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IIHRODUCCI ON ----------

Las enfermedades ampollosas constituyeron durante mu--

cho tiempo un grupo donde se incluian procesos absolutamente -

dispares. 

Los avances en clinica, histolo~¡fa e inmunolor¡in, so--

bre todo en inmunoflorescencia, tanto directa como indirecta,-

han permitido individualizar las distintas entidndes que cono

cemos en l a a c tu a l id ad . ( 41 ) 

Desde que Lever en 1953 lo aislara del grupo de los péi:!:_ 

figos, el penfigoide ampolloso ha sufrido una serie de vicisi

tudes· a lo largo de su todav(a corta historia, presentándose -

fundamentalmente tres tipos de problemas: 

A.- Aceptaci6n de su autonomía respecto a la enfermedad de 

Duhring-Brocq o dermatitis herpetiforme. Como dice Honeyman -

pueden seguirse cinco criterios al respecto: 

1.- Imagen clínica. 

2. - Respuesta terapéutica a 1 a sul fon a, sul fapiridi na-

o ambas. 

3.- Imagen histológica. 
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4.- Inmunofluorescencia. 

5.- Presencia o no de enfermedad celiaca. 

De esta manera podemos llegar al convencimiento de que 

son procesos distintos; sin embargo, hay casos mixtos que mues 

tran imágenes de ambos, por lo que se explica que autores de -

reconocido prestigio como Degos sigan considerando al penfigoj_ 

de a111polloso como una variante de grandes ampollas de la derma 

titis herpetiforme. 

B.- Reconocimiento de formas clfnicas atfpicas. Ultimamen 

te se vienen publicando trabajos sobre la presencia de penfi-..1 

gotde ampolloso típicos desde el punto de vista histológico e

inmunológico; pero atípicos desde el punto de vista clínico, -

sobre t od o en d os ver t i entes : 

1.- Extensión de las lesiones. En el polo contrario -

a los cuadros extensos, incluso general izados de los primeros

tiempos, son cada vez mas numerosas las publicaciones de for-

ma.s localizadas, con escasa afectación. 

2, - Morfología lesional. Ademas de las ampollas, otras 

lesiones son consideradas manifestaciones del penfigoide ampo-

1 loso, como pequeñas vesículas, formaciones papulosas, erite

ma y lesiones urticariformes. 
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C.- Origen, Permanece desconocido, siendo las alteracio--

nes inmunológicas, posiblemente consecuencia y no causa. Ci--

tando el papel de los traumatismos como desencadenantes. 

El problema mas debatido es el de su posible relaci6n

con tumores, pudiendo tratarse de u1 manifestación paraneopl~ 

sica; la realidad es que pocos son los casos en que esta rela

ción es significativa. Por el contarlo la mayoria de los ca-

sos publicados parecen ser meras asociaciones casuales o for-

tuitas, e inclusive pudiera ser que la incidencia de tumores -

en este proceso fuera prcl"cticamente la misma que en otras der

matosis o grupos controles. (17) 

Prbxima a concluir los dos anos del curso de post-gra

do decidi realizar mi tests sobre Penfigoide porque me pareció 

i'nteresante este tema. Es así como surge la realización de es 

te trabajo, pretendtendo que sea de ayuda para quienes lo con

sulten. 



P R I M E R A P A R T E 
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llISTORIA -------

1953,- LEVER separa el penfigoide del pénfigo como una entidad 

propia, utilizando criterios anato111opatológicos; descr!_ 

be las caracter1sticas subepidérmicas de la ampolla en-

el penfigoide y la ampolla acantolftica intraepidérmica 

en e 1 p é n f i g o . r: r •! a e l t r ri:li n o d e 11 pe n f i g o i d e bu l os o 11 
• 

(17) (S9) (90) 

1953.- ROOK y WADDINGTON admiten la autonomra del cuadro, cri-

tican el término "penfigoide buloso" opinan que es un -

pleonasmo y sugieren la designación de "penfigoide". ~ 

(70) 

1955.- PRAKKEN y WOERDEHAN y RAMOS E SILVA seHalan que el tér-

mino es inapropiado, ya que ha sido usado para designar 

al impétigo buloso neonatorum y de una manera ambigua -

por TOURAINE para referirse a un grupo de dermatosis 

bu.losas que no son pénfigo. PRAKKEN sugiere el término

de "para-pénfigo". ( 70) 

1957.- DEGOS en el Congreso Internacional de Estocolmo sostie

ne la concepci6n de L. BROCQ (1884-1888) de una vari.e--

dad "herpetiforme" y de una variedad "penfigoide", que

asociadas, corresronden a formas clfnicamente mixtas. (22) 
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1957,- BRUNSTING y PERRY describen 7 pacientes con una pecu- -

liar erupción vesiculobulosa, recidivante, pruriginosa, 

presentándose con predominio en áreas de la cabeza, y -

el cuello que resultaban en la formación de cicatrices

atróficas. Por lo que se sugiere el nombre de "penfi-

goide benigno". GR/\HAM el autor mas reciente sugiere el 

término de "pc11fi9oide crónico localizado". (11) 

1961.- R. KIM y R.K. HINKELMANi·l analizando 22 casos de "derma

titis herpetiforme dela infancia", reconocieron 18 ca-

sos al que ellos propusieron el nombre de "penfigoide -

buloso de la infancia". (22) 

1963.~ LILLICR/\P describe la relación entre penfigoide buloso

Y artritis reumatoide. (34) 

1965.- BEUTNER y cols. describen diferentes tipos de anticuer

pos dirigidos contra la membrana basal epitelial en el

penfigoide y contra el espacio intercelular epitelfal -

en el pénfigo. (28) 

1967.- JORDAN y cols. describen anticuerpos espec1ficos en el

suero de pacientes con pénfigo y penfigotde buloso. (28} 
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1968.- CHORZELSKI y CORMANE demostraron que el complemento se

unfil in vivo a la membrana basal de la piel de los pa-

cicntes con pcnfigoide. (28). 

1969.- JORDON y cols. describen que el suero de pacientes con

penfigoide fijan complemento, utilizando el método de -

inmunofluorescenc ia. (28) 

1970. - llEUTNER y col s. señalan que los anticuerpos anti núcleos 

son bastante frecuentes en el penfigoide. (28) 

1970. - SAMS describe en estudios de biopsias leucocitos poli-~ 

morfonucleares firmemente pegados a la zona de la mem-

brana basal, en la parte superior o en los bordes de la 

ampolla. (28) 

1972.- LEVER y cols. demuestran mediante microscopia electróni 

c:a, que hay eosin6filos e hi.sti'oci.tos localizados en la 

veci.ndad de la membrana basal. Sin embargo, no hacen -

ninguna interpretación inmunol6gica de ello. (28) 

1973.- JORDON y cols. estudian las inmunoglobulinas y el com-

plemento en el mismo lugar de las lesiones anatomopato

l6gicas: el liquido de las ampollas. El porque de ta-

les investigaciones es buscar un paralelismo con otras-
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enfermedades, como la artritis reumatoide. Tambien en

contraron que los niveles de los componentes del compl~ 

mento estaban muy disminuidos en el líquido de la ampo

lla cuando se compararon con otras protefnas s6ricas, -

como la transferrina, implicando consumo y utilización

del complemento dentro la ampolla. (28) 

1976.- llEAN y cols. describen la variante vesicular del penfi

goide ampolloso. (39) 

1979.- WIKELMANN y W.P. DANIEL SU, describen lB forma ve~etan

te. ( 53) 
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DE FIN I C ION 

El penfigoide buloso es una enfermedad crónica de la 

piel primeramente reconocida por Lever en 1953, como entidad -

individualizada tanto cltnica como histo16gicamente. Con el -

advenimiento de las técnice.s de inmunoflorescencia, esta enfe:_ 

medad ha sido mJs precisamente definida y separada de otras e~ 

fermedades bulosas subepid6rmicas, caracteriz~da por la forma-

ción de ampollas subepidérmicas. En e 1 presente, importante-

criterio para el diagnóstico de penfigoide buloso incluye dep~ 

sitos de inmunoglobulinas y componentes del complemento en un-
. 

patrón lineal a lo largo de la zona de la membrana basal y fre 

cuentemente la presencia de anticuerpos circulantes en el sue

ro conta la zona de la membrana basal. (59, 99) 
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INC !DENCIA ------

Esta dermatitis bulosa ocurre igualmente en mujeres y-

hombres. No tiene car~cter racial. Hu sido descrita en todos 

los grupos de edades pero mas comdnmente afecta a personas de-

edad avanzada, so: de los pacientes son mayores de 60 años. 

Es rara antes de los 40 años. Lus formas familiares son exce.12. 

ciona'lr>s, pero J. CIVATTE y colaboradores (1979) citan un caso 

ocurrido en dos hermanos. (22) 

No hay predisposición genética o asociación con enfer-

medades malignas subyacentes. La verdadera incidencia de pen-· 

figoide buloso es desconocida. Cerca de 5 a 10 casos nuevos -

se ven anualmente. (69) 

Segan diversas estadfsticas (LEVER, ROOK y WADDINGTON, 

SANDERS y NELSON, SNEDDON y CHURCH, BRENNAN y MONTOGOMERY) la -

mayorta de 1 os pacientes tenían más de 60 años. En la casufs-

tica de ROOK y WADDINGTON 20 a 38 casos de penfigoide eran ma-

yo res de 70 años. Con menor frecuencia, ha si'do también obse!:_ 

vada en el niño (3 de 19 casos en la serie de PRAKKEN y WOERDE 

MAN). (70) 
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ET!OLOGIA 

La presencia de anticuerpos en el suero de los pacien

tes sugiere que el penfigoide, es una enfermedad de etiologfa

autoinmune, 

Un número de publicaciones en la l i'teratura indican 

que agentes físicos o químicos, l'eacciones alé:·gicas, u otras

injurias pueden jugar un papel en el desarrollo de penfigoide

típico. Una pregunta critica es sí un factor conocido provoca 

el desarrollo de una respuestrJ autoinmune o si precipita el d~ 

sarrollo de lesiones en sujetos que han desarrollado antes res 

puestas autoinmunes pero quienes no han desarrollado clfnica-

mente lesiones activas. En mucho de los casos descritos, no -

es posible determinar cual de estos mecanismos es operativo. 

Una excepción parece ser efectos de prec i pi tac i ón de 1 a luz ul 

travioleta. (11) 

Las lesiones bulosas pueden ser inducidas en pacientes 

con enfermedad activa por la luz ultravioleta. Es probable 

que algunos' casos de penfigoide sean precipitados por regime-

nes Goeckerman, como lo ha sugerido PERSON y ROGERS por ejem-

plo una combinaci6n de dos factores: alquitran y luz ultravio

leta probablemente precipitan formas subclfnicas de penfigoide 

preexistentes. Interesantemente, con radiaciones ultravtole--
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tas de fragmentos de piel se encuentra un aumento de los anti

cuerpos contra la zona de la membrana basal ligados a la mem-

brana basal. (11) 

Las radiaciones X pueden inducir penfigoide en pacien

tes con tumores mal lunas. M1\ER y col. describen un caso de pe~ 

figoide ampolloso despues de qui111ioterapia para un cariocarci

noma. Un caso de penf igoi íle e i ca triza l anogen ita l asociado 

con clonidina tambien ha sido informado. Casos aislados de 

penfigoide que fueron provocados o precipitados por benzoato -

de bencilo usado para el tratamiento de escabiasis, 5 fluorura 

cilo unguento usado para queratosis actfnicas, asl como tam- ~ 

bien la administraci6n sistémica de drogas, notablemente furo

semide, salicilazosulfapiridina, penicilina V, fenacetin, anti_ 

diabetógenos (sulfonamida), fotoquimioterapia en psoriasis. 

