Revista Cientifica Arbitrada en Investigaciones de la Salud “GESTAR”. Vol. 9, Num. 17 (Ed. Ene —Jun

2026) ISSN: 2737-6273
Enfermedades autoinmunes que comprometen nariz, cavidad oral y piel: revisién critica ORL-dermatoldgica. ~ JOURNAL GESTAR

DOI: https://doi.org/10.46296/9t.v9i17.0340

ENFERMEDADES AUTOINMUNES QUE COMPROMETEN NARIZ, CAVIDAD
ORAL Y PIEL: REVISION CRITICA ORL-DERMATOLOGICA

AUTOIMMUNE DISEASES INVOLVING THE NOSE, ORAL CAVITY, AND
SKIN: A CRITICAL ENT-DERMATOLOGIC REVIEW

Triana-Pomare Aldwin José *; Diaz-Mufioz Monica Viviana ?; Alférez-Alvarado Karen
Vanessa 3; Alfonso-Rodriguez Jhon Alexander #; Alfonso-Rodriguez Juan Carlos °;
Beltran-Villarraga Andrea Cecilia ¢; Millan-Guerrero Laura Camila ’;
Céspedes-Martinez Vivian Aurora ; Montoya-Medina Andrea Marcela °

1 Universidad del Cauca. Popayan, Colombia.
Correo: aldwintria@unicauca.edu.co. ORCID ID: https://orcid.org0009-0003-8637-0909.

2Universidad de Antioquia. Medellin, Colombia.
Correo: mviviana.diaz@gmail.com. ORCID ID: https://orcid.org/0009-0001-3806-3993.

3 Universidad Cooperativa de Colombia. Villavicencio, Colombia. Correo:
alferezalvaradokarenvanesa@gmail.com. ORCID ID: https://orcid.org/0009-0001-8271-9048.

4Universidad Cooperativa de Colombia. Villavicencio, Colombia.
Correo: jhonalexmd1234@gmail.com. ORCID ID: https://orcid.org/0009-0001-8866-456X.

5 Universidad Cooperativa de Colombia. Villavicencio, Colombia.
Correo: juancarlosalfonso2001@gmail.com. ORCID ID: https://orcid.org/0009-0007-2798-0933.

8 Fundacién Universitaria Sanitas. Bogota, Colombia.
Correo: andreavillarraga34@gmail.com. ORCID ID: https://orcid.org/0009-0007-3245-9448.

" Pontificia Universidad Javeriana. Bogota, Colombia.
Correo: millan-l@javeriana.edu.co. ORCID ID: https://orcid.org/0009-0001-3000-1130.

8 Unidad Central del Valle del Cauca. Tulua, Colombia.
Correo: viviancespedes94@hotmail.com. ORCID ID: https://orcid.org/0009-0001-1771-1656.

9 Universidad Libre seccional Cali. Cali, Colombia. Correo:
andreamontoyamedina4@gmail.com. ORCID ID: https://orcid.org/0009-0005-1588-9142.

Resumen

Las enfermedades autoinmunes sistémicas a menudo presentan manifestaciones en piel y
mucosas hasales u orales que pueden preceder o reflejar la actividad de la enfermedad. Este
articulo realiza una revision critica de cinco entidades clave: lupus eritematoso sistémico,
dermatomiositis, sindrome de Sjogren, pénfigo (vulgar y foliaceo) y penfigoide de las membranas
mucosas. Se abordan sus manifestaciones otorrinolaringoldgicas y dermatoldgicas, resaltando
la correlacion clinico-patolégica entre lesiones cutdneas y mucosas como marcadores de
actividad sistémica. Asimismo, se discuten factores pronésticos segun los patrones
dermatologicos — por ejemplo, lesiones mucosas extensas asociadas a enfermedad més severa
— e importancia de la biopsia combinada de piel y mucosa para un diagndstico definitivo
temprano. Se incluyen recomendaciones actuales de manejo multidisciplinario y avances
terapéuticos que han mejorado el prondstico, como el uso de terapias biolégicas en pénfigo. Esta
sintesis, sustentada en literatura de la Gltima década, enfatiza la necesidad de un enfoque
conjunto entre dermatologia, reumatologia y otorrinolaringologia para optimizar la deteccion y
tratamiento de estas enfermedades poco frecuentes, pero potencialmente graves.

Palabras claves: Lupus eritematoso sistémico; Dermatomiositis; Sindrome de Sjogren; Pénfigo
vulgar; Penfigoide de membranas mucosas.
Informacion del manuscrito:
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Fecha de aceptacion: 18 de diciembre de 2025.
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Abstract

Systemic autoimmune diseases often present with skin and mucosal lesions in the nasal or oral
cavity that may precede or reflect overall disease activity. This article provides a critical review of
five key entities: systemic lupus erythematosus, dermatomyositis, Sjogren’s syndrome,
pemphigus (vulgaris and foliaceus), and mucous membrane pemphigoid. We examine their
otorhinolaryngologic and dermatologic manifestations, highlighting clinicopathologic correlations
between cutaneous and mucosal lesions as markers of systemic disease activity. We also discuss
prognostic factors according to dermatologic patterns — for example, extensive mucosal
involvement associated with more severe disease — and the importance of combined skin and
mucosal biopsy for early definitive diagnosis. Current recommendations for multidisciplinary
management and recent therapeutic advances (such as biologic therapy in pemphigus) that have
improved outcomes are included. This review, grounded in literature from the past decade,
emphasizes the need for a combined dermatology-rheumatology—ENT approach to optimize the
detection and treatment of these uncommon but potentially severe diseases.

Keywords: Systemic lupus erythematosus; Dermatomyositis; Sjoégren’s syndrome; Pemphigus
vulgaris; Mucous membrane pemphigoid.

1. Introduccion pueden ser el signo inicial de lupus

eritematoso sistémico (LES) o de

Las enfermedades autoinmunes pénfigo vulgar, aun antes de que se

constituyen un grupo heterogéneo presenten sintomas sistémicos [2]

r n r riz run :
de trastornos caracterizados por una De igual modo, la sequedad de

respuesta inmunitaria aberrante
mucosas nasales y orales en el

contra érganos Yy tejidos propios. En sindrome de Sidgren (SS) puede

las ultimas décadas se ha observado . : . .
orientar al diagnostico en pacientes

un incremento en la prevalencia . , - :
con sintomas inespecificos de ojos y

global de estas patologias [1] .

boca seca.

Dentro de sus manifestaciones

clinicas, las lesiones mucocutaneas Esta revision se enfoca en cinco
ocupan un lugar destacado. A enfermedades autoinmunes con
menudo, signos en la piel o en las compromiso prominente de nariz,
mucosas son las  primeras cavidad oral 'y piel: LES,
manifestaciones de una enfermedad dermatomiositis (DM), SS, pénfigos
autoinmune  sistémica, lo que (formas  vulgar y foliacea) 'y
subraya el papel critico del penfigoide de membranas mucosas
dermatélogo, odontdlogo u (PMM). Se seleccionaron por su
otorrinolaringélogo en la deteccion relevancia en las especialidades de

precoz [2] . Por ejemplo reumatologia, dermatologia y

. . otorrinolaringologia, dado ue
ulceraciones orales indoloras golog q
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comparten la caracteristica de
afectar tanto la piel como las
mucosas respiratorias superiores y/o
orales. Estas  manifestaciones
mucocutadneas no solo producen
morbimortalidad local (por ejemplo,
ulceraciones dolorosas, cicatrices y
deformidades) sino que también
sirven como marcadores de
actividad o severidad sistémica. Asi,
la presencia de ciertas lesiones en
mucosas nhasales u orales puede
correlacionarse con brotes o
complicaciones internas de la
enfermedad de base [3] . Un
objetivo central de este articulo es
analizar esa correlaciéon
mucocutanea y como puede guiar al
clinico en la evaluacién y prondstico

del paciente.

Asimismo, se abordan factores
pronésticos asociados al patrén
dermatolégico o mucoso. Por
ejemplo, en pénfigo vulgar la
afectacion extensa de mucosas se
asocia a una enfermedad mas grave
y refractaria, mientras que en SS la
presencia de vasculitis cutanea
(purpura) se vincula con mayor
riesgo de linfoma [9] . Identificar
estos hallazgos tiene implicaciones

en el seguimiento y tratamiento

intensivo de ciertos subgrupos de

pacientes.

Otro eje critico es la importancia
diagnéstica de la biopsia cutanea y/o
de mucosas. Muchas de estas
enfermedades requieren
confirmacién  histopatolégica e
inmunopatologica. Se enfatiza el
rendimiento diagndstico de combinar
biopsias de piel y mucosa,
incluyendo técnicas de
inmunofluorescencia directa, para
aumentar la sensibilidad diagnéstica
en patologias ampollosas
autoinmunes como el pénfigo y el
penfigoide [17] [18] . Del mismo
modo, en LES la demostracion de
depositos inmunes en piel (banda
lGpica) o en mucosa puede apoyar el
diagndstico cuando las serologias
son dudosas, y en SS la biopsia de
glandulas salivales menores es un

pilar diagnostico.

Finalmente, esta revision incorpora
avances terapéuticos recientes y la
necesidad de un enfoque
multidisciplinario. Tratamientos
biolégicos dirigidos (p. €j., rituximab
en pénfigo) han mejorado
significativamente el prondstico de
algunas de estas enfermedades [16

] . Dada la complejidad de su
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manejo, se destaca la cooperacion
entre dermatologos, reumatologos,
especialistas ORL, oftalmologos y
odontblogos, segun corresponda,
para brindar una atencion integral.
Un enfoque multidisciplinario no solo
facilita el diagnéstico oportuno sino
gue también optimiza el manejo de
manifestaciones localizadas (como
cuidado oral y nasal) y el control

sistémico de la enfermedad [19] .

2. Metodologia

Se realiz6 una busqueda exhaustiva
de la literatura en bases de datos
(PubMed-MEDLINE,
Scopus y Embase) enfocada en los
altimos 10 afos (2015-2025). Se

priorizaron articulos de revision

indexadas

sistematica, metanalisis, guias de
practica clinica, ensayos clinicos y
estudios observacionales relevantes
en humanos, publicados en inglés o
espafol. Los términos de busqueda
incluyeron combinaciones de
palabras clave como  “lupus
erythematosus AND oral ulcers AND
nasal lesions”, “dermatomyositis
AND mucosal involvement”,
“‘Sjégren’s syndrome AND nasal
dryness AND oral”, “pemphigus AND

oral mucosa AND ENT”, “mucous

membrane pemphigoid AND nasal
AND oral”’, entre otros. También se
consultaron libros de referencia y
consensos recientes de sociedades
médicas (dermatologia,

reumatologia y otorrinolaringologia).

