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Pénfigo vulgar

Resumen

ANTECEDENTES: El pénfigo vulgar es una enfermedad autoinmunitaria que se carac-
teriza por ampollas en la piel y las membranas mucosas. Tiene incidencia mundial 
de 0.5 a 32 por cada 100,000 habitantes por año, con variaciones importantes entre 
diferentes países y es más frecuente entre los 50 y 60 años de edad. El pénfigo es tratado 
con corticoesteroides y azatioprina, pero en los últimos años se incluyeron nuevos 
medicamentos, como inmunoglobulinas y rituximab, entre otros. 
CASO CLÍNICO: Paciente masculino de 42 años de edad, que tuvo lesiones en forma 
de vesícula, diseminadas y recurrentes, con costras en la cabeza, el cuello, el tórax, 
el abdomen y las extremidades, además de faringe con leve hiperemia y lesiones tipo 
afta de cuatro meses de evolución.
CONCLUSIONES: Los esteroides generales modifican el pronóstico del pénfigo, antes 
de su administración la mortalidad por pénfigo era de 75%, cuando se inició el trata-
miento con esteroides en el decenio de 1950 la mortalidad descendió hasta 30%; la 
mortalidad continuó disminuyendo en las décadas siguientes hasta 5.9%, coincidiendo 
con la introducción de la terapia coadyuvante con inmunosupresores.
PALABRAS CLAVE: Pénfigo vulgar; ampollas; rituximab.

Abstract

BACKGROUND: Pemphigus vulgaris is a rare autoimmune disease characterized 
by blisters on the skin and mucous membranes. It has a worldwide incidence of 0.5 
to 32 per 100,000 inhabitants per year, with significant variations between different 
countries, and is seen most frequently between 50 and 60 years of age. Pemphigus is 
treated with corticosteroids and azathioprine but in recent years new drugs, such as 
immunoglobulins and rituximab among others, have been included. 
CLINICAL CASE: A 42-year-old male patient who presented vesicullary lesions, 
disseminated and recurrent, with scabs on the head, neck, chest, abdomen and 
extremities, as well as pharynx with mild hyperemia and afta type lesions, of four 
months of evolution.
CONCLUSIONS: General steroids modify the prognosis of pemphigus, before ad-
ministration the mortality from pemphigus was 75%, when treatment with steroids 
began in the 1950s, mortality decreased to 30%; Mortality continued to decline in the 
following decades to 5.9%, coinciding with the introduction of adjuvant immunosup-
pressive therapy.
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ANTECEDENTES

El pénfigo vulgar es una enfermedad autoinmuni-
taria de la piel y las mucosas, que clínicamente 
se distingue por ampollas frágiles que se rom-
pen fácilmente y pueden llevar a denudación 
extensa.1 Se manifiesta con lesiones orales en 
88% de los pacientes y generalmente comienza 
con lesiones muy inespecíficas, pasando meses 
desde el inicio hasta su diagnóstico, que suele ser 
tardío. La mayoría de los pacientes con pénfigo 
vulgar tienen entre 40 y 60 años al inicio de la 
enfermedad. Se han reportado varios estudios 
en los que se muestra la contribución genética 
a la enfermedad, porque aunque el pénfigo vul-
gar puede afectar a cualquier persona, es más 
prevalente en personas de ascendencia medi-
terránea o judía.2,3 La incidencia mundial es de 
0.5 a 3.2 por 100,000 habitantes por año, con 
variaciones importantes entre los diferentes paí-
ses, el pénfigo vulgar es más común en Europa y 
Estados Unidos, mientras que el pénfigo foliáceo 
es más prevalente en el norte de África, Turquía 
y América del Sur.3 En México su prevalencia e 
incidencia son bajas; sin embargo, su frecuencia 
ha ido en aumento, así como la mortalidad por 
pérdida epitelial, el desequilibrio electrolítico y 
sepsis; se ha reportado mortalidad de 8 a 10%, 
similar a lo referido en otros países.4,5 La gra-
vedad de la enfermedad generalmente va de la 
mano con la superficie corporal afectada y si no 
se trata de manera oportuna y adecuada puede 
ocasionar la muerte del paciente.4 Este informe 
describe el caso de un paciente masculino con 
lesiones en la piel, de tipo ampuloso, de cuatro 
meses de evolución, a quien se le diagnosticó 
pénfigo vulgar.