Recientemente el penfigoicle c icatri zal ocular ha sido descrito 

aparentemente debido a un largo tratamiento con bloqueadores -

beta adrenérgicos como el proctolol. (11), (35), (49), (93) 

La etiopatogénesis directa no puede ser atribuida. Es

to es explicable porque el espectro de presentación clfntca en 

el penfigoide es variable, Varios pacientes se han encontrado 

que desarrollan un único episodio de penfigoide buloso sin re

currencias, pero la relaci6.n con las drogas es atribuida por -
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la desaparición de las lesiones de piel despues del retiro y -

reaparecen, en un rnfnimo de algunos casos, despues de la read

rninistración de la droga. (11) 
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CL AS r F r CAC r ON 

A.- Penfigoide bu loso: l. - Penfigoide bu 1 oso genera 1 iza do. 

2.- Penfigoide bu 1 os o localizado. 

3,- Penfigoide pol im6rfico. 

4.- Penfigoide vegetante. 

5. - Penfigoide n od u 1 ar is. 

6.- Penfigoide vesicular. 

7.- Formas mixtas intermedias. 

B.- Penfigofde cicatrtzal; 

C.- Penfigotde Juvenil. 

1.- Tipo mucocutáneo. 

(penfigotde benigno de mucosas, -

pénfigo ocular). 

2.- Ttpo cutdneo (Brunsting-Perry). 
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PENFIGOIDE BULOSO GENERALIZADO. 

Es el tipo m~s coman, caracterizado por una erupción -

vesiculobulosa subepidérmica. 13ulas grandes, tensas, algunas

veces hemorragicas usualmente localizadas sobre piel eritemat~ 

sa o sin cambios. El compromiso cuUneo es extenso y el de 

las membranas mucosas puede ocurrir en L na tercera parte de 

los pacientes rero es raramente una manifestación inicial. Es 

digno de atención que placas eritematosas y urticarianas tam-

bien estan usualme11te presentes. Por estudios de inmunofluores

cencia indirecta, aproximadamente 75~ de los pacientes con en

fermedad activa tienen en el suero anticuerpos lgG los cualesJ 

estan dirigidos a la zona de la membrana basal de la epidermis 

de la piel normal. A la inmunoflurescencia directa hallazgos

positivos de IgG y/o complemento. Curación sin cicatrización. 

El curso clínico de penfigoide buloso generalizado es notado -

por sus periodos de remisiones y exacerbaciones. Este grupo

representa el grupo mas grande de penfigoide. (11, 22, 59, 99) 

BENIFIGOIDE BULOSO LOCALIZADO. 

El penfigoide buloso localizado es menos común que la

forma generalizada esta caracterizado por ampollas grandes y -

tensas localizadas sobre las extremidades o sobre la piel cab~ 

lluda. Sus detalles histológicos, y hallazgos de inmunofluo--
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rescencia, y curso el fn ico son simi lar~s a los del penfigoide

buloso generalizado. (11), (22), (59). (99) 

PENFIGOIDE POLIMORFICO. --------------------

Recientemente, Honeyman y colaboradores mencionaron 

una variante, el penfigoide polimórfico, que comparte los de--

talles c'linicos e histológicos y la respuesta terapéutica de-· 

ambos dermatitis herpetiforme y penfigoide buloso. Los estu--

dios de inmunofluorescencia directa e indirecta en la mayorfa

se corresponde con aquellos de penfigoide buloso, Sin embargo 

en pocos casos la inmunofluorescencia directa mostr6 depósito: 

de IgA con patrón lineal en la zona de la membrana basal. flo-

obstante, un paciente mostró cambios variando de un patrón li

neal de IgA e inmunofluorescencia negativa a patrón lineal de-

lgA y reacci6n positiva para penfigofde y anticuerpos contra -

la zona de membrana basal. 

Varias observaciones previas con características de 

penfigoide buloso y dermatitis herpetiforme parecen caer den 

tro de esta categoría, (11, 22, 59, 99) 

PENFIGOIDE VEGETANTE. 

Winkelmann y Su describieron un paciente con vegetaci~ 
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nes verrugosas con pus masiva y fisuras en ingle y axila, tam

bien tenfa escarnas, costras, bulas y lesiones purulentas en la 

piel cabelluda, cara, ombligo y rnanos. Los especímenes de 

biopsia de piel para ex~menes histol6gicos y estudios de inmu

nofluorescencia directa mostraron detalles tfpicos de penfigo! 

de buloso, y la serie de cxamenes para inmunofluorescencia in

directa confirmaron el diagnóstico. tos títulos de anticuer-

pos fueron en diferentes ocasiones de 160 a 1.280. Esta enti

dad fue llamada "penfigoide vegetante" y el paciente respondi6 

bien a la terapia local y sistllmica con sulfapiridina; 

Como se estableció por muchos autores, pioderma gangr~ 

nos o y 1 a pi oestomat i tis ve ge tan te pueden ocurrir en as oc iac i ón 

con colitis ulcerativa. Lesiones vegetantes no habfan sido 

previamente descrita en relación con penfigoide buloio El -

penfigoide vegetante representa un nuevo subtipo de penfigoide 

y puede tambien ser uno de los des6rdenes vegetantes relacion! 

do con colitis ulcerativa. (11, 53, 59, 99) 

La erupción es usualmente generalizada y difiere de 

las otras variedades de penfigoide por la hipertrofia, la hi-

perqueratosis y la cicatrización que predomina en piel cabellu 

da, espalda y extremidades. Las causas de estas lesiones nodu 
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lares no se conocen; la posibilidad de que ellas representen -

un fenómeno de Koebner debido a traumatismos es probable. El

trauma puede causar vasodilataci6n y aumento de la permeabili

dad, de inrnunoglobulinas circulantes y complemento en la uni6n 

dermoepidérmica o ayuda a la generación de antfgenos alterados 

en la zona de la membrana basal epidérmica, a la estirnulaci6n

y formaci5n de anticuerpos. 

Es interesante hacer ver que en todos estos pacientes

ttenen relativamente altos tftulos de anticuerpos detectados -

por inmunofluorescencia y las lesiones son resistentes al tra

tamiento. Un largo perfodo de vigorosa terapia sistémica ~ 

requiere el control de esta variante. (11, 59, 47, 9!1) 

PENFIGOIDE VESICULAR. 

Descrita por BEAN y col., en algunos casos puede pare

cerse a la dermatitis herpetlforrne. La erupci6n es usualmente 

diseminada difiere de las otras variedades de penfigofde por -

el pequeño tamaño de las lesiones bulosas, algunas veces con -

tendencia a agruparse. Difiere de la dermatitis herpetiforme

por la no predilección por lreas especificas, Anticuerpos 

circulantes contra la zona de la membrana basal estan presente 

en cerca la mitad de los casos. Estudios de inmunofluorescen

cfa directa muestra los patrones caracterfsticos zona membrana 
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basal de penfigoide. Los estudios de inmunofluorescencia di-

recta muestran la presencia de I~G y/o complemento en la zona-

de la membrana basal, pero no Ig/\. Anticuerpos circulantes 

anti-zona membrana basal ocurre en 3 de 7 casos. La curaci6n

ocurre sin cicatrización. El curso de la enfermedad y la res

puesta al tratamiento son muy semejantes a otras formas de pe!!_ 

figoide. (11, 59, 47, 99) 

FORMAS MIXTAS O INTERMEDIAS. 

Despues de la individualizaci6n del penfigoide por 

W.F. LEVER (1953), se ha insistido sobre la coexistencia, rela· 

tivamente frecuente, en la misma enfermedad, de grandes y de -

pequeñas bulas, en particular en el Congreso Internacional de

Estocolmo (R. DEGOS, 1957), sosteniendo la concepción de 

(L. BROCQ ( 1884-1888), de una variedad "herpetiforme" y de una 

variedad "penfigoide", que asociadas, corresponden a formas 

el ínicamente mixtas. 

Ciertos criterios, sobre todo inmunol6gicos, aportan a 

la teoria dualista los argumentos muchos mas fidedignos que la 

distinción clínica basada sobre lo grueso de las ampollas. Sin 

embargo, estos criterios son ª·veces discordantes, lo que obli 

ga a recurrir, al menos momenti!neamente, a la apelación de "for 

mas fronterizas", de "formas mixtas" o "intermedias''. 
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Sobre el plan clínico, fuera de la presencia simultá-

nea o sucesiva de pequeñas y grandes ampollas, se señala que -

el ataque de la mucosa oral puede ser observado rnuy raramente, 

en la dermatitis herpetiforme, y esta ausente en aproximadamc~ 

te dos terceras partes de casos de penfigoide. 

Sobre el plan hi sto16gico, los microabcesos de pol imo_i:_ 

fonucleares en el vértice de las papilas d~rmicas, de P!ERARD, 

DUPONT y FONTAINE, reconocidos como uno de los signos autdnti

cos de dermatitis herpetiformc, no son siempre constante en la 

dermatitis herpetiforme; ellos son observados en una cuarta 

parte de casos de penfigoide (,J. R. PERSON y R. S. ROGERS, 1977}. 

Los resultados de los exdmenes inmuno16gicos son las -

que dan las indicaciones mas valederas para acreditar la teo-

r1a dualista y aportar, a posterior!, una confirmación a la in 

dividua] ización del penfigoide por LEVER, estos son los crite

rios, suministrados por las técnicas de inmunofluorescencia d! 

recta e indirecta que solucionan en aquellos casos, los probl~ 

mas mas dif,ciles de resolver. 

La presencia de anticuerpos circulantes anti membrana

basal es constante en estados tardios de aquellos casos orden~ 

dos inicialmente en el cuadro de dermatitis herpetiforme 

(R.H. CORMANE y col., 1970}, J.F. HONEYMAN y col. 1972). Más-
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recientemente, H. YAOrTEA y S. l. KATZ (1976) han detectado IgA

circulantes anti-sustancia basal en dos casos (de seis observ'!_ 

ciones) de dermatitis herpetiforme de depósitos lineales y en

un caso (de 42 observaciones) ele dermatitis un depósito granu-

1 ar. 

Los depósitos de lgA sobre la membrana basal de biop-

sia de dermatitis herpetiforme no son siempre granulares, y 

pueden ufectar una disposici6n lineal. 

El criterio terapéutico, que es con el cuadro clfnico

el segundo elemento aportado por LEVER para diferenciar las 

dos afecciones, bastante a menudo falta. Las sulfonas y las -

sulfamidas no son siempre eficaces en la dermatttis herpetifor 

me; a veces, han tentdo un efecto muy benéfico, y no siempre -

acción sobre la dermatosis, aun cuando si acaso despues reac-

cionan a la corttcoterapia. rnversamente las sulfonas favora

blemente influyen en ciertos casos de penffgoides. 

Las deducciones que pueden ser sacadas del conjunto de 

o~servactones, actualmente estudiadas de manera analTtica, de

penden del valor respectivo que se atribuya a los diferentes -

criterios cllnicos, histol6gtcos, inmunológicos y terapéuticos 

que han sido sucesivamente establecidos, y luego admitir con -

mas o menos reserva. 
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En el grupo de dermatosis bu1osas, separadas del pénfj_ 

go por DUHRING y por BROCQ, dos tipos pueden ser esquemftica-

mente opuestos. 

Por una par.te, la dermatitis herpetiforme, con un cua

dro el inico, bastante particular, con los rlicroabcesos e11 las

papilas dérmicas, un desprendimiento buloso se hace por debajo 

de la membruna busal (a la ultraestructura), los depósitos gr~ 

nulares de IgA a nivel de la membrana basal (a la inmunofluo-

rescencia directa solamente de hecho la ausencia de anticuer-

pos circulantes), y en la mayor9a de los casos, un grupo HLABB, 

una enteropatía al gluten y una respuesta favorable al trata-~ 

miento con sulfona o sulfamida. 

Por otra parte, el penfigoide, que ademas de su sinto

rnatologia, las gruesas bulas con ataque a la mucosa oral, oca

cionalmente comparten un sitio mas alto en el lugar de despre! 

dimicnto dermoepidérmico (a la ultraestructural y, sobre el 

plan inmunológico, una banda de IgG sobre la membrana basal, -

tanto más en la inmunofluorescencia indirecta (_anticuerpos cir_ 

culantes) que directa, y que, además, no es habitualmente in-

fluenciada por la corticoterapia. 