Como criterios de inclusién se
consideraron estudios realizados en
poblacién adulta con
manifestaciones mucocutaneas
pertinentes a las enfermedades de

interés. Se excluyeron reportes

enfocados exclusivamente en
modelos animales 0 en
enfermedades autoinmunes no

relacionadas con compromiso de
piel/mucosas de via aérea superior.
La seleccion final incluyé méas de 20
fuentes primarias y secundarias. La
revision de la literatura se organizo
por enfermedad, extrayendo de cada
fuente datos sobre epidemiologia,
manifestaciones clinicas cutaneas y
ORL, correlacion clinico-serologica,
métodos diagndsticos
(especialmente hallazgos de biopsia
e inmunopatologia) y
consideraciones terapéuticas

relevantes.

Siguiendo las normas de articulos de
revision, en la introduccion se
plantea la relevancia del tema y los
objetivos de la revision.
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Posteriormente, en el desarrollo, se
discuten las caracteristicas de cada
enfermedad autoinmune en
subapartados separados,
enfatizando los ejes  criticos
mencionados (correlacion
mucocutanea, factores pronosticos y
rol de la biopsia). Se incorporan
tablas sintéticas para resumir
informacion  clave. Todas las
afirmaciones estan respaldadas con
referencias bibliograficas en estilo
Vancouver (nimeros secuenciales).
Finalmente, en la
discusidn/conclusiones se integran
los hallazgos, destacando mensajes
clave y vacios de conocimiento

identificados.
Lupus eritematoso sistémico

El lupus eritematoso sistémico (LES)
es una enfermedad autoinmune
sistémica prototipica que puede
virtualmente

afectar cualquier

organo. Las manifestaciones
mucocutaneas son  sumamente
frecuentes en LES, al punto de
formar parte de los criterios de
clasificacién actuales [4] . Entre el
70% y 80% de los pacientes con LES
presentardn lesiones cutaneas en
algin momento, desde el clasico

rash malar hasta lesiones discoides,

fotosensibilidad o alopecia no
cicatricial. En cuanto a las mucosas,
las ulceraciones orales se reconocen
como una manifestacion comuny de
valor diagndstico. Un meta-analisis
reciente (113 estudios, >53.000
pacientes) estimé que alrededor del
30% de los pacientes con LES
presentan lesiones en la mucosa

oral, tipicamente Ulceras indoloras [

3] . Estas Ullceras suelen localizarse
en el paladar duro, carrillos o encias,
con bordes eritematosos y a veces
cubiertas por placas blanquecinas,
pudiendo pasar desapercibidas por
su caracter generalmente
asintomatico. Su presencia se asocia
significativamente a la actividad del
LES —de hecho, las Ulceras orales
estan incluidas en indices de
actividad como el SLEDAI-y pueden
recrudecer durante los brotes lupicos

[3] . Las nuevas clasificaciones de
LES (EULAR/ACR 2019) continlan
considerando las Ulceras orales o
nasales como criterio clinico,
reconociendo su especificidad para

LES en contexto adecuado [4] .

Lesiones nasofaringeas: ademas de
las Ulceras orales, el lupus puede
afectar la mucosa nasal, aunque con

menor frecuencia. Se describen
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Ulceras nasales o nasofaringeas, a
menudo también indoloras, que
pueden manifestarse como costras
hematicas o epistaxis leve crénica.
En series antiguas se reportaba
compromiso de mucosa hasal en
~2-3% de pacientes con LES [2] ,
aungue estudios mas recientes
sugieren que podria ser
infradiagnosticado debido a Ia
escasa sintomatologia. En casos
aislados, una vasculitis lupica severa
puede ocasionar perforacion del
tabique nasal e incluso del paladar.
Por ejemplo, se ha publicado el caso
de una adolescente con LES activo
que desarrolld perforacion
simultanea del septum nasal y la
béveda palatina a causa de vasculitis
y ulceracion isquémica,
confirmandose lupus en la biopsia
mucosa [5] . Estas complicaciones
son extremadamente raras, pero

ilustran que lesiones nasales
persistentes en LES requieren
evaluacion cuidadosa y, de ser

posible, biopsia para descartar dafo

vasculitico.
Correlacion mucocutanea Yy
actividad sistémica;: las

manifestaciones cutaneas en LES
guardan importante correlacion con

la enfermedad sistémica. Ulceras

orales activas suelen acompafar
periodos de mayor actividad
inmunoldgica y pueden coincidir con
exacerbaciones de compromiso
articular, hematolégico u otros [3] .

De igual modo, el desarrollo de

lesiones cutdneas  vasculiticas

(papulas purpdricas, livideces
reticulares) indica frecuentemente
una activacion intensa del
complemento y presencia de
anticuerpos  antifosfolipidicos o
crioglobulinas, asociandose a riesgo
de nefritis o afectacion del SNC. La
identificacion  de  determinadas
lesiones cutaneas puede, por tanto,
servir como marcador prondstico:
por ejemplo, lesiones ampollosas
generalizadas (lupus ampolloso)
suelen ocurrir en LES con alta
actividad y titulos elevados de
antibNA nativo, mientras que
pacientes con lupus cutaneo crénico
(discoide) limitado a piel presentan
menor probabilidad de
involucramiento sistémico severo.
No obstante, incluso lesiones

cutaneas “quiescentes” pueden
albergar depoésitos inmunes. La
conocida banda lapica —depdésitos
lineales de Ig y complemento en la
uniébn  dermoepidérmica— puede
observarse tanto en piel lesionada

como en piel sana fotoexpuesta de
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pacientes con LES activo.
Analogamente, se ha detectado
depdsito inmunolégico similar en
mucosa oral de pacientes lUpicos, lo
cual reafirma el continuo de
afectacibn mucocutanea en esta
enfermedad. En la practica, si un
paciente con LES refiere nuevas
Ulceras orales o costras nasales,
suele ser indicativo de que la
enfermedad no esta completamente
controlada, debiendo el clinico
buscar otras sefales de actividad
(serositis, caida de C3/C4, etc.) e
intensificar el tratamiento en caso

necesario.

Diagnéstico diferencial y biopsia:
las Ulceras orales de LES suelen ser
indoloras, lo cual ayuda a
diferenciarlas de las aftas dolorosas
de otras condiciones (p. €],
sindrome de Behget o aftosis
idiopética). En casos atipicos, la
biopsia de una lesion mucosa puede
ser de utilidad. Histologicamente, las
Ulceras lapicas muestran cambios de
dermatitis de interfase
(degeneracion vacuolar de la basal,
infiltrado  linfocitico) y pueden
demostrar depoésitos granulares de
IgG, IgM y C3 en la membrana basal
por inmunofluorescencia directa.

Aunque la sensibilidad de la banda

lipica no es muy alta en mucosa

oral, un resultado positivo
(deposicién lineal de
inmunorreactantes) apoya el
diagnéstico de LES en el contexto
clinico adecuado. En lesiones
nasales profundas o perforaciones,
la biopsia es crucial para distinguir si
la causa es LES, vasculitis ANCA
(como granulomatosis con
poliangiitis) u otra entidad; en el LES,
tipicamente se evidenciara vasculitis
leucocitoclastica o0 necrosis con
inmunodepdsitos de patrén lapico,
mientras que la granulomatosis de
Wegener mostraria granulomas y
ausencia de depositos de

inmunoglobulinas lineales.

En sintesis, el LES ilustra claramente
la importancia de las
manifestaciones ORL-
dermatoldgicas en las enfermedades
autoinmunes. Las lesiones cutaneas
y mucosas no solo son muy
prevalentes (mucosas afectadas en
~30% de casos [3] ) sino que
aportan criterios diagnésticos 'y
reflejan la actividad inmunoldgica
sistémica. Su reconocimiento
temprano -por ejemplo, por un
dermatdlogo u otorrinolaringdlogo

ante ulceras nasales/orales
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inexplicadas— puede acelerar el
diagnéstico de LES. ElI manejo
Optimo requiere tratar el lupus
subyacente (corticoides sistémicos,
antimalaricos e inmunosupresores) y
cuidados locales sintomaticos (como
enjuagues con anestésicos o
corticosteroides tépicos para Ulceras
bucales). Afortunadamente, con las
terapias actuales la supervivencia de
los pacientes con LES ha mejorado
notablemente, y farmacos biolégicos
dirigidos (belimumab, anifrolumab)
ofrecen nuevas opciones
especialmente para manifestaciones
cutaneas refractarias, reduciendo la

frecuencia de brotes mucocutaneos

[3] .
Dermatomiositis

La dermatomiositis (DM) es una

miopatia inflamatoria  idiopética
caracterizada por debilidad muscular
proximal y un variado espectro de
manifestaciones cutédneas. Si bien la
afectacion principal es
musculoesquelética, DM recibe su
nombre por las lesiones cutaneas
tipicas que la acompafian (dermato-
), las cuales pueden ser clave
diagnéstica. Clasicamente se
describen el eritema heliotropo en

parpados, las papulas de Gottron en

dorso de articulaciones, el signo del
chal y otras erupciones fotosensibles
poiquilodérmicas. Sin embargo,
tradicionalmente se ha considerado
gue la DM no compromete de forma
significativa las  mucosas, a
diferencia de otras enfermedades
autoinmunes. Este concepto ha
empezado a cambiar ante reportes
de manifestaciones orales y nasales
poco frecuentes pero relevantes en

DM [6] [7] .

