severa
de  la  superficie  ocular,  vascularización  corneal  y  anquiloble-
farón.  El  resultado  final  de  este  cuadro  clínico  es  la  ceguera.

El  pronóstico  visual  se  relaciona  directamente  con  el
diagnóstico  temprano  y  el  uso  de  fármacos  inmunosupreso-
res  adecuados.  Sin  embargo,  a  pesar  de  recibir  tratamiento
y  reducir  la  inflamación  ocular  en  forma  considerable,  hasta
un  38%  de  los  pacientes  presenta  progresión  de  esta  enfer-
medad  evidenciado  por  los  estadios  de  Foster4.

La  prevalencia  en  Argentina  es  desconocida,  pero  se  con-
sidera  una  enfermedad  poco  frecuente.  En  Estados  Unidos  la
prevalencia  estimada  es  entre  1/20,000  y  1/60,000  pacien-
tes  que  concurren  a  la  consulta  oftalmológica5.  Existe  una
ligera  preferencia  por  el  sexo  femenino6.

La  edad  más  común  de  presentación  es  alrededor  de
los  70  años,  pero  puede  verse  en  pacientes  de  entre  30  y
90  años  y  también  hay  casos  descritos  en  niños5,7.

La  etiología  es  autoinmune,  y  estaría  mediada  por
autoanticuerpos  dirigidos  contra  epítopes  presentes  en  la
membrana  basal  de  las  mucosas  (más  precisamente  en
la  unión  membrana  basal  y  el  epitelio8,9,  la  mayoría  del
isotipo  IgG.

El  diagnóstico  de  POC  es  fundamentalmente  clínico  y  se
apoya  en  los  hallazgos  inmunopatológicos  de  la  biopsia  con-
juntival  analizados  con  inmunofluorescencia  directa  (IFD)  o
inmunohistoquímica,  los  cuales  pueden  detectar  depósitos
lineales  de  IgA,  IgG  y  C3  en  la  membrana  basal  de  las  muco-
sas  (fig.  1).  La  sensibilidad  de  la  IFD  varía  entren  el  60  y  el

80%9,10. En  la  histología  se  puede  observar  alteraciones  en
el  epitelio  y  corion  con  disminución  o  ausencia  de  células
caliciformes,  metaplasia  escamosa,  paraqueratosis,  vasodi-
latación,  congestión,  fibrosis  intensa  e  infiltrado  linfocitario
(fig.  2).

A  efectos  prácticos  de  la  evaluación  diagnóstica,  los
autores  nos  planteamos  si  existe  correlación  entre  las  carac-
terísticas  de  los  depósitos  de  inmunocomplejos  analizados
con  IFD  y  el  estadio  de  cicatrización  o  grado  de  inflamación
ocular  al  momento  de  realizar  la  biopsia.  También  evaluamos
si  existe  un  patrón  de  inmunofluorescencia  característico
para  POC  distinto  al  descrito  en  la  bibliografía  internacio-
nal,  teniendo  en  cuenta  que  la  totalidad  de  los  pacientes  que
participaron  del  estudio  presentan  exclusivamente  compro-
miso  ocular,  quizá  debido  al  sesgo  por  realizar  el  diagnóstico
de  todos  ellos  en  un  centro  de  derivación  oftalmológica
(Hospital  Oftalmológico  Santa  Lucía,  Ciudad  Autónoma  de
Buenos  Aires).  El  tratamiento  inmunosupresor  fue  realizado
por  el  Servicio  de  Inmunología  del  Hospital  Durand  (Ciudad
Autónoma  de  Buenos  Aires).

Sujetos, materiales y métodos

Se  revisaron  las  historias  clínicas  de  pacientes  con  diag-
nóstico  de  POC  en  seguimiento  conjunto  entre  el  Hospital
Durand  y  el  Hospital  Oftalmológico  Santa  Lucía  entre  diciem-
bre  de  2011  y  enero  de  2014  inclusive.

Los  criterios  de  inclusión  fueron:  pacientes  con  diagnós-
tico  de  POC,  con  historia  clínica  completa  y  sin  diagnóstico
alternativo  que  explique  el  cuadro.

Los  criterios  de  exclusión  fueron:  historia  clínica  incom-
pleta,  presentar  un  diagnóstico  alternativo  que  explique  el
cuadro.

El  total  de  pacientes  incorporados  fue  de  36.  Las  variables
demográficas  analizadas  fueron  el  sexo,  la  edad  al  momento
de  la  primera  consulta,  al  comienzo  de  los  síntomas/signos
y  al  momento  de  diagnóstico  de  POC,  el  tiempo  de  retraso
diagnóstico  y  el  lugar  de  residencia

Las  variables  clínicas  analizadas  fueron  la  presencia  de
los  siguientes  síntomas  y  signos  al  comienzoa:  fotofobia,

a Al «comienzo» se refiere como aquellos primeros signos o sín-
tomas que condujeron al paciente a la consulta médica o a tomar
alguna medida para aliviarlo.
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