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RESUMEN

El penfigoide ocular cicatricial o el penfigoide de mucosa ocular, es un subtipo del penfigoide
de mucosas. Pertenece al grupo de las enfermedades ampollosas autoinmunes que producen
ampollas subepidérmicas. Presentamos una revision de esta patologia y varios casos clinicos
en los que la sospecha de la enfermedad ha sido clave para realizar una biopsia y confirmar
su diagnostico. Esto ha permitido, poner tratamiento de forma precoz que ha evitado el em-
peoramiento y las graves complicaciones y secuelas que puede producir esta enfermedad,
tanto a nivel ocular como a nivel sistémico.
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ABSTRACT

Ocular cicatricial pemphigoid, or ocular mucosal pemphigoid, is a subtype of mucosal pem-
phigoid. It belongs to the group of autoimmune blistering diseases that cause subepidermal
blisters. We present a review of this pathology and several clinical cases in which the suspi-
cion of the disease has been key to performing a biopsy and confirming its diagnosis. This
has allowed early treatment that has prevented worsening and the serious complications and
sequelae that this disease can cause, both at an ocular and systemic level.
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CASOS CLINICOS

Primer caso

Paciente varon de 38 afios, con anteceden-
tes personales (AP) de hipertension arterial
(HTA), trabajador en depuradoras de agua.
Refiere picor y sensacion de cuerpo extraiio
de un mes de evolucioén en ambos ojos (AO),
mas acusado en ojo derecho (OD). Ha sido
tratado previamente con diferentes colirios

sin mejoria clinica significativa. No manifies-
ta clinica sistémica resefiable.

A la exploracion oftalmoldgica, se objeti-
va una agudeza visual de 0,8 en AO, con mo-
vimientos oculares extrinsecos conservados.
En la biomicrocopia se observa en OD una
disminucion del fondo de saco conjuntival in-
ferior, hiperemia conjuntival bulbar +, mem-
branas en tarso superior, y el resto dentro de
la normalidad.

En el ojo izquierdo (OI) se observan par-
pados con simbléfaron en inferior y superior,
hiperemia conjuntival con membranas practi-
camente 360° de la superficie tarsal, sinequias
conjuntivo-palpebrales a nivel de cartincula y
distiquiasis. Cornea brillante y transparente
fluorescein negativo y el resto dentro de la
normalidad. La presion intraocular (PIO) es
de 17 mmHg en AO.

Como diagnéstico inicial, se plantea el de
una conjuntivitis adenovirica membranosa
en AO versus una conjuntivitis cronica aso-
ciada a simbléfaron y distiquiasis. Se retiran
las membranas y se pauta tratamiento inicial
con Tobradex®, lagrimas artificiales sin con-
servantes y lavados con suero fisioldgico. Se
toman muestras de exudado conjuntival para
cultivo microbiolégico.

En la siguiente cita no se aprecian cam-
bios significativos en la exploracion, aunque
si, aparicion de nuevas membranas. El cultivo
arroja como resultado el de flora habitual. Se
decide retirar el tratamiento antibidtico para
extraccion de nuevo exudado conjuntival y
PCR para clamidia. Se pauta azitromicina co-
lirio cada 12 horas durante 3 dias.

El nuevo cultivo y la PCR para clamidia
resultan negativos. Persisten las membranas y
aparecen nuevas zonas cicatriciales en tarso,
ademas de un entropion del parpado inferior
en OI. Ante estos hallazgos nos replanteamos
el diagnostico, sospechando un penfigoide
ocular cicatricial. Se decide pautar colirio de
ciclosporina (Ikervis®) cada 24 horas y coli-
rio de dexametasona cada 2 horas.

En las siguientes visitas el paciente refie-
re discreta mejoria sintomatica y se plantea
biopsia conjuntival para estudio anatomopa-
tologico. La primera muestra se envia dife-
rida en formol y es informada como tejido
con signos de inflamacién aguda y crénica.
La segunda muestra se envia en fresco para
inmunofluorescencia directa (IFD) y recibi-
mos el resultado: depdsito lineal a lo largo
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de la membrana basal para IgG e IgA en dos
de los fragmentos remitidos, compatible con
penfigoide de las mucosas; el complemento
no fue valorable.