Manifestaciones mucosas poco
comunes: estudios recientes vy
series de casos han documentado
lesiones en la mucosa oral en
pacientes con dermatomiositis. Entre
las  alteraciones descritas se
encuentran: telangiectasias en las
encias, eritema gingival,
ulceraciones orales superficiales y
areas de atrofia mucosa con aspecto
leucoplacoide [7] . Las
telangiectasias gingivales merecen
especial atencion. Se trata de vasos
dilatados visibles en la mucosa
gingival (especialmente  maxilar
inferior), que pueden presentarse
como punteado eritematoso o lineas
arborizantes. Histéricamente
consideradas raras, hoy se
reconocen cada vez mas en DM,

particularmente en la forma juvenil.
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Una serie de pacientes adultos
report6 telangiectasias gingivales en
aproximadamente 20% de los casos
de DM evaluados sistematicamente
[6] . Ademas, en un estudio
reciente en adultos con
dermatomiositis, mas de la mitad
presentaban algin grado de
telangiectasia gingival cuando eran
examinados por estomatologos,
sugiriendo que su prevalencia podria
estar subestimada [7] .
Clinicamente, las telangiectasias
gingivales en DM pueden
manifestarse como enrojecimiento
difuso o0 “encias sangrantes’
recurrentes. Suelen coexistir con
enfermedad activa y vasculopatia
sistémica, hasta el punto de que se
las ha propuesto como un analogo
oral de los cambios capilaroscépicos
periungueales propios de DM [6] .
En algunos pacientes, el hallazgo de
telangiectasia en encias fue un signo
inicial que precedioé en semanas a la
aparicion de debilidad muscular,
faciltando un diagnéstico mas

temprano de DM [6] .

Otra lesibn mucosa caracteristica,
aunque rara, es el denominado
parche oval palatino. Consiste en

una placa eritematosa  bien

delimitada, de forma ovoide o
arqueada, localizada en el paladar
duro o blando posterior. No es
ulcerativa, pero su presencia se ha
asociado fuertemente con
dermatomiositis paraneoplasica
(aquella con anticuerpos anti-TIF1-y)
[6] . De hecho, se ha sugerido que
ante la identificacion de un parche
palatino tipico en un paciente con
DM, se debe realizar un cribado
exhaustivo de neoplasia oculta dada
la alta correlacibn con malignidad
subyacente. La biopsia de este
parche muestra las alteraciones
histologicas habituales de DM
(dermatitis de interfase con depdésito

mucinoso) [6] .

Adicionalmente, algunos pacientes
con DM pueden experimentar
xerostomia (sensacion de boca
seca) por hipofuncion salival. Esto se
ha descrito en pequefios grupos de
DM, con hasta ~30% reportando
boca seca y sialometrias anormales,
a veces asociada a sindrome de
superposiciéon con Sjoégren 0 como
efecto de tratamientos. La sequedad
nasal también puede ocurrir en DM,
en general atribuible a inflamacion
cronica O a superposicion de

enfermedad mixta del tejido
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conectivo. No obstante, la sequedad

mucosa no es un rasgo principal de

DM primaria.
Correlacion mucocutanea vy
prondstico: aunque las

manifestaciones orales en DM son
infrecuentes, cuando estan
presentes pueden reflejar actividad
vasculopatica  significativa. Las
telangiectasias  gingivales,  por
ejemplo, se han asociado a la
presencia de ciertos autoanticuerpos
(como anti-Jol) y a fenbmenos de
vasculopatia sistémica
(capilaroscopia periungueal
patolégica, enfermedad pulmonar
intersticial) [7] . Un estudio report6
gque pacientes con DM vy
telangiectasia gingival tenian con
mayor frecuencia el sindrome
antisintetasa (anticuerpos anti-tRNA
sintetasa, como Jol) que aquellos
sin dicha manifestacion [7] . Dado
gue el sindrome antisintetasa cursa
con alta incidencia de neumonia
intersticial difusa, la deteccion de
telangiectasias en mucosa oral
podria alertar sobre un compromiso
pulmonar subclinico. Del mismo
modo, la presencia del parche
palatino en un paciente con
dermatomiositis establece una fuerte

sospecha de dermatomiositis

paraneoplasica, con implicaciones
prondsticas importantes: la
positividad de anti-TIF1-y y la
asociacion a malignidad
(especialmente cancer gastrico, de
ovario u otros) demandan un

seguimiento oncoldgico estrecho [6
] . En este contexto, un hallazgo

mucoso (parche palatino) se
convierte en una pista prondéstica
critica, sefialando la necesidad de
buscar activamente un tumor oculto
que, de detectarse temprano, puede
mejorar la  supervivencia del

paciente.

Biopsia de piel y mucosa: el
diagnéstico de  dermatomiositis
tipicamente se realiza mediante la
combinacion de criterios clinicos,
elevacion de enzimas musculares,
EMG vy confirmacion por biopsia
muscular. La biopsia cutanea o
mucosa no es rutinaria, pero puede
aportar informacion en casos
atipicos. Las lesiones cutaneas de
DM (e

muestran dermatitis de interfase con

papulas de Gottron)

depésito de mucina en dermis
papilar, y esos mismos hallazgos
pueden aparecer en biopsias de
mucosa afectada (como el parche
palatino). Por tanto, si se identifica

una lesibn mucosa caracteristica, su
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biopsia puede confirmar cambios
compatibles con dermatomiositis,
apoyando el diagndstico en
pacientes con dudas diagndsticas o
sin posibilidad inmediata de biopsia
muscular. No existen, sin embargo,
hallazgos inmunopatoldgicos
directos (como depdsitos lineales o
granulares de inmunoglobulinas)
especificos en mucosa para DM, a
diferencia de LES o pénfigo. En
general, la confirmacibon de DM
recae mas en la biopsia muscular
(que mostrara inflamacion perimisial
y perifascicular) y en los
autoanticuerpos mieloproliferativos
caracteristicos (Mi-2, MDA5, TIF1-y,

NXP2, etc.).

En conclusion, la dermatomiositis
rara vez compromete mucosas, pero
cuando lo hace proporciona pistas
valiosas. Manifestaciones como la
telangiectasia gingival o el parche
palatino son inusuales pero
altamente sugerentes de DM activa 'y
de ciertos subtipos (antisintetasa o

paraneoplasica respectivamente) [6

] [7]. Todo paciente con
dermatomiositis deberia tener un
examen de mucosas orales, ya que
estas lesiones —aunque sutiles—

pueden preceder a otras

manifestaciones o delinear el perfil
de autoanticuerpos. Desde el punto
de vista terapéutico, el manejo local
suele ser minimo (por ejemplo,
enjuagues con corticoides topicos si
hay ulceraciones o medidas de
higiene oral para gingivitis),
enfocado més en la enfermedad
sistémica con corticosteroides e
inmunosupresores convencionales.
Una mencion especial merece la
rehabilitacion fonoaudiolégica en
pacientes con disfagia orofaringea
por afectacion muscular faringea; si
bien no es una “lesion mucosa” per
se, la debilidad de musculatura
orofaringea ocurre en hasta 30% de
los pacientes con DM, causando
regurgitacion nasal de alimentos y
aspiracion. Este aspecto demanda la
colaboracion de ORL y terapistas
deglutorios en el manejo

multidisciplinario.
Sindrome de Sjoégren

El sindrome de Sjogren (SS) es una
enfermedad autoinmune crénica
caracterizada por la disfuncion de
glandulas exocrinas, principalmente
salivales y lagrimales, mediada por
infiltracion linfocitaria. Como
consecuencia, las manifestaciones

cardinales son la xerostomia (boca
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seca) y la xeroftalmia (ojo seco). Se
trata, por tanto, de una condicién en
la que las mucosas de la cavidad oral
y las vias aerodigestivas superiores
estan directamente afectadas por la
falta de secreciones. Esto confiere al
SS un perfil clinico fuertemente
ligado a la otorrinolaringologia y la
odontologia, ya que muchos
pacientes consultan inicialmente por
sintomas locales (ej. sequedad
bucal, caries recurrentes, dificultad
para deglutir alimentos secos,
ronquera) antes de que se

reconozca la etiologia autoinmune.

Manifestaciones ORL del SS: la
sequedad de las mucosas es la
manifestacion central. En la cavidad
oral, la xerostomia se presenta con
sensacion de boca seca, lengua
ardorosa, alteracion del gusto y
dificultad para tragar alimentos
secos. Objetivamente, se observa
saliva escasa 0 espesa y mucosa
oral pélida y atrofica. La saliva
contiene factores antimicrobianos,
por lo que su disminucion predispone
a infecciones y lesiones orales: la
candidiasis se desarrolla hasta en
9% de pacientes con SS, a menudo
manifestada como queilitis angular o

placas blancas en lengua [3] .

Igualmente, se observa alta

incidencia de  caries dental
rampante, enfermedad periodontal
acelerada y halitosis crénica en
estos pacientes, debido a la pérdida
del efecto protector salival. La
mucosa oral puede presentar

lesiones  traumaticas  cronicas
(ulceraciones por protesis, etc.) que
tardan en sanar por la sequedad. En
cuanto a las glandulas salivales
mayores, hasta un tercio de los
pacientes con SS  primario
experimentan aumento no
supurativo de las parétidas de forma
recidivante o cronica, dando
parotidomegalia indolora bilateral.
Este hallazgo, si bien no es
exclusivo, es muy sugestivo de SS

en una mujer adulta con boca seca.

En las vias aéreas superiores, el
epitelio nasal y faringeo también
sufre desecacion. La mucosa nasal
atréfica produce costras y sangrados
nasales recurrentes (epistaxis leve).
Muchos pacientes refieren sequedad
nasal constante y formacion de
costras verdosas 0 hematicas, con
necesidad de aplicarse lubricantes [
8] . La rinoscopia frecuentemente
muestra mucosa palida con escasa
secrecion, a veces con adherencias.
De hecho, en casos extremos, la

sequedad severa prolongada puede
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llevar a ulceracion septal y formacion
de sinequias nasales e incluso
estenosis de la cavidad nasal o

nasofaringea por tejido cicatricial [
10] . Hwang et al. publicaron el caso
de una paciente con SS de larga
data que desarrollé sinequias
completas en cavidades nasales y
estenosis nasofaringea,
ocasionandole obstruccion nasal
significativa [10] . Este caso ilustra
la capacidad del SS de producir dafio
estructural en vias respiratorias altas
cuando la sequedad es intensa y no

se maneja apropiadamente.