Pero, existen las formas mixtas que, el foi.camente aso

cian las gruesas y pequeílas bulas, htstológicamepte tienen o -
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no microabcesos, inmunol6gicamente presenten los depósitos li

neales de lgA asociados o no a una banda de lgG, poseyendo o -

no anticuerpos circulantes anti sustancia basal, y que respon

den pronto a la sulfamida, o solamente a la corticoterapia. 

Varios autores, entre ellos HONEYMAN, hacen de estos -

casos intermedios las variedades atlpicas de penfigoide buloso. 

A otros les parece rn,1s prudente no formular conc"IL1siones dema

siado categóricas. Los nuevos criterios aportados pueden ser

los argumentos para mantener o no la individualidad del penfi

goide, o para creer eventualmente en otros grupos de dermato-

sis bulosas. 

FORMAS DE LA HIFANCIA. 

Las formas infantiles son raras, pero ellas dan lugar

ª las discusiones aun mas complejas que las del adulto en cua~ 

to al sitio nosológico que ellas ocupan. Despues de los 15 c~ 

sos publicados por J.J. BOWEN (1901-1905), CH. BERLIN, en 1952, 

llaman la atención sobre el carácter particular que revisten -

e.n los niños, la enfermedad de DUHRING: Principia a menudo 

bruscamente despues de una infecci6n aguda (angina), signos g! 

nerales, poco o nada de prurito, curación rápida raramente se

guida de recaídas ligeras. Otro carácter esta dado por el si

tio elegido por los elementos, la cintura y los muslos ("en cal 
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zón"). 

La individualización del penfigoide promueve la pregu~ 

ta de su existencia en la infancia. R. K!M y R.K. WINKELMANN -

(1961), analizando 22 casos de "dermatitis herpetiforme de la

infancia", reconocieron 18 casos al que ellos propusieron el -

nombre de "penfigoide buloso de la infancia". 

Es en 1970 que R.E. JORDON, S.F. BEAN, C,T. TRIFSHAU-

SEN y R,K. HINKELMANN aislan una tercera entidad: la dermati-

tis bulosa crónica benigna de la infancia. 

Un diagnóstico particular de estas formas bulosas in-

fantiles, fuera de las toxicodermias (bromides) y el impétigo, 

merece ser señalado, el del prurigo buloso donde ciertas bulas 

pueden ser voluminosas, y aparecer sobre piel sana, Pero es-

tas bulas de grandes tamanos hacen habitualmente parte de una

erupci ón a menudo profusa y flcilmente reconocible de prurigo

estrofuloso. La epidermolisis bulosa congénita y la acroderm~ 

titis enteropltica podr1an presentar excepcionalmente una con

fusión. 

La dermatiti.s herpetiforme de la infancia aparece en -

general entre 5 y 10 años. Mucho més raro que la forma de.l 

adulto, en reproducir el polimorfismo. Las lesiones predomi--
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nan sobre la cara de .ex te ns i6n de extremidades (codos, rodi- -

lla) y la región lumbosacra. El prurito es severo, casi cons

tan te. 

Esta enfermedad bulosa es igualmente similar a la del

adulto por sus car~cteres microscópicos (micro-abscesos de po-

1 imorfonucl eares en las papilas dérmicas, desprendimiento si-

tuado sobre la membrana basal a 1 a ul traestructura), por su 

comportamiento inmunológico (depósitos granulares de lgA y C3-

a nivel de la membrana basal), por la frecuencia de una entero 

patía al gluten y de grupos HLA-B8 y Dw3. 

La evolución de la afección no es continua, pero si es 

crónica y, en la ausencia de tratamiento, persiste a menudo en 

el adulto. La enfermedad responde, a 1 a terapéutica con sul fo 

na, o sulfamidas, a veces asociada a regimenes sin gluten. 

J. MALEVILLE y col. (1979) han descrito un caso con aspecto 

de eritema anular tipo COLCOTT-FOX. 

PENFIGOIDE CICATRIZAL. 

Penfigoide cicatrizal es otra variante de penfigoide.

Tiene dos tipos principales: el tipo mucocut•neo (penfigoide -

mucoso benigno o pénfigo ocular) y el tipo cutil'neo (Brunsting

Perry), Ambos es tan caracterizados por su curso crónico y ten 
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dencia cicatrizal. (11, !:i9, 99) 

PENFICOIDE CICATRIZAL TIPO MUCOCUTANEO. 

(Penfigoide benigno de mucosas, p!nfigo ocular). 

Es una entidad clínica e histol6gicamente b·ien defini-

da, caracteriza da por ampollas de las membranas mucosas, partj_ 

cularmente de la mucosa oral y conjuntiva. El compromiso de -

la piel ocur1'e en una tercera o cuarta parte de los casos. 

Afecta principalmente a personas de edad media y edad mas avan 

za da. 

Histopatológicamente, las ampollas son de formación 

subepidérmica. Utilizando técnicas de inmunofluorescencia, un 

nQmero de investigadores han encontrado que, en mas casos de -

penfigoide ciciltrizal, especímenes de piel, conjuntiva y muco-

sa oral, contienen en la zona de la membrana basal dep6sitos -

fijos in vivo de IgG y/o componentes del complemento. Estu- -

dios de inmunofl uorescencia indirecta han documentado la pre--

sencia, en unos pocos casos, tambien la presencia de anticuer-

pos circulantes contra la zona de la membrana basal. Los idl!n 

ttcos hallazgos dan crédito al concepto de que penfigoide cica 

trizal y penfigoide buloso están fntimamente relactonados. Es 

ta relación se hace al demostrar anticuerpos circulantes en al 

gunos pacientes con penfigoide cicatrizal .(U,56, 65, 72, 93,95, 99) 
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PENFIGOIDE CICATR!ZAL TIPO CUTAHEO. 

(Brunsting-Perry. Penfigoide crónico localizado). 

En contraste al penfigoide benigno de las mucosas este 

no afecta a las mucosas e inclusive ha sido considerado por a.!_ 

gunos autores como la contraparte cutanea del penfigoide beni¡ 

no de las mucosas del que aproximadamente un tercio de los ca

sos ademas de la afectación de las mucosas puede afectar tam-

bien la piel. Ademas de que histol6gicamente y por inmunofluo 

rescencia directa presenta la misma imagen. 

Oespues de la comuniaci6n original en 1957 por Bruns-

tin y Perry, un namero de casos similares han sido publicados, 

las grandes series comienzan por FOLDVARI y por Me VICAR y 

GRAHAM. 

El tipo Brunsting Perry de penfigoide cicatriza] esta

caracterizado por. vesfculas o ampollas tensas anicas o agrupa

das. generalmente sobre una base eritematosa, afectando princi

palmente áreas de piel de la cabeza y el cuello. Se pueden ver 

lesiones aberrantes y compromiso de membranas mucosas en raras 

ocasiones. La enfermedad es mas coma~ en personas de edad 

avanzada (sexta y séptima década) y lesiones individuales pue

den ser indistinguibles de aquellas tfpicas de penfigoide bulo 

so o cicatriza]. La lesión tiende a ser recidivante y pruri--
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ginosa y puede resultar una escara o una atrofia de las ~reas

afectadas. La respuesta al tratamiento no es satisfactoria en 

muchos casos. Cl inicarnente la condición puede ser distinguida 

de enfermedad dG Hailey-Hailey, erupción por drogas permanen-

tes, liquen plano buloso, lupus eritematoso buloso, as1 como -

tambien herpes simple recidivante. 

PERSON y cols, en base a un estudio de 9 pacientes, 

concluyeron que el penfigoide cr6nico localizado puede ser 

dividido en 2 tipos: Aquel con lesiones semejantes a placas 

cicatrizales que se presenta generalmente sobre la cabeza y el 

cuello, predominantemente en hombres y aquel con lesiones buloº 

sas localizadas que aparece en la parte inferior de las pier-

nas en mujeres. 

El exámen histológico revela una ampolla subepidérmica 

con un infiltrado inflamatorio mixto de linfocitos, leucocitos 

polimorfonucleares y eosinófilos. Se puede ver neoformación -

de vasos y cicatrización. Estos cambios son semejantes a los

de penfigoide buloso o cicatriza]. 

Los hallazgos de inmunofluorescencia han tenido contra 

versias. Esto puede estar relacionado con la selección de los 

sitios de biopsia, los mejores resultados se obtienen en la 

piel normal adyacente a la lesión. Es interesante notar que -
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los hallazgos positivos fueron solamente encontrados en aque-

llos pacientes con lesiones de cabeza, cuello y antebrazo pero 

no de las piernas. La inmunofluorescencia directa fue positi-

va para IgG y/o complemento. Raramente positiva para anticuer_ 

pos circulantes anti zona membrana basal. (11, 40, 53, 59, 99) 

PENFIGOIDE JUVENIL. 

Es reconocido como excepcional despues de que el cua-

dro de dermatitis bulosa crónica benigna de la infanc~a ha si-

do descrita, Segün las observaciones y publicaciones de 

S. JABLONSKA, T.P. CHORZELSKI y col. ( 1976), de J. P IAMPHONG-~ 

SANT y col. (1977), de ILL. PALTZ!K y T.A. LAUDE (1978). de 

J.W. ROBINSON y R.B. ODOM (1978); la erupci6n es idéntica a la 

del adulto, con mas frecuencia de lesiones oral es. Se encuen-

tran depósitos en IgG sobre la membrana basal y a veces los 

anticuerpos circulantes anti-membrana basal. La asociaci6n 

con enfermedades sistémicas ha señalado colitis ulcerativa 

(S.F. BEAN y col., (1970), lupus eritematoso (D.F. FINCHER y -

col., 1971), glomerulonefritis membranosa (N.B. ESTERLY y col., 

197 3). 

El penfigoide buloso es raro en la infancia; existen -

21 casos descritos en la literatura. Ataca igualmente niños-

y niñas. La edad de inicio se situa en la mayorfa a los 5 
años, y dos casos iniciaron a la edad de tres meses. 
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MANIFESTACIONES CLINICAS 

Clfnicamente el penfigoide buloso representa un amplio 

espectro de enfermedad activa que va de una erupción bulosa lo 

cal de remisión espontanea a una enfermedad generalizada recu

rrente debilitante. El prurito es un sfntoma de grado varia-

b 1 e ; al g un os p a c i en tes no l o pre sen tan ( lv. F . LE VER ) y en otros 

puede llegar a ser severo. B. ZILBERBERG lo encuentra sobre -

todo en las formas graves. Placas urticarianas o lesiones se

mejantes a eritema multiforme puede preceder o seguir a la far 

rnación de ampollas. La curación de las lesiones bulosas gene

ralmente ocurren fácilmente y sin cicat1·ización. Una variante" 

descrita por BRUNSTING, sin embargo, termina en cicatrización. 

La infección secundaria no es coman. 

El aspecto de la erupción se aproxima por ciertas ca-

racterísticas a las de pénfigo maligno, pero, por otros, repr~ 

duce los de la dermatitis herpetiforme. 

El principio esta frecuentemente marcado por la apari

ción, lo mil's a menudo sobre los miembros de placas urticaria-

nas o eczematiformes no específicas. Algunos casos aparecen -

alrededor de una alteración cutánea (alceras, cicatriz de que

madura). 
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Las bulas tensas, todas al menos en la fase inicial, -

seguidamente se transforman en flácidas; dominan el cuadro del 

penfigoide. Son de gran tamaño, miden de 10 a 30 mm. de diif

metro y más. Estan a veces reducidas a un pequeño namero de -

elementos en el curso de un mismo brote, son raramente solita

rias. Su contenido es inicialmente cetrino, transformandose a 

menudo purulento, aunque es raramente turbio al inicio, puede

ser hemorrágico. Por su localización subepidérmica, se rompen 

con menor facilidad que las del pénfigo y la erupción puede 

ser mis monomorfa, ya que no se observan las grandes zonas ero 

sivas y costrosas d~l pénfigo, ni el polimorfismo de la derma

titis herpetiforme. Las bulas del penfigoide reposan frecuen

temente sobre zonas eritematosas o eritemato-edematosas, que -

pueden presentar bordes serpiginosos o asientan en su perife-

ria, a veces sobre zonas de piel sana, como en el pénfigo, ya

desde el inicio dP la erupci6n, o bien en el curso de su evol~ 

ción. Pero en la mayoría de los casos, son constantes las mi~ 

mas lesiones eritematosas que en la dermatitis herpetiforme, -

con areola alrededor de la bulas, pueden entonces recordar el

aspecto en escarapela del eritema polimorfo, en grandes placas 

más o menos edematosas. La ruptura de las bulas es seguida de 

la formación de erosiones, costras de aspecto impetiginizado,

pero cuya configuración regular y redonda debe recordar una 

afección bul osa. 
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Las lesiones se inician habitualmente por las extremi

dades donde son mas numerosas a menudo se disponen en forma si 

métrica, ntacan igualmente al tronco. Las Jreas de predilec-

ción son la parte baja del abdomen, las ingles, la cara inter

na de los mu s1 os y 1 a cara anterior de los antebrazos. 