CASO CLÍNICO

Paciente masculino de 46 años de edad, que 
acudió a consulta en el área de medicina familiar 
del Hospital General B Columba Rivera Osorio, 
ISSSTE, Pachuca, México, debido a que padecía 

lesiones ampollosas, diseminadas y recurrentes, 
concomitantes con eritema local. De este ser-
vicio se le derivó al área de Dermatología para 
descartar probables alergias. Tras la exploración 
física se le encontraron costras en la cabeza, el 
cuello, el tórax, el abdomen y las extremidades, 
además de faringe con leve hiperemia y lesiones 
en la mucosa oral de cuatro meses de evolución 
(Figura 1).

Con el diagnóstico presuntivo de pénfigo vul-
gar, el signo de Nikolsky resultó positivo, por lo 
que se decidió realizar una biopsia incisional 
perilesional de la piel. Las muestras se enviaron 
al laboratorio para histopatología urgente e 
inmunofluorescencia directa. La histopatología 
confirmó la acantólisis en la epidermis. La in-
munofluorescencia directa mostró deposición 
intercelular de IgG en la piel. Ambos hallazgos 
confirmaron el diagnóstico de pénfigo vulgar. La 
inmunofluorescencia directa mostró deposición 
intercelular de IgG en la epidermis y la histopa-
tología confirmó la acantólisis. Ambos hallazgos 
confirmaron el diagnóstico de pénfigo vulgar.

A partir de este diagnóstico se decidió el trata-
miento inicial del paciente, con prednisona a 
dosis de 50 mg vía oral cada 24 h, ciprofloxacina 
500 mg cada 12 h, solución electrolizada de 
superoxidación con pH neutro bucofaríngeo y 
clindamicina en gel sobre las lesiones. Debido 
a la poca respuesta clínica favorable, al paso 
de unos días se decidió cambiar el tratamiento 
a azatioprina 50 mg cada 12 h, fexofenadina 
180 mg cada 24 h, deflazacort 30 mg cada 12 
h, además de la administración de inmunoglo-
bulina G no modificada a dosis de 10 g cada 8 
h durante cinco días y 1 g de rituximab aplicado 
en dos ocasiones.

DISCUSIÓN

El pénfigo es un grupo de trastornos de la piel y 
la membrana mucosa, caracterizados por acan-
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Existen varios tipos de pénfigo, entre los que 
destacan el vulgar, el foliáceo, el vegetante y el 
paraneoplásico; no obstante, 80% de todos los 
pacientes con pénfigo tienen el de tipo vulgar. 
Esta enfermedad afecta a uno y otro sexo por 
igual y es más común entre los judíos y las 
personas de origen mediterráneo que entre los 
miembros de cualquier otro grupo racial o étni-
co.7 El pénfigo vulgar tiene dos fenotipos: uno 
dominante en la mucosa y el otro dominante 
mucocutáneo, con el posible cambio de una 
forma a otra a lo largo del tiempo. 