Se confirma asi el diagndstico de penfi-
goide ocular cicatricial/penfigoide de mucosa
ocular. Posteriormente, se inicia tratamiento
con la primera linea de farmacos sistémicos,
la dapsona, y se continua con el tratamiento
topico de Ikervis®, fluorometolona y lagrimas
artificiales sin conservantes.

En las sucesivas visitas el paciente mues-
tra mejoria clinica, por lo que continiia ac-
tualmente con el tratamiento topico y pen-
diente de suspension del sistémico.

Segundo caso

Paciente mujer de 77 afios con alergia al
metamizol (Nolotil®) y al iodo. Como AP
de interés destacan HTA, diabetes tipo II,
dislipemia, hipertension ocular y cirugia de
cataratas hace afos. Ha estado en tratamien-
to para su hipertension ocular con diversos
principios activos con mala tolerancia. Lleva
afios en seguimiento por erosiones corneales
de dificil manejo. Durante una de las visitas
a consultas externas se observa un acorta-
miento de los fondos de saco por lo que se
remite a la subespecialidad de segmento an-
terior con la sospecha de penfigoide ocular
cicatricial. Se pauta tratamiento con ciclos-
porina (Ikervis®), suero aut6logo a demanda,
FML® cada 6 horas, dapsona y Dacortin® via
oral. Se realiza una biopsia conjuntival para
estudio de inmunofluorescencia que resulta
negativa. Tras este tratamiento y a pesar de
que la biopsia haya sido negativa, la paciente
presenta clara mejoria de sus sintomas y sig-
nos por lo que se diagnostica de penfigoide
ocular cicatricial. En la tltima exploracién la
paciente muestra menor hiperemia conjunti-
val y un pannus corneal 360°. Corneas des-
lustradas con una queratitis punctata intensa
asociada a una nubécula en region central
de OD y un pterigion temporal en OD sin
signos de inflamacion. En este caso, el ini-
cio de esta enfermedad podria relacionarse
con sus colirios para la hipertension ocular,
como el Azarga®, ya que, el betabloqueante
(Timolol®) es uno de los fArmacos que pue-
den actuar como «trigger» o «disparador» de
la misma.

Tercer caso

Mujer de 84 afios, con AP de HTA y dis-
lipemia. Acude urgente por perforacion cor-
neal de OD, en relacion con tlcera secundaria
a entropion del parpado inferior. Se realiza un
trasplante corneal tectonico de urgencia. En
los controles, la queratoplastia desarrolla una
ulcera neurotrofica en zona inferior con ape-
nas respuesta al tratamiento topico, a pesar
del uso de suero autdlogo y colirio de insuli-
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na. Se realiza una inyeccion de Botox® 3 Ul
para el entropion en parpado inferior. Durante
el seguimiento la paciente desarrolla un acor-
tamiento de fondos de saco, simbléfaron leve
en canto externo de parpado superior (PS)
OD vy region medial de parpado inferior (PI)
OI y se produce un rechazo corneal que se
trata con corticoides topicos y orales. Ante la
sospecha de penfigoide ocular cicatricial, se
inicia tratamiento con Dapsona y Dacortin®
via oral, acompafiados del tratamiento topico
con Tobradex®, Oftalmolosa Cusi de Icol®,
suero autologo e Ikervis®. La paciente pre-
senta una mejoria clinica, logrando controlar
el avance del penfigoide hasta el momento
actual, a pesar de no haber una biopsia que
confirme el diagndstico.

REVISION
Introduccion

El penfigoide ocular cicatricial o penfigoi-
de de mucosa ocular, es un subtipo de pen-
figoide de membranas mucosas (1). Pertene-
ce al grupo de las enfermedades ampollosas
autoinmunes, mediadas por autoanticuerpos
dirigidos a diferentes zonas de la epidermis.
En funcién de donde se unan estos anticuer-
pos, daran lugar a la formacion de ampollas
intraepidérmicas o subepidérmicas (2). El
penfigoide ocular cicatricial pertenece al se-
gundo grupo al dirigirse sus autoanticuerpos
contra los hemidesmosomas entre epidermis
y membrana basal (1,3).