Es bastante frecuente ver, asociadas las grandes bulas 

"penfigoides", y las pequeñas bulas que pueden reproducir el -

aspecto tricofitoide de una dermatitis herpetiforme, justifi-

c a n do l a a pro x i ma c i 6 n e l f n i ca he eh a entre las dos en fer 111 edades. 

El signo de Nikolsky verdadero esta ausente. Sin em-J 

bargo, no es raro de provocar, por la presión un despegamiento 

de la·epidermis que se situa entre la epidermis y la dermis y

difiere asi' histol6gicamente del signo de Nikolski del pénfigo. 

El ataque de la mucosa oral es constante en una terce

ra parte de los pacientes, puede a veces como en el pénfigo, -

ser el sitio inicial de las lesiones. Sin embargo, las bulas

orales son en general poco numerosas y de pequeño tamaño, son

menos frágiles y menos facilmente de romper que las del pénfi

go, no tornan como en esta afección, el aspecto de grandes za-

nas erosivas muy dolorosas que dificultan la alimentación. 

Las otras membranas mucosas (faringe, es6fago, laringe, 
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vulva y ano) estan casi siempre Indemnes, el ataque conjuntl-

val es excepcional y no debe ser confundido con la dermatltis

bulosa muco-sinequiante y atrofiante (pénfigo ocular del ancla 

no). 

La incidencia del compromiso de las membranas mucosas

en el penfigoide buloso y su posible significado clfnico aun -

permanecen incierto. Se observ6 en mis de la mitad de los ca

sos de SNEDDOH y CHURClt. Su porcentaje fue escaso en las se-

rtes de ROOK y WADDINGTON (1953) y de SANDERS y NELSON, AHMED

y col s. seílalan una incidencia del 8%. Mis recientement~ PER

SON y ROGERS observan el compromiso de las mucosas en mds de ~ 

un tercio de los casos. (11, 22, 59, 70) 



34 

MANIFESTACIONES DE LABORATORIO --------

HALLAZGOS HISTOLOGICOS. 

La ampolla del penfigoide es de localización subepidé!:._ 

mica; sin ernbargo, si la lesi6n no es reciente, pueden observa!:_ 

se signos de regeneración epidérmica, de tal modo, que la ampQ 

lla es subepidérmica en el centro e intraepidérmica en la perj_ 

feria. La bula se inicia por microvacuolas inmediatamente 

por debajo de la capa basal; su mecanismo de for111uci611 es por

tensi6n del exudado que separa en bloque la epidermis, la cual, 

en una lesión reciente presenta dnicamente edema intercelular,· 

y en ocasiones, aplanamiento de las células que limitan la ca

vidad: En las bulas antiguas la epidermis puede ni'ostrar gra--

dos variables de necrosis. El contenido de la ampolla está 

constituido por fibrina, suero y algunas células epid~rmicas -

necróticas; el namero de células es variable, predominando los 

eosin6filos y escasos neutr6filos y linfocitos. La dermis co

rrespondiente al piso de la bula presenta un infiltrado de gr'!_ 

do variable; discreto, con escasos eos in6fi los y l ·jnfoci tos 

perivasculares, en los casos en que la ampolla asienta sobre -

pfel normal. Cuando la bula esta localizada en un lrea erite-

rnatosa, los cambios en la dermis son acentuados, observándose-

edema difuso y un denso infiltrado de eosin6filos, neutrófilos 

y linfocitos, de predominio perivascular, que se extiende a la 



35 

cavidad y a la región peribulosa. Los vasos estan dilatados y 

con ~ignos de vasculitis. Sin embargo, no obstante lo intenso 

de los cambios inflamatorios, no se observan rnicroabscesos en

el vértice de las papilas, signo histológico característico de 

dermatitis herpetiforme, segan PIERARD y WHIMSTER. Esta ima-

gen puede ser observada en las bulas recientes, que son multi

loculadas en su inicio; despues de 24 a 36 horas la ampolla es 

unilocular y pierde sus características diagnósticas; sin em-

bargo, la zona peribulosa puede mostrar los típicos rnicroabs-

cesos del v~rtice papilar. Las diferencias histológicas entre 

dermatitis herpetiforme y penfigoide se observan m~s bien en -

la zona periampollosa que en la misma ampolla. Si las papila~ 

es tan edematosas, separadas de la epidermis y con microabsce-

sos de eosinófilos y neutr6filos que comprimen la papila, pero 

que no penetran a la epidermis, el diagnóstico es de dermati-

tis herpetiformes. Por el contrario, si el infiltrado papilar 

es discreto y difuso, sin formación de microabscesos y los eo

sinófilos invaden las capas inferiores de la epidermis, el 

diagnóstico es de penfigoide. {59, 22, 70) 

E>tudios histológicos secuenciales en eritema pertle-

si anal y lesiones de piel de pacientes con penftgoide bu loso -

han mostrado cambios histológicos compatibles con un proceso -

activo de degranulación de mastocitos que ocurre en la dermis

superior. Tambien se detecta depósito de fibrina en toda la -
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dermis papilar y reticular de las lesiones de piel. 

Parece que la atracción de neutr6filos puede liberar -

proteasas las cuales en cambio pueden ser responsables de la -

hendidura de la unión dermoepidérmlca vista en los cortes de -

piel y en las lesiones de pdcientes con penfigofde buloso. (11, 

77, 69, 99) 
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Los estudios de inrnunofluorescencia han sido dentro 

del vasto uso una ayuda en el dingnósLico de enfermedades bul~ 

sas, se ha dicho que hay muchas v~riaciones en la morfologfa -

el fnica. Estos son en suma penfigoide cicíltrizal, la forma 

Brunsting-Perry de penfigoide cicíltrilal, y el herpes gestati~ 

nis. Estas variantes incluyen casos que son tan atfpicos que

solo un diagnóstico tentativo de penfigoidc se podrfa conside

rar. En contraste al 70S u SOS de anticuerpos detectables 

contra la zona membrana basal en penfigoide, la ocurrencia-

de anticuerpos circulantes contra la zona membrana basal es 

considerablemente menos frecuente en estos grupos de formas 

atfptcas indiferente del cuadro el ínico. El diagnóstico de ca 

sos atfptcos esta basado principíllmente en los estudios de in

munofluorescencia directa e histología. El cuadro clfnico pu~ 

de en algunos casos cambiar en el curso de la enfermedad; la -

aparición de grandes ampollas, tensas, podrfa proporcionar la

configuración del diagnóstico en un mínimo de casos. (11) 

En 1967 JORDON y col s, reporta ron 1 a presencia de anti 

cuerpos circulantes anti-zona membrana basal en el suero de p~ 

cientes con penfigoide buloso. Esos anticuerpos fueron detec

tados en el límite a lo largo de la uni6n dermoepidérmica o en 

la zona de la membrana basal de la piel perilesional por téc

nicas inmunofluorescencia directa, El ex~men de inmunofluores 
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sencia directa de la piel perilesional en pacientes con penfi

goide buloso también mostr6 componentes de ambas vfas del com

plemento clasica y alterna. Se sabe que los anticuerpos en 

penfigoide buloso de un gran namero de pacientes fijan el com

plemento in vitro. Estos hallazgos sugieren que in situ la ac 

tivación del complemento puede ser un importante paso en la 

patogénesis del penfigoide buloso. La respuesta inflamatoria

ª g u da vi s ta en 1 a s l e s 1 o ne s de p i e l puede res u lt a I' de l a l i be -

raci6n de factores quimiotácticos por neutrófilos y eosin6fi-

los. La activación del complemento y degranulacl6n de masto

citos puede ser el origen de algunos de estos factores quimio

tácticos. (69) 

INMUNOFLUORESCENCIA DIRECTA. 

En todos los casos activos de penfigoides, igual aque-

11 os en los cuales los anticuerpos contra la zona de la membra 

na basal no son detectados, el enlace in vivo de IgG y comple

mento es un hallazgo constante. Es poco frecuente hallar solo 

el complemento. La inmunofluorescencia directa hecha sobre 

una zona eritematosa peribulosa, revela depósitos de IgG que -

habitualmente se disponen en forma lineal a lo largo de la zo

na de la membrana basal. Algunos agregados de otras inmunoglQ_ 

gulinas se pueden también encontrar, por ejemplo: IgA, IgM, -

IgD e lgE. No obstante, el excl"men con el microscopio electró-
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nico, despL1es de la marcación con peroxidasa, los depósitos de 

inmunoglobulinas en el penfigoide ampollar se ubican exclusiva 

mente en el espacio entre las c~lulas basales y la l~mina ha-

sal (SCllAUMllURG-LEVER y cols.). Por lo general, el patrón de

inmunofluorescencia es homogénes y lineal en la zona membrana

basal particularmente en piel normal adyacente a las lesiones. 

Ocasionalmente, puede ser granular, irregular o estar ausente

en las lesiones. Fibrinógeno comúnmente esta presente. Un de

pósito lineal de complemento esta habitualmente asociado, se -

ha demostrado depósitos de Clr¡, C4, C3, C5 a nivel de la uni6n 

dermoepidérmica. Lo que sugiere la participación de la vía 

clásica. Dos componentes de la vía alterna, factor n y prope.!."_ 

din se han encontrado sobre la zona de membrana basal. (11, 22, 

59, 79) 

El fluido de las ampollas de las lesiones de penfigoi

de buloso ha mostrado contener valores bajos de complemento t~ 

tal, 1 o que sugiere una activación 1 ocal porque el complemento 

sérico es normal y componentes individuales (Cl a C7), contie

ne igualmente factores quimiotácticos para neutrófilos y eosi

nófilos, fragmentos de complemento, prostaglandina E2, y com-

plejos inmunes. Estudios recientes seílalan que el fluido de -

las ampollas de pacientes con penfigoide buloso contiene valo

res elevados de histamina, IgE, asf como sustancias semejantes 

como el activador prekaltcreina, factor de Hageman, TAME-este-
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rasa sustancias activas. (24, 28, 69, 77) 

INMUNOFLUORESCENCIA INDIRECTA. 

Los anticuerpos circulantes contra la zona de la mem-

brana basal, que se encuentran en el 70% a 80% de casos de pe~ 

figoide buloso, son raramente detectados en el suero de perso

nas con penfigoide cicatrizal. Estos anticuerpos séricos es-

tan ligados in vitro a la zona basal de la piel o membrana mu

cosa normales, de manera que en el penfigoide ampollar, como -

en el pénfigo, los anticuerpos están unidos al sitio donde se

forma la ampolla (JORDON y cols. 1967). tlo obstante, en con--" 

traste con el pénfigo, en el pe11figoide ampollar no existe una 

buena correlación entre el tftulo de anticuerpos en el suero y 

la gravedad de la enfermedad (CHRISTOPHERS y cols., SAMS y J03_ 

DON}. Recientemente se ha sugerido, que la asociaci6n de en-

fermedades mJlignas y el compromiso de las mucosas ocurren con 

mis frecuencia en pactentes con penfigoide ampolloso que tie-

nen 1nmunofluorescencia negativa. (42). Los anticuerpos circu 

lantes cuando estan presentes, s1empre pertenecen a la clase -

IgG. Alrededor del 30% de los pacientes con lesiones activas, 

no se demuestran anticuerpos circulantes (ENG y MONCAOA). (7,-

58. 59) 

Los autoanticuerpos en el penfigoide poseen la capaci-



41 

dad de fijar el complemento. Estos hallazgos sugieren que los 

anticuerpos se un frían a un an t fgcno de la membrana basal y a~ 

tivarian el complemento con la consecuente liberación de facto 

res quimiotncticos para neutr6filos y eosin6filos y liberaci6n 

de enzimus proteoliticas. Es importante mencionar que los 

autoanticuerpos del penflgoide ampollar son heterogeneos ya 

que no todas las in111unoglobulinas que se unen a la uni6n dermo 

epidérmica activan el co111plemcnto. Aquellas inn!llnogl obul inas

que fijan el co111ple111~nto tienen capacidad patogénica. (28, 52) 

El antígeno del penfl goide es una proteina normal de -

la membrana basal de la epidermis y probablemente juega un pa: 

pe] importante en la estructura y función de la epidermis. Es 

stntetizado por los queratinocitos y no por los fibroblastos.