La laringe tampoco escapa a la
hiposecrecion: la falta de lubricacion
de las cuerdas vocales genera
disfonia cronica. Estudios
sistematicos con laringoscopia han
revelado que alrededor de 70-80%
de pacientes con SS presentan
algin grado de ronquera 0 voz
apagada, atribuible a sequedad y a

cambios inflamatorios en laringe [9
] . Graf et al. encontraron que casi el
40% de pacientes evaluados tenian
disfonia leve, 33% moderada y ~6%
severa, correlacionandose la mayor
severidad con enfermedad mas
activa [9] . Laringoscépicamente,

se observan frecuentemente en SS

pliegues vocales con  moco
filamentoso adherente,
vascularizacion aumentada

(capilares marcados) y movimiento
glético compensatorio (aduccion
supraglotica) posiblemente por la
irritacion crénica [9] .
Clinicamente, los pacientes refieren
necesidad de carraspear con
frecuencia, “sensacion de cuerpo
extrafo” faringeo y voz ronca al final
del dia. En casos avanzados, incluso
puede haber episodios de afonia
(pérdida completa de la voz)
transitoria tras mucho uso vocal,
dado que la mucosa seca no resiste
la friccion. Este conjunto de sintomas
—Vvoz ronca, sequedad faringea, tos
irritativa— se conoce como faringitis
seca de Sjogren. Ademas, la
alteracion de la mucosa respiratoria
puede predisponer a infecciones
respiratorias: sinusitis crénica y
traqueitis son mas frecuentes en SS,
debido al aclaramiento mucociliar
deficiente y fisuras en la barrera

mucosa [8] .

Correlacion clinico-prognostica:
la intensidad de la xerostomia vy
xeroftalmia suele correlacionar con
el grado de destruccion glandular y
titulos de autoanticuerpos (anti-
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SSA/Ro, anti-SSB/La). No obstante,
en términos de pronadstico sistémico,
las manifestaciones cutdneas son
las que portan mayor valor. En SS
primario, la presencia de vasculitis
cutdnea (purpura palpable) en
piernas se asocia fuertemente a un
fenotipo de enfermedad mas severa,
con crioglobulinemia,
hipocomplementemia y mayor riesgo
de evolucionar a linfoma B de zona
marginal [11] . Un estudio
multicéntrico reciente mostré que
13% de pacientes con SS y vasculitis
cutanea desarrollaron linfoma en
seguimiento, comparado con solo
4% de aquellos sin vasculitis [11] .
La vasculitis leucocitoclastica en SS
suele manifestarse como lesiones
purpuricas en MMIl (purpura de
Waldenstrom) y su presencia indica
actividad extraglandular significativa.
Asi, un hallazgo dermatolégico
puede alertar sobre complicaciones
graves: en pacientes con purpura y
SS se deben

crioglobulinas

investigar
y  niveles de
complemento, ya que tipicamente se
encuentran complejos inmunes
circulantes y consumo de C4 en
estos casos [12] . La
hipocomplementemia persistente vy

la positividad de crioglobulinas son

factores prondésticos negativos en
SS, asociados no solo a linfoma sino
también a mayor mortalidad global [
12] . Por tanto, la observaciéon de
lesiones vasculiticas en piel (o
inclusive  ulceraciones cuténeas
recurrentes) tiene implicaciones
importantes: identifica a un subgrupo
de pacientes de alto riesgo que
requieren vigilancia estrecha (p. ej.,
controles hematolégicos periédicos,
evaluacion de adenopatias) vy
manejo mas agresivo posiblemente

con rituximab u otros agentes.

En cuanto a las manifestaciones
ORL, la correlacion con la severidad
sistémica es menos directa. Sin
embargo, su presencia afecta
significativamente la calidad de vida.
La disfonia crénica y la sequedad
nasal pueden no amenazar la vida,
pero si ocasionan molestias
constantes y complicaciones locales.
En  términos  prondsticos, la
cronificacién de la sequedad nasal
puede derivar en  sinequias
cicatriciales, como se menciond, y la
disfonia severa podria reflejar un
estado inflamatorio glandular
generalizado mas intenso [9] .
También se ha observado que los
trastornos de voz y deglucion tienden

a ser mas frecuentes en pacientes
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con SS de larga evolucion y con
dafio estructural mayor (por ejemplo,
atrofia glandular avanzada en
biopsia) [9] . Por ende, aunque las
manifestaciones ORL del SS no
predicen directamente la aparicion
de linffoma u otra complicacion
sistémica mayor, si indican el grado
de impacto local de la enfermedad e
invitan a  optimizar medidas
sintomaticas e inmunomoduladoras
Si estan significativamente

presentes.

Diagnostico 'y  biopsias: el
diagnostico de SS se basa en
criterios que incluyen pruebas de
funcion glandular (sialometria, test
de Schirmer), serologias (anti-Ro/La,
factor reumatoide) y biopsia de
glandula salival menor. Esta ultima
consiste en obtener tejido de
glandulas labiales accesorias; un
foco linfocitario de 250 células por 4
mm?2 se considera positivo (foco
score 21) [12] . La biopsia labial es
una herramienta crucial,
confirmando el infiltrado linfocitico
focal tipico. Es interesante notar que
la biopsia labial proporciona, en
cierto modo, un “equivalente
mucoso” de la  enfermedad

sistémica: un foco inflamatorio denso

correlaciona con titulos altos de
autoanticuerpos 'y con  mayor
probabilidad de manifestaciones
extraglandulares. No se suelen
realizar biopsias de mucosa nasal o
faringea en SS, pero estudios
anatomopatoldgicos han confirmado
atrofia acinar y reducida poblacion
de células caliciformes secretoras en
mucosa hasal de pacientes con SS,
consistente con la sintomatologia de
sequedad [8] . Desde el punto de
vista otorrinolaringolégico, ante un
paciente con sospecha de SS es
mandatorio examinar la cavidad oral
(visualizar el flujo salival, glandulas
sublinguales) y evaluar las parotidas,
ademas de los 0j0s.
Frecuentemente,
otorrinolaringélogos practican
biopsias labiales para diagndstico.
En casos de parotiditis recurrente, se
puede requerir estudios de imagenes
(ecografia o sialografia) que suelen
mostrar patrén glandular
heterogéneo con multiples areas
hipoecogénicas (sialectasias) tipico
de SS.

El manejo del SS es principalmente
sintomatico en cuanto a sus
manifestaciones ORL. Se indican

sustitutos de saliva (sprays, geles) y
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estimulantes salivales (pilocarpina)
para la xerostomia, junto con
medidas de higiene oral intensiva
(fluoruros, limpiezas periédicas) para
prevenir caries [8] . Para la
sequedad nasal, se recomiendan
irrigaciones con solucién salina y
unguentos lubricantes (ej. vaselina
liguida) aplicados con regularidad
para evitar costras y epistaxis. Un
humidificador = ambiental puede
aliviar la sequedad nocturna. Si hay
costras 0 sinequias, el especialista
ORL puede realizar toilette nasal vy,
de ser necesario, lisis de
adherencias y aplicacion de
mitomicina C topica para prevenir
recidivas de sinequias severas
(como en el caso antes mencionado
[10] ). La disfonia y sequedad
faringea se manejan con hidratacion
constante (beber agua
frecuentemente), pastillas
lubricantes para la garganta y, en
algunos casos, terapia vocal con
fonoaudidlogo para optimizar la
produccion de voz con la mucosa
reseca. En casos refractarios con
inflamacién laringotraqueal, se han
usado inhalaciones de corticoides o
incluso hidroxicloroquina sistémica
con reporte de cierta mejoria en

sintomas de tos seca y voz. Por

supuesto, el tratamiento sistémico
(como inmunomoduladores 0
biologicos en casos con
manifestaciones  extraglandulares
significativas) puede mejorar
indirectamente las manifestaciones
locales al reducir la actividad

autoinmune glandular.

En resumen, el sindrome de Sjogren
es un claro ejemplo de cémo una
enfermedad autoinmune
compromete de manera directa las
mucosas. La nariz, la boca y la
faringe se ven impactadas por la
sequedad, generando un espectro
de sintomas ORL que van desde
molestos hasta  potencialmente

complicados  (sinusitis,  pérdida
dental, disfonia marcada). Los
médicos deben estar alertas a estos
sintomas ya que, en ausencia de una
causa evidente, deben hacer
sospechar SS. El abordaje integral
de estos pacientes requiere un
equipo multidisciplinario:
reumatélogos para manejo sistémico
e inmunolégico, oftalmélogos vy
odontdlogos para cuidado ocular y
dental, y especialistas ORL para las
complicaciones nasales, faringeas y
laringeas. Solo con esta atencién
conjunta se puede mejorar la calidad

de vida de estos pacientes,
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enfocando tanto la enfermedad de
base como sus manifestaciones

localizadas [19] .
Pénfigo vulgar y foliaceo

El pénfigo es un grupo de
enfermedades ampollosas
autoinmunitarias caracterizadas por
la formacion de ampollas
intraepidérmicas debidas a
autoanticuerpos dirigidos contra
desmogleinas en la superficie de los
gueratinocitos. Dentro del espectro,
el pénfigo vulgar (PV) y el pénfigo
foliaceo (PF) son las dos variantes
principales, diferenciadas por el nivel
de separacion intraepidérmica y el
antigeno diana (Dsg3 y Dsgl,
respectivamente). Estas diferencias
se traducen en manifestaciones
clinicas distintivas, especialmente en
cuanto al compromiso de las

mucosas.