Esta patologia ha recibido diferentes
nombres a lo largo de la historia. En 2021,
la Academia Europea de Dermatologia y
Venereologia distingue entre los siguientes
términos: penfigoide de mucosas (afectacion
simultanea de diferentes mucosas), penfigoi-
de de mucosa ocular y penfigoide de mucosa
oral.

El penfigoide de mucosas puede afectar
a diferentes tipos de mucosas, como la oral,
que es la mas frecuente, presente en el 85-
100% de pacientes. La afectacion ocular es la
segunda en frecuencia (1), ddndose en el 80%
de los casos (4) y se asocia con un peor pro-
noéstico. También se puede dafiar la mucosa
de traquea, esofago, faringe, laringe, uretra y
la genital. Ademas, un 25% de los pacientes
tienen clinica cutanea (1).

El dafio ocular del penfigoide de muco-
sas cursa con una conjuntivitis crénica que
producira con el tiempo fibrosis subepitelial,
acortamiento del fornix, simbléfaron, anqui-
lobléfaron y queratinizacion de la superficie
ocular. Todo ello puede conducir a la ceguera
sin no se realiza un tratamiento adecuado (4).

Los farmacos inmunosupresores como la
dapsona, azatioprina, metotrexato y ciclo-
fosfamida son eficaces para prevenir la pro-
gresion e inducir la remision. Sin embargo, a
pesar de su uso, un 33% de los pacientes con-
tintlan con un bajo grado de inflamacion que
conducen gradualmente a estadios avanzados
de la enfermedad (4).

Epidemiologia

La tasa de incidencia de esta enfermedad
varia ampliamente entre 1 persona de entre
10.000 y 60.000 (1); otros autores la estiman
entre 1 de cada 8.000 hasta 46.000 pacientes.
No se ha observado predileccion racial ni
geografica (5).

La edad mas frecuente del diagnostico se
encuentra entre los 60 y los 70 afios, siendo
rara su presencia en nifios. No obstante, debi-
do a que la clinica es bastante inespecifica al
inicio, la enfermedad podria estar presente en
algunos pacientes mas jovenes durante afios
sin ser diagnosticada (1,5).

La prevalencia es mas frecuente en mu-
jeres que en hombres. El ratio de afectacion
mujer:hombre se estima entre 1.5:1 y 3:1.

Patogenia

En esta enfermedad se produce una reac-
cion de hipersensibilidad tipo II en la que se
produce una respuesta inmunitaria contra ele-
mentos que no deberian ser considerados ex-
trafios o patdgenos. Se generan anticuerpos
citotoxicos que se unen a las subunidades de
integrina y laminina localizados en los hemi-
desmosomas entre la membrana basal y las cé-
lulas escamosas, mas en concreto a la integrina
del hemidesmosoma a634 (subunidad 34).

La union de los anticuerpos a los hemi-
desmosomas activa mediadores inflamato-
rios IL1, IL13, TNFa, factor inhibitorio de la
migracion, estimulante de colonia de macro-
fagos, que causa la migracion de linfocitos,
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eosinofilos, neutréfilos y mastocitos a la sus-
tancia propia, causando sintomas de conjun-
tivitis cronica. Ademas, cuando este estado
se cronifica, la infiltracion linfocitica, activa
los fibroblastos y la produccion de colageno
que causa cicatrices (1,5). La IL 13, el TNFa
y el factor de crecimiento B1 tienen también
un efecto profibrético y proinflamatorio que
perpetua la sobrevida de los fibroblastos, au-
mentando asimismo el deposito de colageno.

En la fase aguda, se observan eosinofilos
y neutrofilos, mientras que en la cronica, pre-
dominan los linfocitos y fibroblastos a nivel
subepitelial. También se han encontrado ni-
veles altos de citoquinas en conjuntiva como
IL1, IL2, IL4, ILS, IL6, IL13, IL17, TNFa,
TNFy y factores de crecimiento de colonias.
En las muestras de lagrimas se han detectado
niveles elevados de IL8, metaloproteasas y
mieloperoxidasas (6).