Este antígeno se ha localizado por microscopia inmunoelectróni 

ca a la zona de la lámina lucida. (83) 

Observaciones recientes llaman la atención sobre los -

niveles significativamente elevados de IgE en el suero de apr~ 

xi'madamente el 70i~ de pacientes con penfi'goide ampol 1 oso. Más 

aun, se ha encontrado una relación significativa entre los ni

veles de IgE y la ausencia de sfntomas en pactentes femeninos

con penfigoide ampolloso pero no en hombres con esta enferme-

dad. Varias características del penfigoide ampollase por ejem-

ple el eritema urticariano y la eosinofilia, pueden apuntar 
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hacia el posible papel de un mecanismo mediado por IgE en el -

proceso inflamatorio. {65, 27) 

No obstante el da~o inmunológico se piensa que ocurre

debido a la activaci611 del sistema del complemento siguiendo -

el enlace de autoanticuerpos "penfigoide buloso" a la zona de

la membrana basal, es posible que los autoanticuerpos "pcnfi-

goide buloso" pueuilll cr1Jli1r el enlace de los antígenos ue su-

perficie de las células basales y activar enzimas proteolfti-

cas, han demostrado en otros sistemas celulares y especialmen

te con el pénfigo. Las proteasas epidérmicas pueden hac~r 

activar el sistema del co111ple1:1ento con la subsecuente deg1·anu-· 

laci6n de mastocitos, migración de eosinófilos y neutr6filos y 

liberación de otros mediadores inflamatorios. (69) 

Otros de los hallazgos que se mencionan en el penfigoi_ 

de ampollar es la eosinofil ia en sangre peri ft'!rica la cual va

rio del 5% al 43% en 14 de 28 pacientes estudiados (50%). En

contrar eosinofilia ha sido tradicionalmente ligada a reaccio

nes alérgicas, infestaciones parasitarias, reacciones a drogas, 

enfermedades autoinmunes y neoplasias, nunca se habia menciona 

do al penfigoide como una posible causa de eosinofilia perifé

rica. Una eosinofi l ia del 5% o más se considera anormal. Se

conoce que los eosinófilos juegan un papel importante en al gu

nas enfermedades y que ellos pueden comportarse como c~lulas -
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asesinas para parásitos, son capaces de fagocitar complejos 

ant,genos anticuerpos, pueden unirse a membranas a través de -

los receptores FC o C3 y pueden danar tejidos humanos normales 

sensibilizados por la lgG. (15) 



HALLAZGOS EN LAS VARIANTES DE PENFIGOIDE. 

Manifestaciones Clfnicas 

Penfigoide Buloso 

l. Penfigoide bulo Generalizado, bulas tensus 
so generaliza do. sobre cua 1 quier área de -

piel; membrunas mucosas -
pueden estar comprometidas. 

2. Penfigoide Bulo Bulas grandes, tensas loca 
so localizado.- ]izadas sobre extremid,1des

o piel cabelluda. 

3. Penfigoide pol_j_ 
mórfico. 

4. Penfigoide 
vegetante. 

5. Penfigoide No
dul ari s. 

6. Penfigoide Ve
sicular. 

Generalizado, erupción po-
1 imórfica, prurftica, con
pápulas, vesículas y ampo
llas pequeñas sobre una -
base eritematosa sobre la
superficie de extensión de 
las extremidades, espalda, 
nalgas. 

Generalizado, descamación, 
costas y vegetaciones ve-
rrugosas sobre ~reas inter 
trigihosas, piel cabelluda, 
cara y manos. 

Generalizado, hipertrofia, 
hiperqueratosis, cicatriza 
ci6n, erupción predominan:
te en piel cabelluda, es-
plada, y extremidades. 

Diseminado, ampollas peque 
ñas con tendencia a agru-=
parse, no tiene predilec-
ci6n por áreas especfficas. 

Hi stol ogia Inmunofluores Indirecta Curso Clínico. 

Ampolla sube
pidérmica. 

Ampolla sube
pid(!rmica. 

Ampolla sube
pidérmi ca. 

Hiperplasia 

cene ia Directa. 

lgG lineal, C3 a 
1 o 1 argo de la -
zona de 1 a mem-
brana basal epi
dénnica ( EBMZJ. 

lqG lineal, C3 a 
lo largo de 
El3MZ. 

IgG lineal o lgA 
a lo largo EBMZ. 

lgM lineal, IgG 
pseudoepiteli2_ a lo largo EBMZ. 
ma toso con bu -
la subepidérmj_ 
ca, 

Hiperqueratosis IgM lineal a lo 
marcada acanto 
sis y cicatri:-

largo EBMZ. 

zaci ón; puede-
haber ampo 11 a -
subepidérmica. 

/\mpol la subepi I gG l i nea 1 a l o 
dérmica. -· largo de EBMZ, 

lgG 

lgG 

!gG o 
¡ gA 

IgG 
(a1tos-
títulos} 

IgG 
(altos-
títulos} 

lgG 

Remisiones peri6dicas 
y exacerbaciones. 

Remisiones peri6dicas 
y exacerbaciones. 

Remisiones periódicas 
y exacerbaciones; pu~ 
de mas frecuentemente 
responder a la tera -
pia con sulfona o sul 
fapi ridina. 

Cr6nico. 

Cr6n ico. 

Cr6nico, 



HALLAZGOS EN LAS VARIANTES DE PENFJGOIDE. 

Penfigoide Cicatrizal 

l. Tipo Mue ocu táne o 
(Penfigoide beni~ 
no de mucosas, p~ 
figo ocular). -

2. Tipo Cutáneo. 
(Brunsting-Perry). 

Manifestaciones Clínicas 

Cr6nico cicatrización bu 
las en membranas mucosas-; 
lesiones cutcfneas ocasio 
na les. 

Localizado recidivante -
producción de ampollas ca 
be za, cue 11 o, tórax supe:
rior, o espalda con atro
fia cicatrizaci 6n. 

Histología 

Ampolla Sube
p idérmi ca. 

Ampolla sube-
pidérmica. 

Jnmunofluores Indirecta Curso Clfnico 
sencia Di recta 

IgG lineal a 
lo largo 
EMBZ. 

JgG l i.nea l 
a lo largo 
EMBZ. 

JgG o JgM 
(requiere
un sistema 
altamente
sensi t ivo-
o sustrato 
específico). 

Usualmente 
negaHva. 

Crónico 

Crónico. 
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O I AG 110 S T I C O -------

El eximen histológico de rutina de una bula revela una 

ampolla subepidérmica. La detección de anticuerpos "penfigoide 

anti-zona membrana basal", sin embar~10, es importante en la 

evaluación de pacientes con penfiqoide buloso. Es de especial 

valor en lil evaluación de pacientes con lesiones atípicas. La 

inmunofluorescencia directa de piel perilesional usualmente 

mostraría depósito lineal de !9G y C3 a lo largo de la zona de 

la membrana basal. Es importante recordar que las biopsias 

de piel perilesional pueden mostrar solamente un depósito li-

neal de C3 a lo largo de la zona de lil membrana basal en la 

aparente ausencia de depósito de lgG. El ex6men del suero por 

tficnicas de inmunofluorescencia indirecta demuestra anticuer--

pos circulantes penfigoide buloso en cerca del 90% de pacten-

tes. Los títulos individuales, sin embargo, no muestran corre 

laci6n con la actividad o extensión de la enfermedad, 

Los anticuerpos anti-zona membrana basal encontrados -

en penffgoide buloso son altamente específicos. La presencia-

de anticuerpos "anti-zona membrana basal" en ausencia de penf! 

goide buloso es raro. El penfigoide buloso puede ser confundí 

do clínica e histológicamente con otras erupciones vesfculobu

losas, por ejemplo: eritema multiforme, dermatitis herpetifor-

me, y herpes gestationis. Los estudios de inmunofluorescencia 
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descritos en términos qenerales, sin embargo, f~cilmente re- -

suelven esos problemas diagnósticos. 

La conjunción concordante de criterios clfnicos, histQ 

lógicos e inmunológicos, l1echo el aniilisis esquemc!tico, perini

te fiicilmente identificar al penfigoide. (11, 22) 
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EVOLUCION -----

El penffgoide buloso es uníl enfermedad crónica, gene--

ralmente benigna, aurnlin1itada, ílr' evolución variable. Al'.)u--

nos casos experimentan remisi6n espontanea, mientras otros pe~ 

s i s te n por 111 e se s o a ií os e o n r r 11; i s i o n e s y ex a e e r b a e i o n •; s , J me -

nudo subintrante,., q·"' v¡¡ a durar de tres anos hasta toda la -

vida, con alteración dr;l c:.t;1do ~1enc~-ul en ldS pPrsonas mayo--

res. Las recidivas o i·ccJidas son infrecqentes y no sr. corre-

lacionan con la severid,1cl dp la enfermedad como se ve en ld 

presentación iniciiil o su duroción. La mortalidad se observa-

en personas de edad avanzada y, en general, por debi1 iciad, .: 

bronconeumonfa o enfermcdoues independientt~s del penfigoide, -

el cual, con pocas excepciones, no es por sí mismo un padeci--

miento mortal. Antes del tratamiento con corticoesteroides 

las cifras de mortalidad eran variables alrededor de un 30%, -

De los 20 pacientes reportados por BRENNAN y MOIHGOMERY, 5 (25%) 

murteron por causas ajenas al padecimiento ROOK y MADDINGTON -

observaron una mortalidad de 32% y sefialan que en algunos ca--

sos el penfigoide parece ser contribuyente, pero no la causa -

principal de la muerte. En la se1-ie de SNEDDON y CHURCH la 

mortalidad fue de 64%. En los 33 pacientes de LEVER, el pade-

cimiento contribuyo a la muerte en el 24% y el 33% murió por -

causas ajenas al mismo. A partir del tratamiento con cortico

esteroides, las cifras de mortalidad han disminuido, FRAKKEN y 
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WOEROEMAN reportaron el 16% de mortalidad en 19 pacientes, 11-

de los cuales recibieron corticoesteroides. En la serie de 

STEi/ENSOI/ de 68 pacientes, 2 murieron por co111pl icaciones del -

traLamiento (úlcera duodenal perforada y bronconeumunfa) y 12-

por causas no relacionadas con la enfermedad o el tratamiento. 

Cn el presente solo unos pocos pacientes mueren de penfigoide

buloso y la terapia satisfactoria induce rernisiones clfnicas y 

serológicas prolongudas. Las complicaciones por la terapia de 

esteroide e inmunosupresores, sin embargo, son siempre un pro

blema clfnico potencial. La morbilidad y la mortalidad en pe!:!_ 

figoide buloso estan indudablemente directa e indirectamente re 

lacionadas con el uso de estos agentes terap~uticos. (22, 70) • 
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DIAGNOSTICO DIFERENCIAL 
~-···---···--

Se discuten las formas fronterizas, las dificultades -

de ciertos c~sos, para diferenciar de Id dermatitis herpetifo~ 

11.e, la distinción de penfiyo1dc y pénfigo vulgar, as! como la-

distinción del e1·itema poli1norf0, y el hc!rpes ge:,tationis. 