La mucosa oral es el primer sitio de afectación 
en la mayoría de los casos de pénfigo vulgar y 
puede permanecer confinado a las superficies 
de la mucosa o extenderse hasta afectar la piel 
con un periodo de retraso promedio de cuatro 
meses. Una minoría de los casos tiene erosiones 
cutáneas, pero se producen erosiones orales en 
casi todos los casos.8-10

El pénfigo vulgar típicamente afecta la membrana 
mucosa primero y es doloroso con cicatrización 
lenta. La histopatología mostró edema intraepi-
telial y células de Tzanck. Las lesiones orales 
fueron la primera manifestación de la enferme-
dad. El diagnóstico del pénfigo generalmente se 
basa en las manifestaciones orales o cutáneas, 
mientras que la confirmación la proporcionan los 
hallazgos histológicos, que muestran ampollas 
epiteliales, acantólisis y células de Tzanck.6,11

Como parte del tratamiento, el paciente reci-
bió prednisona. Se ha documentado que los 
esteroides generales modifican el pronóstico 
del pénfigo, pues antes de su administración, 
la mortalidad por pénfigo era de 75%. Cuando 
se inició el tratamiento con esteroides en el 
decenio de 1950 la mortalidad descendió hasta 
30%; la mortalidad continuó disminuyendo en 
las décadas siguientes hasta 5.9%, coincidiendo 
con la introducción de la terapia coadyuvante 
con inmunosupresores. En las últimas décadas la 

tólisis (pérdida de la adhesión de células de la 
piel). El proceso es inducido por autoanticuerpos 
circulatorios a las moléculas de adhesión inter-
celular.6 Entre los factores desencadenantes del 
pénfigo, además de la base genética, se ha repor-
tado el estrés, la exposición a la luz ultravioleta, 
el contacto con pesticidas órgano-fosforados y 
quemaduras.2

Figura 1. Ulceraciones en la espalda y el tórax.
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mortalidad estimada del pénfigo ha sido inferior 
a 10%; la frecuencia se mantiene estacionaria 
y muchas de estas muertes son de naturaleza 
iatrogénica.2,12

En la actualidad la administración de corticoes-
teroides sistémicos ha puesto a la enfermedad 
bajo control y hasta hace poco tiempo han 
sido el soporte principal del tratamiento;13 sin 
embargo, en este caso, tras su administración el 
paciente no mostró mejoría, esto pudo deberse 
a que cuando los corticoesteroides se prescriben 
con único agente, éstos tienden a provocar satu-
ración cinética.14 De hecho, las complicaciones 
asociadas con la administración a largo plazo de 
corticoesteroides condujeron al cambio hacia 
la administración de inmunosupresores con un 
efecto ahorrador de esteroides. 

La inmunoglobulina G por vía IV es una fuente 
de moléculas de inmunoglobulina que fue desa-
rrollada originalmente para terapia sustitutiva en 
pacientes con deficiencia congénita de la misma 
y sus propiedades inmunomoduladoras solo se 
descubrieron en observaciones posteriores. El 
término de altas dosis se refiere al contraste en-
tre las dosis prescritas para el tratamiento de las 
enfermedades autoinmunitarias.9 Debido a que 
el paciente mostró mala respuesta clínica a los 
corticoesteroides y la azatioprina, el tratamiento 
con inmunoglobulina G se consideró una opción 
terapéutica. 

En este paciente, tras la administración IV de 
inmunoglobulina G, al quinto día se pudo ob-
servar alivio significativo. Este caso se suma a 
los reportados por otros autores, quienes han 
observado excelente reacción a la inmunoglobu-
lina intravenosa a dosis altas para el tratamiento 
del pénfigo vulgar. La bibliografía reporta que 
la inmunoglobulina es una alternativa efectiva 
para pacientes con pénfigo vulgar en quienes la 
enfermedad no puede ser controlada con dosis 
altas de esteroides en forma crónica.15 Después 

de la administración de la inmunoglobulina G 
y rituximab, se observaron cambios favorables 
y no se observaron nuevas ampollas. Este caso 
sugiere que la inmunoglobulina G representa un 
tratamiento coadyuvante seguro y eficaz y que 
ahorra corticoesteroides en el pénfigo resistente 
a las terapias inmunosupresoras estándar. Ac-
tualmente el paciente continúa en seguimiento 
multidisciplinario y tratamiento de forma ambu-
latoria con rituximab.
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