Existe una predisposicion genética de
esta enfermedad relacionada con ciertos
antigenos leucocitarios humanos como el
DR2 (HLA-DR2), DR4 (HLA-DR4 [HLA-
DR*0401]), and DQw7 (HLA-DQw7
[DQB1*0301]) genotipo (12). [1]

Clinica

En el penfigoide de membranas mucosas, la
afectacion ocular es la segunda mas frecuente
(61%) tras la de la mucosa oral (90%). La afec-
tacion ocular implica un peor pronodstico de la
enfermedad que solo afecta a piel o a mucosas.

La clinica ocular inicial se asemeja a la
que encontramos en una conjuntivitis croni-
ca, con 0jo 1ojo, blefarospasmo, epifora, foto-
fobia, sensacion de quemazon y cuerpo extra-
flo, picor, pesadez de parpados y disminucion
de vision. Pudiendo encontrar signos como la
disfuncion de las glandulas de Meibomio y la
blefaritis (1).

A medida que avanza la enfermedad, se
produce queratinizaciéon conjuntival y fibro-
sis subepitelial, lo que provoca una contrac-
cion de la conjuntiva y sinequias que pueden
dar lugar al acortamiento de los fondos de
saco y al simbléfaron, que normalmente co-
mienzan por el inferior. Como consecuencia
de la cicatrizacion, algunos pacientes también
pueden desarrollar lagoftalmos y anquiloblé-
faron. Asimismo, esto también puede afectar
a la orientacion de los foliculos de las pesta-

flas dando lugar a la triquiasis (crecimiento
hacia dentro de las pestafias) y a la distiquia-
sis (salida de pestafias en un lugar que no
corresponde). Todo ello afectara a la cornea
por el roce, causando insuficiencia de células
madre limbares, queratinizacion y neovascu-
larizacion (5).

Existen diferentes clasificaciones para es-
tadiar los grados de esta enfermedad. Una de
ellas es la de Mondino y Brown, que se basa
en la disminucién de los fondos de saco con-
juntivales, siendo el fondo de saco conjunti-
val normal de unos 11 mm.

Tabla 1. Clasificacion de Mondino y Brown

Estadiol |Pérdida del 25% del fondo de saco inferior.
Estadio II | Pérdida del 25-50% del fondo de saco inferior.
Estadio III | Pérdida del 50-75% del fondo de saco inferior.
Estadio IV | Pérdida del >75% del fondo de saco inferior.

Otra de las clasificaciones que se utilizan,
es la clasificacion de Foster, que se basa en
los hallazgos clinicos y la progresion de la
enfermedad (6).

Tabla 2. Clasificacion de Foster

Estadiol |Sintomas poco especificos, signos de con-
juntivitis crénica, disfuncion de la lagrima y
fibrosis subconjuntival.

Estadio II |Cicatrizaciéon con contracciéon conjuntival,
disminucion de fondo de saco.

Estadio IIT | Simbléfaron, cicatrices subepiteliales y entro-
pion.

Estadio IV | Ojos seco, anquiloblefaron, adhesiones entre
el globo y la conjuntiva, restriccion de la mo-
tilidad ocular extrinseca, queratinizacion con-
juntival y corneal, defectos epiteliales cornea-
les persistentes y neovascularizacion corneal.

Existe otro método de medida de la pro-
gresion del penfigoide ocular cicatricial pro-
puesto por Rowsey et al., que consiste en me-
dir los milimetros de distancia entre el limbo
inferior y el borde posterior del parpado infe-
rior en 3 posiciones diferentes: mirando arri-
ba, abajo y a la derecha y a la izquierda. El
resultado de la suma de las tres medidas se
apunta en un diagrama de lineas simple. El
método ofrece un objetivo variable que puede
ser usado en visitas consecutivas para detec-
tar la progresion (4).

En cuanto a la afectacion sistémica del
penfigoide de membranas mucosas produce
afectacion de:

* Mucosa oral (85-90%): es la mucosa
mas frecuentemente afectada y causa dafio en
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la encia y la mucosa movil, lengua y paladar
en forma de gingivitis descamativa, escozor,
descamacion y sangrado gingival.