La diferenciación cltnica entre el pénfigo y el penfi-

goide es posible en la lllilJOr'ia de los casos. El penfigoide di_ 

fiere del pénfic¡o vulyar en sus aspectos clínico e histolóyico, 

evolución, pronóstico y respuesta al t1·atamiento. Es muc'ho 

más facil d~ confirmar por los exJme11es histológico y por el -· 

citodiagnóstico. 

El herpes gestationis requtere sobre todo de un diag-

nóstico nosológico. 

En lo que respecta a la diferenciación entre dermatt--

tis herpetiforme y penfigoide, el diagnóstico histológico pue

de ser difícil y, en oca,iones imposible. Aun cuando la mayo

ria de los dermatologos aceptan la separación del penftgoide 

del cuadro de la dermatitis DUHRING-BROCQ, otros opinan que 

no existe base histopatol6gica que apoye la autonomfa del pen

figoide (LAPIERE). La presencia de microabscesos en el vérti

ce papilar es el signo histol69ico diferencial m6s importante, 
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caracterlstico de dcrmutitis herpctiforme, segGn PIERARD y 

cols. Sin embargo ha sido también ocasfonalmente observudo en 

casos de penfigoide. ~egdn LEVER, no es un signo absoluto de

diferenciación entre esc,1s dos dermatosis, aun cuand1J la pre .. -

sencia de microab~cesos papilares es un signo muy sugestivo de 

dermatitis herpetifor·111e, ya qur' es un halL1z90 co11111n en lils bu 

lus recientes de cstr. rar!'!C i111ie11to y en cumbio, excepcional en 

1 a s 1 e s i o ne s d l' pe n f i 'Jo id e . TO L M A 11 se 11 u 1 a 1 D s s i e¡ u i r• JI tr" ~; e 1· i -· 

tcrios para el diagnóstico de de1·111atitis herretiforme; "Precio .. 

minio en adultos sanos, <:usencia de ·lesiones en mucosas y res

ruesta a la s11lfapiridiJ1d". En opinión de varios autores, la

falta de respuesta a la sulfapiridina o sulfona debe despertar 

duda acPrca tfol dia9nóstico de dermatitis herpetiforrne, 

e·¡ eritema polimorfo buloso puede ser considerado den

tro de 111s for111as de bulas del penfigoide, esta rodeado de una 

areola eritematosa dibujando una escarapela. La diferencia- -

ción puede ser difíci"l en algunos casos, ya que las lesiones -

son semejantes; la evoluci6n aguda del eritema polimorfo, en -

contrapo~·ición con la r.voluci6n cr6nica del penfigoide consti

tuye la caracteristica diferencial mis importante. El eritema 

polimorfo suele presentar una vascul itis mc1s severa y mayor 

grado de tlf·crosis; el infi Jtraclo dérmico es de tipo predomina!:!_ 

temente linf0citario y en las zonas peribulosas es frecuente -

observar espongiosis, infiltrados de linfocitos y vesículas in 
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traepid~rmicas. Es sin embargo raro que el conjunto de la 

erupción pueda hacer vacilar entre estas dos afecciones cuyos

caracteres histológicos y evolutivos, de todos modos son dife

rentes. 

Las iodides, bromides y otras t6xicodermias bulosas r! 

producen a veces un cuadro clfnico absolutamente id~ntico al -

del penfigoide y el diagnóstico diferencial es un tanto más di 

ffcil en los enfermos que padecen penfigoide, que en los que -

presentan una dermatitis herpetiforme, sensibles al yodo y al

bromo. El voldmen importante de las bulas, y sobre todo la 

presencia frecuente de erosiones labio bucales aproximan más -

estas tóxicodermias al penfigoide que a la dermatitis herpeti

forme. 

El impétigo puede ser una causa de errores, ya sea que 

se trate de un impétigo generalizado de grandes bulas, o que -

la erupct6n del penfigoide se componga de costras impetiginiz! 

das. Se debe siempre estar alerta ante la presencia de un su

puesto impétigo generalizado recidivante en un adulto. La 

ex{stencia de bulos o erosiones sobre la mucosa oral rechazan. 

en la práctica el diagnóstico de impétigo. La estructura his

tológica es totalmente diferente. 

Las bulas de los diabéticos (O,W. KRAMER, 1930) es una 
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dermatosis rara, que se manifiesta en los diabéticos a menudo

atacados de neurop<lt1a. Las bulas.habitualmente voluminosas y 

múltiples, asientan electivamente cn pies y piernas, con una -

tendencia a ser bilaterales. Se rompen fc1cilrnente y curan rá

pidamente. Estas bulas son tanto subepidérrnicas, cordo intrae

pidérrnicas sin acantolisis, con signos frecuentes de mic1·oan-

geitis diabética (A. DUPl\E y cols. 1973; Mme. ANDRIEU-PFAHL y

cols., 1976). 

En ciertos casos, se podr,a discutir el diagnóstico de 

ectodermosis pluriorificial de FIESSINGER-REUNOU, de der~ati-

tis bulosa mucosinequiante y atrofiante, de hidroa vaccinifor~ 

me y de porfiria cutSnea, de pénfigo cr6nico benigno famil(ar

de GOUGEROT HAILEY, o de cpidermol is is bulosa cong1!Jnita. (22,-

26, 59, 70). 
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Enfermedades de patogénesis autoinmune ocurren con 

gran frecue•1C i a en puc i en es con una historia previa de otra -

enfermedad autoinrnune. En 111uchos casos de enfermed¡¡des autoin 

mulles r,;úl tiples no hay posi bi l i dadr!S de cons ti tui r un sfndrome. 

El penfi r¡o i dt' bu loso r. st.i a lllf'llUdo <lSOC i ado a otros signos de

" a u to in mu 11 ·¡ dad " . ( ¡;u ) 

L.is e11frr111et!¡;rfos J,, scritas que se presentan con penfi-

goide buloso son artritis rcumatoide, (34) lupus eritematoso, 

(86, 87, 19), an2mia perniciosa, cirrosis biliar primaria, po-. 

limiositis, polin1ialyia l't·umática, diabetes mellitus (.20), co

litis.ulcerativa, pénfigo vulgar, dermatitis herpetiforme, li

quen plano, vitiligo, alopecia areata, y psoriasis, Una des-

cripción reciente añade tiroiditis de Hashimoto a la lista 

(16). Estos casos indirectamente sustentan la teoria de una -

patogénesis autoinmune del penfigoide ampoll oso (_1), Muchos -

casos desuitos hun vinculado pénfigo a miastenia gravis y ti

noma. Sin embargo la revisión de la literatura señala un caso 

de penfigo1dc buloso asociado con miastenia gravis y timoma, -

JAMES, M.W. describe un caso en quien las tres enfermedades es 

tuvieron presentes. ( 44, 46, 55) 

El penfigoide ampolloso tambien se ha observado en un-
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paciente con Factor V lnhibidor activado, enfermedad de supue~ 

ta etiologfa autoinmune; asf como tambien con hipertiroidismo

Y sarcoma de l<aposi. 

El penfigoidc ampolloso se ha encontrado en diferentes 

tipos de malignidades. (1, d8, 5). Por consiguiente, AHMED y

col s. pensaron ~uc se tratara Je un marcador cutil'neo de malig

nidades intrrnJs. Varios autores han investigado la asocia- -

c. ión entre penfigoide bul oso y mal ignidarl (más carcinomas y 

raramente linfomas). Según dive1'sas estadfsticas (LIRN y cols. 

AHMED y cols., STONE y SCHPOEHR) esta asociación es notable -

( 11 ) . 

Otras series mil's grandes sugieren que la relación es -

coincidencia o meramente fortuita. La frecuencia de maligni-

dad no parece ser m'1s alta que en la población en general. La

asociaci6n de penfigoide ampolloso y neoplasias sigue siendo -

un problema de controversia y debate. Sin embargo los subgru

pos con pruebas de inmunofluorescencia negativa tienen una 

inexplicable frecuencia mlis alta de malignidad que los subgru

pos con pruebas de inmunofluorescencia positiva. (1, 11, 42, -

94. 80). 
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rnATAM!ENTO --------·-

La terapfa µuede ser ajustada al paciente indivirlual--

mente las erupciones locales puedc:11 responder al uso de venda-

jes hGmedos y esteroides t6picos. Una erupción diseminada de-

penfi~oide hulo_;o es una indicaci6n parc1 terapia sist~mica con 

estt?roides y l;ospfi,1lilació11. Las dosio de esteroides pueden 

se1· adaptadas a ratlc1 p,1ci•~nte. En genera 1, dosis eqLiiva lentes 

de prednisona que van de GO m9. a 80 rng/dia estan indicadas, -

tan pronto como la erupción vesicular muestra estar bajo con--

trol y los títulos de dnticuerpos son mínimos a 2 tubos en di-

lución con descenso en los títulos (ej. J/80 a 1/20) los este-· 

ro ides pueden ser lentamente disminuidos {ej. 2 .5 mg cada dos

semanas ). Esto puede tomar varios meses. Sobre la no apari-

ci6n en el suero e in vivo de anticuerpo!; en el l fmite de la -

zona de la membrana basal la terapia puede ser sucesivamente -

descontinuada en una gran proporción de pacientes con penfigo! 

de buloso. La inmensa mayoria han permanecido en prolongada -

remisión clínica y serológica. (69) 

Las complicaciones por los esteroides continua siendo-

un problema clínico significativo. Por lo que se han usado 

agentes inmunosupresores para reducir los esteroides en combi

nación con esteroides sistémicos. Estas drogas parecen tener-

un efecto ahorrador esteroideo que permite que bajas dosis de-
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esteroides sean usadas. Azatioprine, metotrexate, y ciclofos

famida son las drogas inmunosu~resoras mas comanmente prescri

tas. Los agentes fnmunosupresores usados, sin embargo, puede

ser uno con el cual el médico esta familiarizado. Es esencial 

un completo entendimiento del potencial de los efectos secunda 

rios. 

La eritromicina puede ser usada como un suplemento o -

alternativa en el tratamiento de penfigoide buloso, administr! 

da con un esteroide de sistémico, puede permitir bajar las do

sis de esteroides. 

El mecanismo de acción antitnflamatorta de la eritromi 

ctna en penfigoide buloso, puede en parte ser un hecho de inhi 

bición de la quimiotaxis de neutr6filos y eostnófilos, o ambos 

{ 27' 81). 

En el tratamiento del penfigoide ctcatrizal se ha sc-

leccionado dapsone agente antiinflamatorio como una alternati

va porque ha proporcionado control de un grupo de pacientes 

con penfigoide buloso con compromtso de la mucosa oral, (74) 

El recambio de plasma en el menejo de pactentes con 

penfigoide buloso permite un sustancial ahorro de corticoeste~ 

roldes en el tratamiento. (75) 
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MATERIAL Y METODOS 

1.- ESTADISTICA. 

Del laboratorio de Histopatologia del Centro Dermatol~ 

gico rascua, se revisaron los estudios histol6gicos realizados 

en el lapso comprendido entre Enero de 1974 a Diciembre de 

1984. De estos >iguicntes cuadros se puede apreciar la frr.- -

cuencia por sexo y edad. 

PENFIGO!DE 

C.D. P. 1974-1984 

FRECUENCIA POR SEXO: 

AÑO FEMENINO MASCULINO 

1974 o 1 
1975 1 o 
1976 o 1 
1977 1 1 
1978 1 o 
1979 1 1 
1980 o 2 
1981 3 o 
1982 o 1 
1983 1 2 
1984 1 2 

TOTAL 9 11 

Fuente: Archivos de Histopatología del C,D.P. 
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F RE cu E 11 c I A p OR EDAD 

AÑO FEMEfl!NO MASCULINO 

1974 60 años 
1975 55 años 
1976 65 años 
1977 66 afios 89 años 
1978 76 años 
1979 87 años 69 años 
1980 63 años 

80 años 
1981 61 años 

62 años 
69 años 

1982 80 años 
1983 66 años 76 años 

100 años 
1984 65 años 82 año~ 

88 años 

Fuente: Archivos de Histopatologfa del C.D.P. 