El pénfigo vulgar es la forma mas
comun a nivel mundial (representa
~70-90% de los casos de pénfigo) y
se caracteriza clinicamente por
ampollas flacidas en piel que
rapidamente se rompen dejando
erosiones dolorosas, asi como por
lesiones en mucosas. De hecho, la

afectaciobn mucosa es un sello del

PV: clasicamente, entre el 50% vy
70% de los pacientes con PV
presentan primero lesiones en la
mucosa oral antes de cualquier
lesién cutanea [13] . A lo largo de
la enfermedad, practicamente todos
los pacientes con PV tendran
compromiso de al menos una
mucosa; series clinicas reportan que
hasta 90-100% de los casos
desarrollan erosiones mucosas en
algin momento [13] . Las lesiones
mucosas del PV tienden a
localizarse en la cavidad oral, con
predileccion por mucosa bucal,
paladar blando y labio. Comienzan
como ampollas fragiles que se
desgarran con facilidad (signo de
Nikolsky positivo), dejando extensas
areas cruentas, recubiertas de
seudomembranas blanquecinas. Los
pacientes sufren un dolor intenso,
que dificulta la ingesta de alimentos
y la higiene oral. Es comudn la
gingivitis descamativa, en la que el
epitelio gingival se separa dejando el
tejido  expuesto, manifestandose
como enrojecimiento y sangrado
gingival espontaneo. Estas
manifestaciones orales suelen llevar
al paciente inicialmente al dentista o
al otorrinolaringélogo; el diagnéstico

puede retrasarse si no se sospecha
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pénfigo, debido a que las lesiones
pueden simular otras condiciones
(estomatitis aftosa mayor, penfigoide
mucoso, etc.). La participacion de
otras mucosas también ocurre en
PV: cerca del 15-25% de pacientes
desarrollan erosiones en mucosa
nasal (a veces manifestadas como
costras sanguinolentas crénicas y
epistaxis) [14] . Asimismo, puede
haber afectacibon de mucosa
faringea, laringea, esofagica e
incluso conjuntival en casos graves
de PV generalizado [14] . La
laringoscopia en pacientes con PV

severo ha mostrado lesiones
erosivas en la laringe en alrededor
de 45-60% de los casos, aunque
muchos son asintomaticos desde el
punto de vista respiratorio o solo
refieren leve disfonia [14] . Dado
gue tales lesiones no son evidentes
al examen fisico de rutina, se sugiere
que todo paciente con PV extenso
reciba una evaluacion ORL con
endoscopia de tracto aerodigestivo
superior, ya que el tratamiento
precoz de las erosiones laringeas
puede evitar complicaciones
(estenosis glbtica cicatricial, por
ejemplo) [14] . En un estudio
prospectivo, Stanikova et al.

detectaron compromiso nasal en

52.9% y faringolaringeo en ~56% de
pacientes con PV  mediante
endoscopia, a pesar de que
clinicamente las manifestaciones
ORL pasaban desapercibidas en
muchos [14] . Esto pone de relieve

que el pénfigo vulgar
verdaderamente es una enfermedad
mucocutanea sistémica, y no solo un

trastorno cutaneo.

En contraste, el pénfigo foliaceo
compromete exclusivamente las
capas superficiales de la epidermis
(desmosomas con Dsgl) y por ello
tipicamente no afecta las mucosas.
El PF se presenta con ampollas muy
superficiales y costras en la piel (a
menudo en areas seborreicas como
cara, cuero cabelludo y tronco
superior), y aunque puede ser
generalizado, las mucosas
permanecen intactas en casi todos
los casos. Solo en situaciones
excepcionales —como en formas
transicionales o superposicion con
PV- el PF muestra erosiones
mucosas. En términos
epidemiolégicos, PF es mas
frecuente en ciertas regiones (ej.
Brasil, donde existe el pénfigo
foliaceo endémico o} “fogo
selvagem”), mientras que PV

predomina en otras poblaciones [14
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] . Esta distribucién influye en las
manifestaciones: por ejemplo, en
areas de alto predominio de PF, los
médicos ven muchos pacientes con
lesiones cutaneas sin compromiso
oral, a diferencia de lo que ocurre en
poblaciones donde PV es la forma

principal.

Correlacion clinica y factores
prondsticos: en el pénfigo, el patron
de afectacion mucosa tiene
implicaciones prondsticas
importantes. La presencia de
erosiones extensas en mucosas
(especialmente oral, faringea o
esofagica) indica una carga
autoinmune fuerte (autoanticuerpos
contra Dsg3 + Dsgl) y suele
asociarse a formas mas graves de la
enfermedad que requieren terapias
sistémicas agresivas.
Historicamente, antes del
advenimiento de los corticoides
sistémicos, el pénfigo vulgar con
compromiso mucoso severo tenia
una mortalidad elevada por
desnutricion e infecciones. Hoy dia,
aun con tratamiento, pacientes con
PV mucocutaneo extenso suelen
necesitar dosis mas altas de
inmunosupresores y tienen mayor

riesgo de complicaciones

relacionadas al tratamiento
prolongado. En cambio, pacientes
con PF (solo piel superficial) o PV
restringido Unicamente a unas pocas
lesiones cutaneas sin  mucosas
tienden a cursar con enfermedad
mas benigna y manejable con
terapias topicas o0 sistémicas de
moderada intensidad [15] . Asi, el
hecho de que un paciente con
pénfigo presente solo lesiones
cutaneas localizadas y cero lesiones
en mucosas sugiere un mejor
pronéstico comparativo, mientras
que si predomina el componente
mucoso (pénfigo vulgar mucoso), se

anticipa un curso mas dificil.

Ademas, el fenotipo mucoso vs
fenotipo cutaneo define
subcategorias del pénfigo vulgar.
Algunos autores distinguen un PV
“‘mucoso predominante” (lesiones
mayormente en mucosas, pocas en
piel) de un PV “mucocutaneo”
(lesiones tanto en piel como
mucosas) [14] . El PV mucoso
puro tiende a diagnosticarse mas
tardiamente porque las lesiones
orales pueden atribuirse a otras
causas; sin embargo, una vez
diagnosticado, responde al

tratamiento de forma similar. No hay
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evidencia clara de que el PV limitado
a mucosas tenga mejor evolucion
gue el PV con lesiones cutaneas
—ambos

difusas requieren

tratamiento sistémico—, pero
ciertamente la ausencia de lesiones
cutaneas extensas reduce el riesgo
de infecciones cutaneas secundarias
(como sepsis por Staphylococcus).
En cualquier caso, la extension total
de la superficie afectada (mucosa +
piel) se correlaciona con prondstico:
puntuaciones de severidad como el
Pemphigus Disease Area Index
incluyen la evaluacion de areas
mucosas afectadas. Un mayor
puntaje inicial (indicando erosiones
mucosas multiples) se asocia a
requerimiento de mas ciclos
terapéuticos y mayor riesgo de
recaidas.

Diagnostico y biopsia combinada:
el pénfigo, al ser una enfermedad
ampollosa autoinmune, se confirma
mediante biopsia de piel o mucosa
con estudios de inmunopatologia. El
abordaje diagnéstico optimo
consiste en tomar: (a) una biopsia de
una lesion fresca (erosién/ampolla)
para histopatologia rutinaria, donde
se observara acantdlisis suprabasal
caracteristica (en PV) o subcérnea

(en PF); y (b) una biopsia de piel o

mucosa perilesional (aparentemente
sana adyacente) para
inmunofluorescencia directa (IFD),
buscando depdsitos de IgG y C3 en
la superficie de los queratinocitos
(patron “en red de pesca”). Esta IFD
es el estandar de oro para pénfigo.
Es fundamental destacar que si las
lesiones estan presentes solo en la
mucosa oral, se debe realizar la
biopsia de mucosa (tanto para
histologia como para IFD) [17] . En
pacientes con lesiones tanto en
mucosa como en piel, se suele
preferir biopsiar la piel por facilidad
técnica; sin  embargo, incluir
muestras de mucosa puede ser Util si
la piel esta muy dafiada o infectada.
Por ejemplo, en un PV con erosiones
orales extensas pero pocas lesiones
cutaneas, la IFD en mucosa oral
peri-lesional  tiene una  alta
probabilidad de
depositos intercelulares de IgG

mostrar los

tipicos. Estudios han demostrado
que la endoscopia con toma de
biopsias de mucosa faringea puede
detectar depésitos inmunes en
pacientes con sospecha de pénfigo

con lesiones faringeas incipientes [
14) . En resumen, la biopsia

combinada de piel y mucosa, cuando

hay afectacion en ambos sitios,
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aumenta la certeza diagndstica: un
estudio encontr0 que realizando
endoscopia ORL sistemética en PV,
se obtuvieron evidencias
histologicas de pénfigo en areas
mucosas no sospechadas
clinicamente, permitiendo confirmar

la extension real de la enfermedad [
14) . Adicionalmente, las pruebas

(ELISA) para

anticuerpos anti-desmogleina 1y 3

seroldgicas

complementan el diagnostico y
correlacionan con actividad:
tipicamente, PV con compromiso
mucoso tiene anti-Dsg3 elevados,
mientras que afectacion cutanea
extensa con anti-Dsgl corresponde
a enfermedad mas generalizada

(mucocutanea).

Tratamiento y avances: el manejo
del pénfigo ha evolucionado de ser
altamente mortifero a
potencialmente controlable a largo
plazo. El tratamiento de primera
linea contintia siendo los corticoides
sistémicos en dosis altas, junto a
inmunosupresores adyuvantes
(azatioprina, micofenolato,
metotrexato) para reducir la dosis de
esteroides. Sin embargo, el avance
mas significativo ha sido la

introduccién de la terapia bioldgica

con rituximab (anticuerpo anti-
CD20), que ha demostrado inducir
remisiones prolongadas en la
mayoria de pacientes con PV
moderado a severo [16] . En un
ensayo clinico aleatorizado,
rituximab mas un régimen corto de
corticoides logroé remision en ~90%
de pacientes a 2 afos, comparado

con ~34% con prednisona sola [16
] . Esto ha cambiado el prondstico
del pénfigo, disminuyendo la
mortalidad  relacionada a la
enfermedad y a los efectos de
esteroides cronicos. Actualmente,
rituximab es recomendado como
tratamiento de primera linea en PV
severo segun guias internacionales
[20] . Este mejor control sistémico
se traduce en menor tiempo de
cicatrizacion de las lesiones
mucosas Yy menor incidencia de
nuevas ampollas. En las formas mas
leves de pénfigo (p. e, PF
localizado), puede bastar
tratamiento topico con corticoides o
inhibidores de calcineurina sobre las
lesiones cutaneas, ya que no hay
compromiso mucoso interno. Por
otro lado, las lesiones mucosas
requieren medidas de soporte: en la
boca, se indican enjuagues con

anestésicos y corticoides tépicos

202



Triana-Pomare et al. (2026)

para aliviar el dolor y acelerar la
reepitelizacion; en la nariz, lavados
salinos y antibiéticos topicos si hay
costras infectadas; en conjuntiva,
oftalmélogos aplican corticoides
topicos para prevenir sinequias
conjuntivales. La coordinacion entre
dermatdlogo, odontélogo, ORL vy
oftalmélogo es valiosa para
monitorear y tratar las
complicaciones locales de esta

enfermedad sistémica ampollosa [

19] .