* Mucosas nasofaringea (35%): produce
rinitis atrdfica, lesiones erosivo-costrosas y
sinequias que cursan con epistaxis, rinorrea,
obstruccion nasal, disfagia u odinofagia.

* Mucosa laringea (12,2%): la supraglotis
es la mas afectada causando disnea y disfonia
que puede conllevar un riesgo vital.

* Mucosa esofagica (5%): el primer sin-
toma es la disfagia y también puede aparecer
dificultad respiratoria por sangrado o edema.

* Mucosa genital y urologica (28-38%).

 La afectacion de la piel es limitado y se
da entre un 16% de los casos, localizandose
las lesiones ampollosas en cabeza, cuello y
parte superior del tronco. [5]

Diagnéstico diferencial

El diagnéstico diferencial debe realizarse
con entidades como la atopia, conjuntivitis
alérgica, quemaduras quimicas, radiacion y
neoplasia. También deben incluirse algunas
etiologias infecciosas, como el tracoma, in-
flamatorias como la rosdcea y autoinmunes
como la enfermedad IgA y la enfermedad in-
jerto contra el huésped.

Ademas, hay ciertos medicamentos que
pueden producir el pseudopenfigoide medi-
camentoso, simulando al penfigoide ocular
cicatricial. El pseudopenfigoide medicamen-
toso, se ha asociado al uso durante largos
periodos de tiempo de medicamentos topicos
como la pilocarpina, la epinefrina, el timolol,
la idoxuridina, el yoduro de ecotiofato y el
bromuro de demecario (1).

Diagnostico

La sospecha clinica de esta enfermedad se
realiza con la clinica, pero el Gold Estandar
que confirma el diagnéstico es la biopsia con
inmunofluorescencia directa (IFD). Un resul-
tado positivo revelara un depdsito lineal de
inmunoglobulinas (IgG, IgA e IgM) y de pro-
teinas del complemento (C3) en la membrana
basal epitelial. La muestra debe medir al me-
nos unos 3-4 mm y deben sacarse varias. El
medio de transporte en el que se debe enviar
la muestra es el de Michel o en suero salino

fisioldgico si la muestra va a ser analizada en
menos de 24 horas (1).

En pacientes que tienen lesiones extrao-
culares como piel o mucosas de otras zonas,
la biopsia debe intentarse primero en sitios
de mas facil acceso. Las biopsias conjunti-
vales generalmente se realizan en pacientes
con enfermedad activa limitada a la mucosa
ocular o en pacientes en los que se sospecha
fuertemente la enfermedad a pesar de resulta-
dos negativos o no concluyentes de biopsias
extraoculares.

Las biopsias conjuntivales siempre deben
realizarse en tejido conjuntival inflamado
(5). Entre el 20 y el 40% de las biopsias son
negativas, no obstante, esto no descartaria el
diagnostico (1).

Existen otros métodos para ayudar a con-
firmar el diagnostico, como: la inmunofluores-
cencia indirecta, la deteccion de autoanticuer-
pos contra antigenos especificos en el suero del
paciente y la histopatologia. Sin embargo estos
métodos son en general menos sensibles (5).

Criterios diagnosticos del penfigoide de
mucosa ocular

El penfigoide de mucosa ocular, tiene mas
probabilidad de biopsias negativas de IFD en
comparacidn con extraocular. Por ello, se han
creado los siguientes criterios para su diag-
nostico:

 IFD positiva de conjuntiva u otro sitio.

* IFD negativa de piel y mucosa, pero
inmunofluorescencia indirecta (IFI) positiva.

* IFD e IFI negativas en pacientes con
signos clinicos tipicos y cicatrizacion conjun-
tival progresiva, siempre y cuando se hayan
descartado otras causas de conjuntivitis cica-
tricial mediante estudio histopatologico, his-
toria clinica y examen fisico detallado.

Tratamiento

Los principales objetivos del tratamiento
son evitar la progresion y prevenir las com-
plicaciones. Con terapia sistémica se contro-
lan el 90% de los pacientes y solo progresa un
10%. Sin tratamiento, el 75% de los pacientes
muestran avance de su enfermedad.