El Centro Dermatol6gico Pascua recibe un promedio de -

30,000 pacientes de primera vez anualmente; en los 10 años re

vtsados acudieron aproximadamente 300.000 pacientes a los cua

les a 20 se les hizo el diagnóstico de Penfigoide 1 o cual equj_ 

valdría al 0.006% de los casos vistos en el C.D.P. en los 11lti 

mas 10 años. 
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2.- MATERIAL Y METODOS. 

Se estudiaron 5 casos de la consulta externa del Cen-

tro Dermatol6gico Pascua con Penfigoide. Todos ellos con diai 

nóstfco de Penfigoide Buloso; 3 de sexo femenino y 2 de mascu-

1 i'no; con edad promedio de73 años. 

A todos se les elaboró: Historia Dermatológica, Histo

ria Cl 1nica General, exá111enes de 1 aboratorio (Biometria hemáti 

ca, Química sanguinea, Exámen General de Orina), estudios de -

inmunofluorescencia directa e indirecta, Rayos X de t6ra~, 

biopsi.a de piel. 

3.- CONTROL. 

Todos los enfermos han tenido control de signos vita-

les cada semana; exámenes de laboratorio cada 2 o 3 semanas; -

inmunofluorescencia indirecta cada 2 o 3 meses. 

4.- MANEJO. 

1.- Medicamentos locales: 

a.- Baños o fomentos con sulfato de cobre al 1/1000 o

agua de vegeto. 



b.- Polvos secantes: 6xido de zinc y talco a partes 

iguales. 
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c.- Antisépticos orales en los casos que lo requieren. 

iI.- Medicamentos Sistémicos: 

l.- Prednisona con dosis de 60 a 100 mgs. de inicio 

que se baja paulatinamente en función de la evolu

ci6n inmunoclfnica de los enfermos. 

2. - Diuréticos. 

3.- Cloruro de Potasio. 

4. - Anti§cidos. 

5.- Hierro por via oral en casos que necesiten. 

6.- Antibi6ticos de amplio espectro en los pacientes -

que requieran. 

III.- Dieta: 

Rica en proteínas, pobre en sal y grasa e hidratos de

carbono. 

5.- TECNICAS DE INMUNOFLUORESCENCIA: 

I.- Inmunofluorescencia directa. 
II.- Inmunofluorescencia indirecta, 
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2.- ESTUDIO DE 5 CASOS DE PENFrGOIDE. 

CASO No. 1 

O.M.N., masculino de 100 años de edad, soltero, sin ocupación, 

originario y residente de Hidalgo, acudi6 al C.D.P. el 17 de -

Junio de 1983. 

ESTUDIO DERMATOLOGICO 

Dermatosis diseminada a cabeza, tronco y extremidades

superiores e inferiores. De cabeza afecta ptel cabelluda; tro!!_ 

co por todas sus caras; cara posterior de brazos y antebrazos, 

cara anterointerna de muslos y piernas. Bilateral ··Asimétrica. 

Dermatosis constituida por grandes exulceraciones que

van de 3 a 20 cms. de diámetro, costras melicéricosanguineas y 

ampollas de 0.5 a 4 cms. de diámetro, tensas, la mayoría de CO!!_ 

tentdo hemorrágico y algunas de contenido seroso, algunas con

eritema a su alrededor. Nikolsky positivo. Evolución crónica -

No pruriginosa. 
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INTERROGATORIO_. 

Inici6 su padecimiento 2 meses antes de su consulta; -

con vesiculJs y ampollas en las rodfllas y piernas que luego 

se diseminaron. No recibió tratamiento, 

DIAGNOSTICO PRESUNTIVO. 

p¿nftgo Vulgar vs Penftgoide, 

ESTUDIO MEDIO GENERAL. 

ANTECEDENTES. 

Propios de la infancia: Negativo 

HEREDOFAMILIARES: Tia falleci6 de cardiopatfa. 

PERSONALES NO PATOLOGICOS: 

Alimentaci6n deficiente en calidad y cantidad. 

Habitaci6n en malas condiciones. 

INTERROGATORIO POR APARATOS Y SISTEMAS: 

APARATO DIGESTlVO: Disfagia. 
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APARATO RESPIRATORIO: Disnea de mediano esfuerzo, tos y-

expectoraci6n blanquecina. 

APARATO GENITO URINARIO: Disuria. 

SISTEMA NERVIOSO: Negativo. 

APARATO LOCOMOTOR: Negativo. 

Pacientes del sexo masculino con edad aparente igual a 

la cronológica; con cardiopatía ateroesclerotica, (angioescle

rosi s) compensada. 

EXAMENES DE LABORATORIO Y GABINETE: 

Biometría hemiHica: poliglobulia, leucocitosis, V.S.G. 

acelerada. Química sanguinea: Urea 79 mgs.%. Acido urico 

10 mgs. % • 

Exámen general de orina: Amarillo oscuro, pH: 8. Sedi

mento: abundante. Hemoglobina: huellas. Leucocitos: incontan--

bles. Hematíes: 2 a 3 por campo. Abundantes bacterias, 

Radiografías de Tórax: Prominencia del bot6n aórtico y 

cono pulmonar. 
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ESTUDIO HISTOPATOLOG!CO. 

La preparación muestra varias ampollas subepid6rmicas

que contienen fibrina y numerosos eosin6filos y linfocitos. El 

piso de las ampollas está constituido por la dermis papilar en 

donde hay vasos dilatados rodeados por linfocitos y numerosos

eosinófilos. Las papilas que rodean a las ampollos no mues- -

tran infiltrados. En el resto del corte no hay alteraciones. 

INMUNOFLUORESCENCIA DIRECTA. 

Se proces6 la biopsia incubi!ndose con anti IgG. Al m,:h 

croscopio se observó fluorescencia específica a nivel de la 

unión. derrnoepidérmfca con 3 cruces de intensidad, así mismo se 

observ6 en otro sitio desprendimiento de la epidermis. 

INMUNOFLUORESCENCIA INDIRECTA. 

Depósitos de IgG en los espacios intercelulares de la

epidermis del sustrato con piel humana en una dilución de 1:10 

y 1:20 más discreto. 

DIAGNOSTICO INTEGRAL. 

Penfigoide. 
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MANEJO Y CONTR_Q_I:_. 

Se indica al paciente a su llegada Prednisona 100 mgs. 

al día. Quince días despues se bajó a la dosis de 80 mgs. de -

Prednisona al día por mejoría. 

Mes y medio después presentó cuadro diarreico con de

posiciones sanguinolentas. Se le indic6 Lomotil, Metronidazol, 

Ampici'lina, después de lo cual present6 mal estado general 

acompanado de un cuadro cardiopulmonar compatible con una Car

diopatía Ateroescler6tica (Angioesclerosis) compensada con au

mento del automatismo supraventricular con hipokalernfa la cual" 

fue tratada con Potasio y Quinidina. Tambien presentó infec-

c.i'ón de vías urinarias bajas la cual se trató c.on Acido Nalidf 

xico. 

Cada mes se indicaron exé'imenes de laboratori.o. Para -

combatir el efecto secundario de los cortfcoesterofdes se indi 

có potasio, furosemide, una dieta htposódica, El paciente en

términos generales evolucionó hacia la mejorfa. Hasta Octu-

bre de 1983 estuvo con 10 mgs. de Predntsona. 
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CASO No. 2 

A.O.B., femenino de 60 años de edad, viuda, ocupación hogar.

Originaria del D.F., residente en el Edo. de M~xico, acudi6 al 

C.D.P. el 31 de Agosto de 1983. 

ESTUDIO DERMATOLOGICO ------·-·-------

TOPOGRAFIA: 

Dermatosis diseminada a cabeza, tronco y extremidades; 

afecta piel cabelluda, regiones pre y retroariculares, cuello-

y tronco por todas sus caras, dorso de manos, munecas, codos,-

caras internas y externas de muslos y gluteos. 

MORFOLOGIA: 

Dermatosis constituida por ampollas flfccidas del a 4 

cms. de diámetro de contenido seroso, algunas con eritema a su 

alrededdr además exulceraciones y costras sanguineas mGltiples. 

De evolución aguda. 

INTE RRO_GA TOR 1 O. 

Inicio su padecimiento hace 1 ano con apartct6n de am~ 

pollas en cara en escaso namero con per,odos de remisiones, 
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hasta que 2 meses antes de la consulta presentó un brote agudo 

y extenso. Como tratamiento recibió ketoconazol. 

Penfigoide? 

Pénfigo Seborreico? 

ESTUDIO MEDICO GENERAL. 

ANTECEDENTES. 

Propios de la infancia. - Sarampión. 

HEREDOFAMILIARES. 

Padre diabético, tfa paterna y dos primos diabéticos. 

PERSONALES NO PATOLOGICOS. 

Paciente quien cuenta con ingresos moderados, habita-

ci6n buena, alimentación regular, tabaquismo positivo. 

INTERROGATORIO POR APARATOS Y SISTEMAS. 

APARATO DIGESTIVO: 

APARATO RESPIRATORIO: 

Anorexia, di~pepsia. 

Negativo. 
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APARATO CARDIOVA.}CUL~: Negativo. 

Negativo. 

SISTEMA NE R.Y_I_Q~Q: Negativo. 

APARATO LOCOMOTOR: ------------- Negativo. 

Peso: 41 kgs. TA 130/90 FC 96 /,11 in FR 20 Talla: 1.50 m 

Estado general regular. Delgada; no se encontraron datos pato-

16gicos en el resto de la exploración. 

Biometria hemática: Hto: 6lml%,Hb 20 grs% leucocitos:-

12. 800. Exámen genera 1 de orina: normal. Qu fmica sangu inea: 

Glucosa: 156 mgs%. 

ESTUDIO HISTOPATOLOGICO. 

La epidermis muestra una ampolla subepidérmtca, cuyo -

techo esta formado por la epidermis, piso con dermis aplanada

con discreto edema en la zona papilar ._Y presencia de un in fil -

tracio linfohistiocitario con presencia de neutrdftlos y eosin6 

ftlos en escaso namero. 
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INMUNOFLUO~ESCENCI A _!!_!_~CTA. 

Se procesó biopsia y se incub6 con antflgG. A la ob--

servación se encuentra epidermis desnaturalizada, es decir que 

perdio su arquitectura normal quiza por la mala fijación o de

secación. 

INMU~OFLUORESCENCIA INDIRECTA. 

Se encuentra fluorescencia especfffca a nivel dermoep! 

dérmico con una banda lineal IgG más o menos homogenea. Dilu-

ción 1:20, una cruz de intensidad. 

DIAGNOSTICO INTEGRAL: 

Penfigoide Buloso. 

MANEJO Y CONTROL. 

Se inició el tratamiento con 80 mgs. de Prednisona, 

300 mgs. de Erbazid, 40 mgs. de Furosemi'da, Carpotasin, antiá

cidos, fomentos de sulfato de cobre, talco y oxido de zinc a -

partes iguales. Doce días despues a causa de 1 a buena evolu- -

ción clínica de la paciente, se baja Ja dosis a 70 mgs. Duran

te el tratamiento presento Cushing y gastritis. Cuando la do-

sis de Prednisona se ajustó en 15 mgs. se añadió al tratamien-
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to DOS 100 mgs. la cual se suspendi6 a los 25 dfas de iniciada 

porque la paciente present6 ictericia, como tambien durante la 

evoluci6n de la enfermedad presento nuevo brote de ampollas en 

escaso ndmero. En la dltima revisión se encontró sin lesiones 

en piel, dosis actual de 10 mgs. de Prednisona. 
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CASO No. 3 

V. P.M. femenino de 52 años de edad, casada, ocupación hogar, -

originaria y residente del D.F., acudió al C.D.P. el 19 de Se.E_ 

tiembre de 1983. 

ESTUDIO DERMATOLOGICO 

TOPOG RAF 1 A: 

Dermatosis diseminada con tendencia a la general iza- -

ción, que respeta cara, palmas, gluteos. Es bilateral con ten

dencia a la simetria. 