En resumen, el pénfigo vulgar ilustra
como una enfermedad autoinmune
puede manifestarse ampliamente en
piel y mucosas: las erosiones orales
suelen ser la pista diagnostica inicial
y practicamente todos los pacientes
con PV sufren complicaciones en la
alimentacion y voz debido a ellas.
Contrariamente, el pénfigo foliaceo
se restringe a la piel superficial y su
prondstico es relativamente mejor al
no comprometer mucosas ni
provocar las dolorosas secuelas del
PV. La referencia temprana de
pacientes con estomatitis crénica
indolora al dermatélogo puede
permitir el diagndéstico precoz de
pénfigo y la instauracion de terapia
inmunosupresora antes de que

ocurra desnutricibn o infecciones

graves. Con las terapias actuales, el
pronostico del pénfigo ha mejorado
draméticamente: hoy se espera
lograr remision en la mayoria de
casos de PV con la combinacion
adecuada de tratamientos,
reduciendo al minimo las lesiones

activas mucocutaneas [16] [20]

Penfigoide de membranas

mucosas

El penfigoide de las membranas
mucosas (PMM), también conocido
como penfigoide cicatricial, es un
trastorno  ampollar  autoinmune
cronico que se caracteriza por
lesiones subepiteliales (separacion
bajo la membrana basal) que afectan
predominantemente a las mucosas.
Es una enfermedad poco frecuente
(incidencia estimada ~1-5 casos por
millébn) y suele presentarse en
adultos mayores, con una leve
predileccion por el sexo femenino. A
diferencia del penfigoide ampolloso
(que compromete
fundamentalmente la piel), el
penfigoide de mucosas tiene una
marcada predileccion por las
superficies mucosas y tiende a la
cicatrizacion, de alli el término

“cicatricial’.
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Mucosas comUunmente afectadas:
en orden de frecuencia, las
localizaciones mas involucradas en
PMM son la mucosa oral y la
conjuntival ocular. Estudios de
cohortes reportan compromiso de la
cavidad oral en aproximadamente
80-90% de los

tipicamente como

pacientes,

gingivitis
descamativa y erosiones en paladar
y mucosa yugal [17] . Las lesiones

comienzan como ampollas tensas
subepiteliales (a diferencia del
pénfigo, aqui la ampolla es mas
firme) que pronto se rompen dejando
ulceras dolorosas cronicas. La encia
se ve con areas extensas
eritematosas y con desprendimiento
epitelial ante minimos traumas
Nikolsky

manifestindose como sangrado

(signo de positivo),
gingival al cepillado y zonas
denudadas (gingivitis descamativa).
Muchos casos se diagnostican
inicialmente  como liquen plano
erosivo o como pénfigo vulgar, dada
la similitud clinica, por lo que es
crucial la confirmacién por biopsia e
inmunofluorescencia. La afectacién
ocular ocurre en hasta 2 de cada 3
pacientes, y suele ser la
manifestacion mas temida por su

resultado cicatricial: la conjuntiva

inflamada desarrolla fibrosis
progresiva que puede provocar
sinequias conjuntivales
(simbléfaron) y  eventualmente
ceguera por opacidad corneal. Otras
mucosas involucran la  nasal
(reportada en 20-40% de casos), la
faringea (=20%), la laringea (5—10%)
y la genital (vagina, pene, ~20%) [
17] . La mucosa nasal, cuando esta

afectada, presenta epistaxis
recurrente y costras; a la rinoscopia
puede apreciarse ulceracion septal e
incluso cicatrizacion con sinequias
nasales. De hecho, el PMM es una
causa conocida de estenosis
cicatricial de la cavidad nasal y
atresia coanal adquirida en adultos.
En la laringe, las lesiones pueden
causar disfonia crénica y en casos
severos formar tejido cicatrizal
subgloético que amenaza la via aérea
(estenosis  laringotraqueal). El

compromiso  esofagico, aunque
menos comun (~5-15%), puede
conducir a estenosis esofagicas
después de episodios repetidos de
ampollas y fibrosis, manifestandose
como disfagia progresiva. Es
importante  sefialar que cada
paciente con PMM tiene un patrén de
variable:

distribucion algunos

presentan solo afectacién oral, otros
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oral+ocular, otros ocular+nasal, etc.
La enfermedad tiende a permanecer
localizada a ciertas mucosas, pero
en alrededor de un 25-30% de
pacientes eventualmente progresa a
comprometer multiples sitios
Mucosos  Si no se trata

adecuadamente [17] .

Manifestaciones cutaneas: a
diferencia del pénfigo vulgar, el
penfigoide de mucosas solo
ocasionalmente involucra la piel. Se
estima que entre 20-30% de los
pacientes pueden presentar lesiones
cutaneas, generalmente en cabeza,
cuello o extremidades, en forma de
ampollas tensas similares a
penfigoide ampolloso [17] . Sin
embargo, estas lesiones cutaneas
suelen ser escasas y de curso mas
benigno, sin la tendencia a
generalizarse. No es raro que pasen
desapercibidas o que aparezcan
tardiamente. ElI foco de Ia
enfermedad permanece en las
mucosas, que es donde se genera la

mayor morbilidad.

Correlacion clinico-pronéstica: el
penfigoide de mucosas es, por
definicién, una enfermedad cronica
con tendencia a la cicatrizacion. El

prondstico global depende de cuéles

mucosas estén involucradas y de la
rapidez  de instauracion  del
tratamiento inmunosupresor. Por
ejemplo, pacientes con afectacion
ocular tienen un  prondstico
reservado en cuanto a la funcion
visual: la inflamacién conjuntival
cronica conduce a simbléfaron
(adherencias entre conjuntiva tarsal
y bulbar) y eventual fusion palpebral
(anquiloblefaron), ocasionando
Ulceras corneales y pérdida visual.
Incluso con tratamiento, muchos
pacientes sufren deterioro visual
progresivo; sin  tratamiento, la
ceguera bilateral puede ocurrir en
~20% de los casos severos en el
lapso de pocos afios. Por tanto, la
presencia de lesiones oculares
activas indica la necesidad de un
manejo agresivo (inmunosupresion
sistémica potente) y de medidas
locales (lagrimas artificiales, cirugia
precoz de simbléfaron) para intentar
preservar la visibn. De manera
similar, la afectacion laringea es un
factor de mal prondstico funcional,
dado que las sinequias subgléticas
pueden llevar a disnea e incluso
requerir traqueostomia en casos
extremos. La  extension de
enfermedad a mdltiples sitios
mucosos también implica mayor

dificultad terapéutica: pacientes con
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PMM exclusivamente oral a veces
pueden controlarse con terapias
topicas potentes (como infiltraciones
locales de corticoides), mientras que
aguellos con compromiso ocular o
difuso practicamente siempre
requieren tratamiento
inmunosupresor sistémico intenso
para frenar la enfermedad [18] .
Cabe destacar que, a diferencia del
pénfigo, el penfigoide cicatricial no
suele asociarse con anticuerpos
circulantes facilmente detectables
(en muchos pacientes los anti-
BP180 o anti-laminina 332 son
negativos en suero). Por ello, la
evolucion se mide clinicamente: un
menor numero de nuevas ampollas 'y
la estabilizacion de las cicatrices
existentes se interpretan como

buena respuesta al tratamiento.

Diagnostico: ante la sospecha de
PMM, es
biopsias de las lesiones mucosas.

mandatorio  realizar
Dado que muchas veces las lesiones
son limitadas a mucosa oral o
conjuntival, el diagnéstico puede
retrasarse si no se efectda la prueba
adecuada. Se recomienda tomar una
biopsia de la lesién (p. €j., encia o
paladar) para histologia, donde

tipicamente se observa una ampolla

subepitelial con infiltrado inflamatorio
mixto (eosindfilos frecuente); y otra
biopsia de mucosa adyacente sana
para inmunofluorescencia directa,
esperando  encontrar  depdsitos
lineales de IgG, IgA y/o C3 a lo largo
de la membrana basal [17] . Este

hallazgo confirma el diagnéstico de
penfigoide de mucosas al demostrar
autoanticuerpos unidos a
componentes de la zona de
membrana basal (como BP180,
laminina-332 u otros). La
sensibilidad de la IFD en penfigoide
mucoso es alta (290% cuando la
biopsia estd bien tomada). Es
importante sefialar que si solo se
biopsia tejido cicatricial antiguo,
puede haber resultados falsos
negativos; de ahi la relevancia de
obtener muestra de éarea con
enfermedad activa incipiente. En
mucosa ocular, la conjuntiva inferior
tarsal es el sitio preferido para
biopsia (generalmente realizada por
oftalmélogos); en mucosa nasal, a
veces puede requerirse biopsia
endoscopica. La biopsia combinada
de piel y mucosa se reserva para
casos en los que hay lesiones en
ambos, pero dado que la mayoria de
pacientes con PMM tienen escasas

lesiones cutaneas, suele bastar la
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biopsia mucosa. Sin embargo, si
existiera una ampolla cutanea
accesible (ej. en cuello), biopsiarla
puede sumar evidencia (la IFD en
piel también mostraria depdsitos
lineales). Ademas, pruebas
seroldgicas (ELISA) pueden detectar
anticuerpos circulantes en un
subconjunto de pacientes: por
ejemplo, alrededor de 20-30%
tienen anti-BP180 (también presente
en penfigoide ampolloso) y hasta
10% pueden tener anticuerpos anti-
laminina 332, cuya presencia ha sido
asociada en algunos estudios con un
mayor riesgo de  neoplasia
concomitante. Por tanto, en ciertos
pacientes con PMM se sugiere
descartar malignidad interna si
tienen anti-laminina 332 positivo,
aunque la evidencia no es

concluyente.