En la enfermedad leve, la dapsona es la
primera linea de tratamiento. La dapsona es
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un antibidtico bacteriostatico, perteneciente
a las sulfonas, que se utiliza en otras enfer-
medades como la lepra, la malaria u otras
patologias inflamatorias cronicas. Se usa una
dosis inicial de 50 mg/dia y se aumenta has-
ta 25 mg cada 7 dias hasta la dosis efectiva
que se encuentra entre 100 y 200 mg/dia. Es
imprescindible descartar un déficit de gluco-
sa-6-fosfato deshidrogenasa, ya que, en un
paciente que lo padezca, el uso de dapsona
podria producir hemolisis y metahemoglobi-
nemia. En caso de que la dapsona no pueda
usarse, otras opciones son la sulfasalazina
oral (1.000-4.000 mg/dia) o la sulfapiridina
(500-1.000 mg/dia). Si los sintomas no se
controlan en 3 meses, es preciso considerar
el inicio de dosis bajas de azatioprina sisté-
mica o metotrexato. En caso de usar estos
farmacos, es preciso controles analiticos por
las complicaciones sistémicas que pueden dar
como hepatotoxicidad, nefrotoxicidad y pan-
citopenia (1).

Algunos estudios, avalan también el uso
de metotrexato como una buena alternativa al
inicio de la enfermedad, que combinada con
el micofenolato tiene una mejor respuesta y
tolerancia en los estadios iniciales (7).

En la enfermedad moderada, es preciso
iniciar terapia inmunosupresora acompaiada
de corticoides. Estos ultimos permiten una
respuesta mas rapido y mejor de las fases
agudas de la enfermedad y habra que ir dis-
minuyendo progresivamente su dosis a medi-
da que se vaya consiguiendo el control de la
enfermedad. Los principales inmunosupreso-
res que se usan son la azatioprina, el micofe-
nolato mofetilo y el metotrexato.

En la enfermedad grave, la primera linea
de tratamiento es la ciclofosfamida oral o
intravenosa en una dosis de 1-2 mg/kg/dia.
En este caso, al igual que en la moderada,
también se anaden corticoides al inicio con
descenso progresivo una vez controlada la
enfermedad. La ciclofosfamida tiene efectos
secundarios como la mielosupresion, la dis-
minucién de las barreras que controlan la car-
cinogénesis y la teratogenicidad.

Ademas, en casos refractarios de enfer-
medad grave, existen otros tratamientos que
se pueden administrar, como son: los farma-
cos anti-TNF (etanercept e infliximab), los
anti-CD20 (rituximab), los antagonistas de
IL-2 (daclizumab) y las inmunoglobulinas in-
travenosas. Las inmunoglobulinas intraveno-

sas se dan en una dosis de 1 a 2 g/kg de peso
corporal administrados durante dos o tres
dias cada dos a seis semanas durante cuatro
a seis meses. Entre sus efectos secundarios se
encuentran: las reacciones anafilacticas y la
coagulacion intravascular diseminada (1,5).

En algunos estudios se ha observado que
afladir el rituximab en fases mas tempranas
de la enfermedad, adyuvante a otros trata-
mientos inmunomoduladores, podria resultar
en una detencion mas temprana de la progre-
sion de la enfermedad, lo que resultaria en la
preservacion de la vision de los pacientes y
permitiria disminuir gradualmente el trata-
miento inmunomodulador adyuvante (8).

En cuanto a la terapia topica es importan-
te, pero no puede sustituir a la sistémica. Se
realiza con lagrimas artificiales y pomadas
lubricantes sin conservantes, ciclosporina A
topica (0,05-2% gotas y 0,2 % ungiiento), ta-
crolimus tépico (ungtiento 0,02-0,1%), corti-
coides topicos (periodos cortos) y colirio de
suero autélogo.

Otra opcion para proteger la cornea del
trauma mecanico de la fibrosis del tarso y de
las pestaiias son las lentes esclerales.

También se puede usar la doxiciclina oral,
que ayuda a controlar la inflamacion local.
Otra opcidn, son los esteroides y mitomici-
na C subconjuntivales (1,5).