Manejo  multidisciplinario: el
penfigoide de mucosas ejemplifica la
necesidad de un enfoque terapéutico
colaborativo. Dado que puede
afectar ojos, boca, nariz, laringe y
es6fago, es comun que intervengan
diversos especialistas. El
tratamiento sistémico de base recae
en el dermatélogo o reumatdélogo,
con farmacos como dapsona (Gtil en

enfermedad leve), corticoides

sisttmicos e inmunosupresores
(metotrexato, micofenolato) y, en
casos  severos, rituximab o
ciclofosfamida [18] . El objetivo es
frenar la formacion de nuevas
ampollas y prevenir la progresion de
la cicatrizacion. Sin embargo, el

manejo local es igualmente crucial:

e En la mucosa oral, se indican
enjuagues con corticoides en
solucién  (ej. dexametasona

elixir) y geles anestésicos para

control del dolor. Cuando Ila
afectacion gingival es marcada,
aplicar corticoide topico en
pastas adherentes

(triamcinolona en  Orabase)

puede ayudar. La higiene dental

profesional periodica es
importante para reducir la placa

y el riesgo de sobreinfeccién. En

casos recalcitrantes, se han

administrado infiltraciones
locales de corticoides en encias
con buena respuesta en reducir

la inflamacion.

e ENn la conjuntiva ocular, la
participacion de oftalmologia es
imprescindible. Se usan lagrimas
artificiales lubricantes intensivas
para  disminuir el roce,

corticoides y/o
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inmunomoduladores topicos
(ciclosporina) para controlar la
inflamacion, y es fundamental
tratar precozmente las
sinequias: el cirujano
oftalmoélogo  puede  romper
manualmente los simbléfaros
tempranos e insertar
separadores (anillos de vidrio)
para prevenir la re-adherencia.
En casos avanzados, a veces se
requiere cirugia reconstructiva
con trasplante de mucosa para
rescatar el fondo de saco
conjuntival, aunque los

resultados son variables.

e En la nariz, los ORL realizan
limpiezas periédicas de costras
bajo visibn endoscoépica e
indican pomadas con

antibiotico/esteroide para

promover la reepitelizacién. Si
existen sinequias nasales, se

puede considerar su seccion y

aplicacion de mitomicina C

tbpica para evitar recidiva

cicatricial, aunque la tendencia a

cicatrizar es alta y a veces se

prefiere no intervenir a menos
que causen obstruccion

significativa.

e Anivel delaringe, pacientes con
disfonia deben ser
monitorizados mediante

laringoscopia  seriada.  Las

lesiones inflamatorias se
manejan con corticoides
inhalados o tépicos aplicados
por el ORL via endoscopica. Si
progresa a estenosis subglética,
la dilatacion endoscépica con
laser puede ser necesaria, y en
casos criticos podria requerirse
tragueostomia temporal hasta
controlar la enfermedad con

inmunosupresion.

En lo referente a prondstico, con un
tratamiento inmunosupresor
agresivo iniciado pronto, muchos
pacientes logran remision parcial o
completa de la actividad ampollosa.
No obstante, las secuelas
cicatriciales instauradas (como
sinequias o0 ceguedad corneal)
suelen ser irreversibles, de ahi la
importancia de prevenirlas actuando
tempranamente. La literatura sugiere
gue un diagnéstico temprano de
PMM y una terapia sistémica intensa
(ej. ciclofosfamida o rituximab mas
corticoides) pueden frenar
significativamente la progresion y
mejorar el desenlace visual vy

funcional [18] . Por desgracia, al
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ser una enfermedad rara, es comun
el retraso diagnostico promedio de 1-
2 afios desde los primeros sintomas,
lo que permite que las cicatrices
avancen. Por ende, crear conciencia
entre dentistas, oftalmologos y ORL
sobre las caracteristicas del
penfigoide cicatricial puede llevar a
derivaciones mas oportunas al
dermatologo para biopsia e inicio de

terapia sistémica.

En sintesis, el penfigoide de
mucosas es una entidad autoinmune
cronica cuya principal diana son las
membranas mucosas de distintas
zonas del organismo. Su
comportamiento es mas localizado

pero mas dafino en términos de

JOURNA[’-/WC:?;TAR

cicatrices que el penfigoide
ampolloso cutaneo. ElI manejo
requiere un enfoque
multidisciplinario intensivo y

prolongado. Gracias a ello,
actualmente es posible lograr que
entren en

muchos  pacientes

remisibn  clinica  (sin  nuevas
ampollas) y preservar en buena
medida funciones criticas como la
vision y la voz. No obstante, sigue
representando un desafio
diagnostico y terapéutico, tal como lo
sefialan consensos recientes [18] :
su baja frecuencia sumada a la
heterogeneidad en presentacion
obliga a un alto indice de sospecha
clinica y a un abordaje

individualizado de cada caso.

Tabla 1: Manifestaciones tipicas en piel y mucosas de enfermedades autoinmunes
seleccionadas.

en casos severos

vasculitis cutanea (puarpura)

Enfermedad Manifestaciones cutaneas Manifestaciones nasales/orales (ORL) tipicas
Lupus Rash malar; lesiones | Ulceras orales indoloras (=30 % de pacientes) (3);
eritematoso discoides; fotosensibilidad; | Glceras nasales menos frecuentes (<5 %) que
sistémico alopecia no cicatricial; | pueden manifestarse como costras o epistaxis

leve; raramente perforacion septal por vasculitis

®)

Dermatomiositis Eritema heliotropo

(erupcién
poiquilodermia

parpados; papulas de Gottron
en nudillos; signo del chal
foto-distribuida);

Telangiectasias en encias (hasta =20 % de casos)
(6,7); parche palatino eritematoso (asociado a
anti-TIF1y y dermatomiositis paraneoplasica) (6);
xerostomia ocasional por superposicién con
sindrome de Sjogren; en general, compromiso
mucoso poco frecuente

Sjogren palpable en piernas

(11,12)

Sindrome de | Xerosis cutdnea; purpura

vasculitis (10-20 %); eritema
anular en algunas variantes

Xerostomia (boca seca) con caries rampante y
candidiasis oral (=9 %) (3); parotiditis crénica
recidivante; sequedad nasal con costras y
epistaxis; disfonia y garganta seca (39-78 %
refieren ronquera) (9); riesgo de sinequias
nasales y estenosis nasofaringea en casos
severos (10)
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Pénfigo vulgar

Ampollas flacidas y erosiones
extensas en piel (afectacion
mucocutanea); signo de
Nikolsky positivo;
hiperpigmentacion
postlesional en fases tardias
(13,15)

Erosiones dolorosas en mucosa oral (presentes
en >90 % durante el curso) (13); gingivitis
descamativa; lesiones que pueden extenderse a
mucosa nasal (=20 %) (14), faringe y laringe (=50
% en series endoscépicas) (14) v,
ocasionalmente, conjuntiva; disfonia y odinofagia
si hay afectacion laringe/est6fago

Pénfigo foliaceo

Ampollas muy superficiales y
costras en areas seborreicas
(cara, cuero cabelludo,
tronco); sin erosiones
profundas; no afecta capas
basales de la epidermis (15)

Habitualmente no compromete mucosas
(ausencia de lesiones orales o nasales) (15); rara
vez erosiones en labio o mucosa nasal en formas
de superposicién con pénfigo vulgar

Penfigoide de
mucosas

Pocas lesiones cutaneas
(ampollas tensas aisladas en
20-30 % de casos); tendencia
a cicatrizar con discretas
cicatrices hiperpigmentadas
(17,18)

Ampollas subepiteliales en mucosa oral (=85 %
de casos) con erosiones cronicas en encias
(gingivitis descamativa) y paladar; lesiones
conjuntivales (=65 %) con simbléfaron cicatricial;
ulceraciones nasales (20—40 %) con sinequias;
lesiones faringeas/laringeas (hasta =20 %) que
pueden causar disfonia y estenosis; compromiso
esofagico en algunos pacientes con disfagia
(17,18)

Fuente: Elaboracion propia a partir de referencias disponibles [3] [6] [7] [13] [14) [

17] [18].

3. Resultados y discusion

Las manifestaciones concurrentes

en piel y mucosas de las
enfermedades autoinmunes
revisadas ponen de relieve la
estrecha relacion entre la

inmunopatologia cutanea y la de las
vias aerodigestivas superiores. En
todas las entidades analizadas, las
lesiones en mucosas (nariz, boca,
faringe, conjuntivas) no son hechos
aislados, sino que reflejan la
actividad y distribucién sistémica del
proceso autoinmune. Por ejemplo,
en lupus eritematoso sistémico, la
aparicion de Ulceras orales se

considera un indicador de

exacerbacion del lupus sistémico —lo
suficientemente significativo como
para ser puntuado en indices de
actividad y ser incorporado en los

criterios de clasificacion actuales [3

1 [4] -

sindrome de Sjogren, el desarrollo

De forma similar, en

de purpura vasculitica en piel y

mucosas no solo confirma la

participacion extraglandular, sino
gue anuncia un pronéstico mas
severo (con posible evolucion a
linfoma) [11] [12] . Estos
hallazgos respaldan la idea de que
las mucosas actuan como “espejo”
de la enfermedad interna: su

evaluacion periddica puede ayudar a
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monitorear el curso de la
enfermedad y la necesidad de

intensificar terapias sistémicas.

Otro punto comun es la importancia
de reconocer las lesiones mucosas
como marcadores clinicos
diagndsticos tempranos. En pénfigo
vulgar y penfigoide de mucosas, a
menudo las lesiones en la cavidad
oral u otras mucosas preceden en
semanas 0 meses a las lesiones

cutaneas mas evidentes [13] [17
] . Esto brinda una oportunidad para
el diagnostico precoz si el
especialista  (odont6dlogo, ORL,
dermatologo) identifica el patron
caracteristico e indica una biopsia
con inmunofluorescencia.
Lamentablemente, multiples
encuestas han demostrado que
existe retraso diagnéstico en estas
enfermedades precisamente por
subestimar o confundir sus lesiones
mucosas iniciales con cuadros mas
comunes (estomatitis, gingivitis,
laringitis inespecifica). Mejorar la
educacion interdisciplinaria al
respecto —dermatologia y
especialidades  ORL/odontologia—
podria acortar ese retraso. Un
ejemplo positivo es la
implementacion de clinicas

conjuntas dermato-estomatoldgicas

en algunos centros, donde pacientes
con sospecha de enfermedades
mucocutaneas complejas  son
evaluados simultaneamente; esto ha
demostrado acelerar diagndsticos y

optimizar terapias [19] .