Se recomienda diferir la cirugia de las
complicaciones hasta que la enfermedad esté
inactiva, ya que, el trauma en la conjuntiva
puede empeorar la enfermedad. Concreta-
mente, la cirugia del entropion, simbléfaron y
anquiloblefaron conllevan un mayor riesgo de
exacerbacion. El trasplante de membrana am-
nidtica y mucosa se utiliza para reconstruir los
fondos de saco. También se pueden hacer re-
cubrimientos corneales con membrana amnio-
tica que proporciona factores de crecimiento
y citoquinas antiinflamatorias similares a las
gotas de suero autdlogo que favorecen la cica-
trizacion epitelial. Como tratamiento para la
triquiasis se realiza crioterapia.

Por tltimo, las queratoproétesis u osteo-
odonto-queratoprotesis son las cirugias que
se realizan en casos mas extremos para inten-
tar mantener la vision cuando hay una quera-
tinizacioén corneal masiva.

Si el tratamiento sistémico es adecuado,
se puede controlar la enfermedad durante
afios, lo que permite una interrupcion exitosa.
No obstante, el tratamiento local normalmen-
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te es de por vida, especialmente las lagrimas
artificiales.

La recurrencia de la enfermedad tras el
tratamiento sistémico se ha observado en un
tercio de los pacientes (1,5).

Discusion

El penfigoide ocular cicatricial o penfigoi-
de de mucosa ocular es una entidad poco fre-
cuente y cuya clinica inicial inespecifica, que
se asemeja a otras patologias de la superficie
ocular, puede llevar a su infradiagnostico. Es
importante considerar esta entidad ante un
paciente con sintomas similares a los de una
conjuntivitis de larga evolucién que no mejo-
ra a pesar del tratamiento habitual. Ademas,
debemos fijarnos si presenta ciertos signos
clinicos que pueden aparecer en los primeros
estadios de la enfermedad como pueden ser la
fibrosis subconjuntival y el acortamiento de
los fondos de saco, asi como interrogar sobre
otra clinica sistémica en mucosas o zonas de
la piel relacionada. Todo ello es importan-
te para sospechar la enfermedad y plantear
la biopsia con inmunofluorescencia directa
que nos permitira confirmar el diagnostico.
En caso de que el resultado sea positivo o de
que la sospecha diagnostica sea muy eleva-
da, es importante poner tratamiento sistémico
acompanando al tratamiento topico para tra-
tar de evitar el avance de la enfermedad.

Es importante tener en cuenta que hasta
un 40% de las biopsias en esta entidad son
negativas. A pesar de no estar confirmado el
diagnostico, si la sospecha clinica es muy
elevada, generalmente, se debe instaurar
tratamiento y los pacientes suelen presentar
mejoria. Haciendo referencia al segundo caso
presentado, a pesar de tener una biopsia nega-
tiva, se diagnosticod de penfigoide ocular cica-
tricial, ya que, la paciente presentaba signos
de cicatrizacion conjuntival con acortamiento
de los fondos de saco, y se habian descartado
otras causas de conjuntivitis cicatricial. Esto
constituye uno de los criterios diagnosticos
de enfermedad. Algo similar ocurre con la pa-
ciente presentada en tercer lugar, que también
presentaba una biopsia negativa pero con pre-
sencia de clinica compatible con la del penfi-
goide ocular cicatricial, diagnosticandose del
mismo. Ademas en ambos casos se obtuvo
mejoria tras el tratamiento.

Por otro lado, también hay que sospechar
el diagndstico en pacientes como el de nues-
tro primer caso que, tratandose de un varon
joven, presenta clinica tipica compatible con
esta patologia.

Conclusiones

Ante pacientes con los sintomas y signos
que aparecen en fases iniciales de esta enti-
dad, es de gran importancia sospechar este
diagnostico frente al fracaso de tratamientos
topicos iniciales. De lo contrario, y debido
a la falta de una terapia adecuada, en la ma-
yoria de los casos se producird un avance de
la enfermedad que puede tener graves con-
secuencias tanto para la vision del paciente,
llegando a la ceguera, como para su super-
vivencia, pudiendo comprometer gravemente
otros drganos y aparatos.
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