En cuanto a los factores pronosticos,
la revision evidencia patrones claros:
las manifestaciones dermatol6gicas
y mucosas severas suelen implicar
enfermedad autoinmune sistémica
mas agresiva. En dermatomiositis,
las telangiectasias gingivales y el
parche palatino se asocian con
subtipos de peor prondstico
(antisintetasa con  enfermedad
pulmonar en el primer caso,

paraneoplasica en el segundo) [6]
[7] . En Sjogren, la vasculitis
cutdnea/mucosa marca pacientes en
alto riesgo de neoplasia maligna [11
] . En pénfigo vulgar, la extension a
mucosas respiratorias y oculares
indica carga autoinmune intensa
(autoanticuerpos contra Dsg3
generalizados) y suele requerir
terapias de mayor potencia, con
riesgo incrementado de
complicaciones infecciosas
secundarias. Aunque cada paciente
es diferente, estos patrones permiten

estratificar riesgo y planificar el
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manejo. Asi, un paciente con lupusy
Ulceras nasales persistentes tal vez
merezca un ajuste terapéutico mas
agresivo antes de que evolucione a
vasculitis severa, y un paciente con
pénfigo que inicia con solo lesiones
cutaneas podria manejarse con
terapia escalonada mas gradual que
otro con extensas lesiones mucosas
y cutaneas desde el inicio. La
incorporacion  sisteméatica de la
evaluacion de mucosas en la
practica reumatoldgica y
dermatoldgica (por ejemplo, revisar
la boca en cada consulta de LES,
evaluar la voz en cada paciente con
SS) es una recomendacion derivada

de esta correlacion pronostica.

Otro eje de discusion es el rol central
del diagnostico por biopsia e
inmunofluorescencia  en estas
entidades. A diferencia de muchas
enfermedades puramente internas,
aqui la accesibilidad de las lesiones
en piel o mucosas ofrece la
posibilidad de obtener tejidos para
confirmacién diagnéstica. La
importancia de la biopsia combinada
de piel y mucosa radica en aumentar
la sensibilidad de la IFD y en
caracterizar plenamente la
enfermedad. En pénfigo vulgar, por

ejemplo, Espafia et al. demostraron

gue la endoscopia ORL sistematica
detectaba lesiones subclinicas en
faringe/laringe en muchos pacientes,
y abogaron por incluir la endoscopia
y toma de biopsias ORL en la

evaluacion rutinaria del pénfigo [14
] . De manera andloga, en
penfigoide de mucosas, la obtencién
de biopsias de diferentes sitios (oral,
conjuntival) puede ser necesaria
cuando la IFD inicial es negativa
pero persiste la sospecha clinica; la
experiencia indica que repetir la
biopsia en otra mucosa aumenta el
rendimiento diagnéstico. Esto
justifica un abordaje proactivo: no
limitarse a una Unica biopsia, sino
muestrear las lesiones mas
accesibles de piel y mucosa. Por
supuesto, este proceder requiere la
colaboracion entre disciplinas
(dermatdlogos, cirujanos  ORL,
oftalmoélogos  para  conjuntiva),
enfatizando nuevamente el beneficio
de un manejo multidisciplinario

coordinado.

Desde el punto de vista terapéutico,
el panorama actual es alentador.
Avances en terapias
inmunomoduladoras han mejorado
el pronostico de varias de estas

enfermedades. El rituximab es quiza
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el ejemplo mas notorio: su
introduccion modifico la historia
natural del pénfigo vulgar, logrando
remisiones duraderas y reduciendo
la mortalidad que antiguamente
rondaba 70% a los 5 afios [16] . De
manera similar, en penfigoide de
mucosas Yy en lupus refractario, los
agentes  biolégicos  (rituximab,
belimumab, etc.) estan emergiendo
como opciones efectivas. Estas
terapias enfocadas permiten un
control mas rapido de la inflamacion
activa, reduciendo el tiempo de
exposicion a corticoides sistémicos
y, por ende, disminuyendo efectos
secundarios. Como resultado, las
complicaciones locales (por ejemplo,
cicatrices en PMM o dafio organico
en LES) se minimizan al acortar la
duracion de la actividad no
controlada de la enfermedad. Sin
embargo, la disponibilidad y costo de
estos tratamientos pueden ser
limitantes en algunas regiones, por lo
que siguen utilizdndose
ampliamente agentes
inmunosupresores clasicos que, si
bien efectivos, requieren monitoreo
estrecho y no siempre inducen

remisiones completas.

Por otro lado, permanece el desafio

de evitar las secuelas croénicas. En

penfigoide cicatricial, a pesar del

tratamiento, muchos  pacientes
quedan con alguna alteracion
funcional permanente (pérdida visual
parcial, estenosis subglética leve).
Esto motiva la continua investigacion
en terapias mas dirigidas (por
ejemplo, inhibidores de
complemento, terapias anti-fibrosis)
que puedan afiadirse al arsenal.
Asimismo, la rehabilitacion y soporte
(prétesis dentales especiales para
pacientes con sindrome de Sjogren,
terapia deglutorio-vocal para
dermatomiositis con disfagia, etc.)
son éareas a reforzar en el manejo

integral.

Finalmente, es fundamental
destacar la necesidad de un enfoque
multidisciplinario real. Como se ha
mencionado  repetidamente, la
convergencia de sintomas cutaneos
y ORL implica que ninguna
especialidad por si sola puede
brindar la mejor atencion en estas
enfermedades complejas.
Idealmente, los centros meédicos
deben conformar equipos o clinicas
conjuntas —integrando dermatologia,
reumatologia, otorrinolaringologia,
oftalmologia, odontologia— para el
manejo de pacientes con

enfermedades autoinmunes
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mucocutaneas. Esto no solo mejora
la experiencia del paciente (evitando
multiples derivaciones inconexas)
sino que también reduce Ila
morbilidad al coordinar  las
intervenciones apropiadas en cada
esfera. De hecho, se ha
documentado que la atencion
multidisciplinaria en pénfigo vy
penfigoide reduce la tasa de
infecciones y hospitalizaciones, al
optimizar medidas preventivas (por
ejemplo, higiene oral, fisioterapia
respiratoria) y detectar
complicaciones en etapas

tempranas [19] .

En conclusion, las enfermedades
autoinmunes sistémicas que
comprometen nariz, boca y piel
constituyen un campo donde la
integracion de conocimientos de
distintas especialidades es crucial. El
reconocimiento oportuno de las
lesiones mucosas —-ya sea una
ulceracién oral en lupus, una
telangiectasia gingival en
dermatomiositis, una costra nasal en
pénfigo o una gingivitis descamativa
en penfigoide— puede ser la clave
para diagnosticar y tratar
precozmente al paciente, cambiando

Su pronostico. La literatura de la

ultima década refuerza estos
conceptos 'y aporta  nuevas
herramientas  diagnésticas  (por
ejemplo, autoanticuerpos
especificos) y terapéuticas
(biolégicos) que han mejorado
considerablemente los resultados.
No obstante, persisten areas de
mejora, como la necesidad de guias
mas especificas para el manejo local
de las manifestaciones ORL (ej.
protocolos de manejo de sinequias
laringeas en penfigoide) y de mas
estudios sobre como la actividad
mucosa se correlaciona con la
seroldgica en ciertas enfermedades.
Dado que la medicina moderna
avanza hacia la subespecializacion,
no se debe perder de vista la vision
global del paciente: la piel y las
mucosas hablan, y su mensaje debe
ser interpretado en conjunto por
todos los profesionales involucrados
para ofrecer la mejor atencién

posible.

4. Conclusiones

Las manifestaciones mucocutaneas
en las enfermedades autoinmunes
sistémicas constituyen tanto un reto
como una oportunidad clinica. Esta

revision critica demuestra que
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lesiones en la nariz, cavidad oral y
piel —cuando se evaluan de forma
integral— permiten no solo sospechar
tempranamente el diagndstico de
patologias como lupus,
dermatomiositis, sindrome de
Sjogren, pénfigo o penfigoide, sino
también valorar la actividad vy
pronéstico de las mismas. La
presencia de Ulceras orales,
telangiectasias gingivales, xerosis
nasal o ampollas mucosas no son
hallazgos aislados: suelen
correlacionar con autoanticuerpos
especificos, con compromiso
sistémico activo e incluso con riesgo
de complicaciones mayores (como
neoplasias en SS o pérdida visual en

penfigoide).

Por ello, es imprescindible adoptar
un enfoque multidisciplinario en el
manejo de estos pacientes.
Dermatdlogos, reumatélogos,
otorrinolaringologos, oftalmologos vy
odont6logos deben trabajar de la
mano desde el inicio —compartiendo
informacion y planificando
intervenciones  conjuntas— para
abordar eficazmente todos los
aspectos de la enfermedad. La
biopsia de piel y mucosa con
inmunofluorescencia es la piedra

angular diagnostica en varias de

estas patologias, y su adecuada
realizacion e interpretacion
requieren coordinacion entre
especialidades. Del mismo modo, el
seguimiento de posibles secuelas
(cicatrices, sinequias) y la
implementaciéon de medidas de
soporte (lubricacion de mucosas,
rehabilitacion) deben ser
personalizados segun las

necesidades de cada paciente.

En la dltima década se han logrado
avances significativos: tratamientos
biolégicos han  mejorado el
pronéstico de enfermedades antes
letales como el pénfigo vulgar, y
estudios meta-analiticos han
cuantificado la importancia de
hallazgos clinicos antes
subestimados (por ejemplo,
prevalencia real de lesiones nasales
en lupus o de disfonia en Sjogren).
Sin  embargo, siguen existiendo
vacios de conocimiento, como la
patogenia exacta de algunas
manifestaciones mucosas (¢ por qué
solo ciertos pacientes con DM
desarrollan parche palatino?) y la
mejor forma de prevenir las secuelas
cicatriciales en penfigoide. Se
requieren mas estudios prospectivos
y ensayos clinicos enfocados en

estos aspectos, idealmente con
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enfoques colaborativos entre

disciplinas.

En conclusion, las enfermedades
autoinmunes que comprometen
nariz, cavidad oral y piel ejemplifican
la necesidad de una vision holistica
del paciente. La mucosa y la piel
pueden  considerarse  “Organos
centinela” de la autoinmunidad
sistémica; su adecuada evaluacion e
intervencion temprana redundan en
un mejor desenlace para el paciente.
Como expertos en medicina y

epidemiologia, debemos fomentar la

concienciacion sobre estas
manifestaciones, impulsar la
formacion de equipos

multidisciplinarios y continuar
investigando estrategias
diagnosticas y terapéuticas
innovadoras. Solo asi podremos
seguir transformando un escenario
antes sombrio —-de diagnosticos
tardios y secuelas incapacitantes—
en uno de diagnostico precoz,
tratamiento eficaz y mejor calidad de

vida para los pacientes afectados.
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