MORFOLOGIA: 

Dermatosis constituida por eritema, vesfculas, ampo- -

llas de contenido seroso, costas hemáticas, escamas, liquenifi 

cación y manchas hiper e hipopigmentadas. Crónica - Prurigino-

sa. 

INTERROGATORIO. 

Inici6 su padecimiento hace 2°meses presentando pruri~ 

to intenso y despues aparición de ampollas, acompañado de ast~ 

nia y p~rdida de peso. Fue tratada con Canesten, Criseofulvtna, 

Yodo. 



DIAGNOSTICO PRESUNTIVO. 

Pen fi 90 ide. 

f s Tu D I 0__!:!_[:-ºliQ.__.!J.,D!IB.fil:.. 

ANTECEDENTES. 
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Propios de la infancia. Sarampi6n, Tosferina, Varicela, Amig

dalitis a repetición. 

HEREDOFAMILIARES. 

Hermana con carcinoma de cervix. 

PERSONALES NO PATOLOGICOS. 

Paciente con ingresos minimos, al imentaci6n deficiente 

en calidad y cantidad. Tabaquismo y alcoholismo negativos. 

INTERROGATORIO POR APARATOS Y SISTEMAS, 

APARA TO DIGESTIVO: Anorexia. 

APARATO RESPIRATORIO: Negattvo. 

APARATO CARDIOVASCULAR: Negativo. 

APARATO GENITOURINARIO: Negativo. 

SISTEMA NERVIOSO: Negativo. 

APARATO LOCOMOTOR: Negativo. 
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EXAMEN FI S ICO 

Peso: 59 kgs. TA: 100/80. TALLA: 1 . 5 2 m. Pul so:84/min. 

Paciente obesa con edad aparente igual a la cronológi

ca. No se encontraron mi:fs datos en el resto de la exploraci6!1. 

EXAMEN ES DE LAllORf\TOR!O Y GAG IN E TE ---------· ·----------------·-------

lliometria hemÚica, exárnen general de orina, química -

sanguinPa, teleradiografia de t6rax: normales. 

ESTUDIO HISTOPATOLOGICO. 

Epidermis con desprendimiento subepidE!rmico que contie 

ne neutr6fi los, eos in6fi 1 os y fibrina, su techo formado por 1 a 

epide1rmis de aspecto normal y el piso por dermis papilar, en -

los extremos hay escasos neutr6filos, en la ci~a papilar con -

discreta degeneraci6n de células basales. En dermis superfi-

cial hay un discreto infiltrado l infohistiocitario perivascu--

lar. 

INMUNOFLUORE S CENC IA DIRECTA. 

Se proceso biopsia y se incub6 con antiigG y antiigA."'. 

A la observación se encuentra una banda de inmunofluorescencia 
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espec,fica de IgG en la uni6n dermoepidérmfca de dos cruces de 

intensidad. 

INMUNOFLUORESCENCIA INDIRECTA. 

lfo se practico. 

DIAGNOSTICO INTEGRAL. 

Penfigoide buloso. 

MANEJO Y CONTROL. 

Se indicaron fomentos de agua de vegeto, talco y oxido 

de zinc a partes iguales, 60 mgs. de PrGdnisona al dfa cuya d_Q. 

sis S'i! disminuyó a razón de 5 mgs. por semana, cuando la dosis 

fue de 25 mgs. se agregó 100 mgs. de D.D.S. al tratamiento. 

Presento adem§s cuadro de infección urinaria que fue tratado -

con Acido Nalidíxico. Su evoluci6n ha sido satisfactoria; ac-

tualmente con lesiones residuales. Dosis actual de Prednisona-

2. 5 mgs. m§s 100 mgs. de D. D. S. 
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CASO No. 4 

S.V.A. masculino de 53 años de edad, divorciado, ocupación: C.2_ 

brador, ori"ginarto de Quintana Roo, residente en el D.F., acu

dió al C.D.P. el 3 de Mayo de 1984, 

ESTUDIO DERMATOLOGICO 

TOPOGRAFIA: 

Dermatosis diserni.nada afectando cabeza, tronco y extre 

rnidades superiores e inferiores, sin llegar a abarcar la tata: 

lidad de ningün segmento, 

MORFOLOGIA: 

Dermatosis constftuida por vesTculas y ampollas tensas 

de contenido seroso, incontables de .5 a 2 crns. exulceraciones 

costras hemltfcas, sangufneas, lfqueniffcacl6n. 

INTERROGATORIO: 

Inició su padeclmtento hace 4 'semanas con 11 comezón 11 en 

dorso de manos, despues aparición de ampollas, las cuales al -

romperse dejaban zonas hQmedas, sin compromiso de las mucosa.-
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Recibi6 tratamiento anterior con: antihistaminicos, diuréticos, 

tetraciclina, 

DIAGNOSTICO DERMATOLOG!CO PRESUNTIVO. 

Penfigoide. 

ESTUDIO MEDICO GENERAL. ---------

ANTECEDENTES. 

Propios de la infancia: Sarampión, Varicela, Amigdalitis a re

petición, parasitosis. 

HEREDOFAMILIARES. 

Tfa con epitelioma basocelular, madre diabética, 

PERSONALES NO PATOLOGICOS, 

Paciente con escolaridad técnica operatoria, habtta- -

ción en regulares condiciones, ingresos moderados, alimenta- -

ción regular en cantidad y calidad, 

INTERROGATORIO POR APARATOS Y SISTEMAS: 

APARATO DIGESTIVO: Anorexia. 

APARATO RESPIRATORIO: Disfonia. 



APARATO CARDIOVASCULAR: 

APARATO LOCOMOTOR: 

. ESTA .!fSIS N7 UEIE 
Wll lk U\ .;d;.i91ECA 
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Edema de miembros inferiores, lipot! 

mias, tinitus. 

Pol iaquiuria. 

Sin datos patol6gicos. 

Sin datos patol6gicos, 

EXAMEN FISICO. 

Peso: 60 kgs. TA: 95/70. FC 80/min TALLA: 1,64 m. 

EX~MENES DE LABORATORIO Y GABINETE, 

Biornetria hemática, exárnen general de orina y qufmica

sangujnea:normales, Teleradiograffo de tórax y manos: Posible-

sobredistinci6n pulmonar. Procesos osteoartriticos en ambas -

man os. 

ESTUDIO HISTOLOGICO. 

Epidermis con acantosis moderada irregular. En dermis 

superficial hay un infiltrado 1 in fo h i s t i oc i ta r i o y 

con eosin6filos dispuestos alrededor de vasos. Edema papilar

con exocitosis de eosin6filos. 
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INMUNOFLUORE_SCEN~ !A DIRECTA. 

Fluorescencia especTfica a nivel dermoepidérmica con -

baja intensidad y solamente presente en algunos sitios . 

.!_l_lMUMOfLUORF,SCENC I~ IrlDIRECTA_. 

Depósitos inmunofluorescentes a nivel de los espacios -

intercelulares de la epidermis y del sustrato con piel humana

sana hasta la diluci6n de 1:40. 

Penfigoide buloso. 

CONTROL Y MANEJO: 

Tratamiento de inicio con 60 mgs. de Prednisona que se 

aumentó a la semana en 100 mgs., 100 mgs., de D.D.S. Se dism.1_ 

nuyó la dosis de Prednisona 10 mgs. cada 8 dlas con evoluci6n

satisfactoria. Ha recibido además furosemide, cloruro de pot~ 

sio. HAitL Durante la evoluci6n de la enfermedad ha referido -

la aparición de "ronchas" en los sitios en donde hace presi6n

la ropa. Actualmente sin lesiones esta con 2.5 mgs. de Pred-

nisona y se mantiene D.D.S. 100 mgs/dfa. 
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CASO No. 5 

O. L.M. paciente femenino, de 42 años de edad, casada, ocupa- -

ci6n: hogar originaria y residente en Morole6n Guanajuato, acu 

di6 al C. D. P. el 11 de Feb1·ero de l.985. 

TOí,OGRAFIA: 

Dermatosis diseminada a tronco y extremidades superio

res e inferiores. Afecta ambas mamas, abdomen, caras internas. 

de brazos y antebrazos, caras anteriointernas de muslos. Bila 

teral, Asimétrica. 

MORFOLOGIA: 

Dermatosis constituida por ampollas y vesículas, ten-

sas de contenido seroso, de ,5 a 1.5 cms. aisladas, múltiples, 

eritema periférico y que asientan sobre base eritematosa. Agu

da-Pruri gtnosa. 

INTERROGATORIO: 

Inicia su padecimiento hace 3 semanas presentando "ro! 

chasll en las piernas acompañadas de comezón, dos semanas despues 
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empezaron a aparecer "vejiguitas" que aumentaron en narnero y -

tarnatio. Recibió tratamiento a base de Antihistaminicos. Esca-

bicidas, Esteroides tópicos, Inertes, fomentos con sulfato de -

Cobre y agua de manzanilla, alcohol. 

DIAGNOSTICO PRESUNTIVO. 

Penfigoide vs Dermatitis Herpetiforrne. 

ESTUDIO MEDICO GENERAL. 

A N TE C !_12iJ!l_ E S • 

Propios de la infancta: Amigdalitis a repetic'fdn. 

HEREDOFAMILIARES. 

Sin datos de importancia. 

PERSONALES NO PATOLOGICOS: 

Paciente con escolaridad t~cnica, habitación en buenas 

condiciones, alimentación aceptable en regular cantidad y cali 

dad, tabaquismo positivo 3 cigarrillos al día. 

INTERROGATORIO POR APARATOS Y SISTEMAS: 

APARATO DIGESTIVO: Sin datos patol6gfcos. 

APARATO RESPIRATORIO: Sfn datos patológicos, 



~PAR__6lº-9 EN r ro_u R 1-~~JU_Q_: 

SISTEMA NERVIOSO: 

AP /1R~_l_Q_LOC OMOTOR: 

EXAMEN FISICO: 

Peso: 60.5 kgs. 

Sin datos patológicos. 

Sin datos patológicos. 

TA: 110/80 FC: 130/mi n TALLA 1.55 m. 
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Paciente del sexo femenino, estado general bueno, con

edad aparente a la que dice tener. Actualmente recibiendo tra 

tamiento de radioterapia superficial e intracavitaria por un -

carcinona ovario. 

EXAMEN DE LABORATORIO Y GABINETE: 

Biometr1a hem,tica, eximen general de orina, qufmica -

sanguinea, teleradiograffa de tórax dentro de los lfmites nor

males. 

ESTUDIO HISTOLOGICO: 

Epidermis con hiperqueratosis ortoqueratósica con dreas 

de paraqueratosis. Hay un desprendimiento multilocular al par! 

cer intraepidérmico, pero se observa capa granulosa en la base 

lo que representa regeneraci6n. Contiene fibrina, eosinófilos. 

En dermis superficial hay un infiltrado denso constituido por-
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linfocitos, histiocitos y numerosos eosinófilos dispuestos al

rededor de vasos y sufre exocitosis discretn en ~reas. 

INMUNOFLUORESCENCIA DIRECTA: 

Negativa. 

INMUNOFLUORESCEHCIA INDIRECTA: 

Pendiente. 

DIAGNOSTICO INTEGRAL: 

Penfigoide buloso. 

MANEJO Y CONTROL: 

Se inici6 tratamiento con 60 mgs. de Prednisona al 

dta, e hidroxicina; evolucionando satisfactoriamente en buen -

estado general, sin lesiones dermato16gtcas y recibiendo 5 

mgs., al dfa de Prednisona. 
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3.- COMENTARIOS Y CONCLUSIONES. 

1.- En cuanto al sexo la revisi6n esta de acuerdo con lo publi 

cado por varios autores de que no hay predilección por se

xo. Pues se encontraron: 11 hombres y 9 mujeres lo cual -

no es significativo a favor de ninguno de los dos sexos. 

2.- En el presente estudio el promedio de edad fue de 73 anos, 

con una mTnima de 55 aHos y una máxima de 100 anos. Esto

reafi rma lo dicho sobre el Penfigoide que es m§s frecuente 

en mayores de 60 anos y muy raro antes de los 40 años. 

3.- Es una enfermedad poco frecuente. En el Centro Dermatol6-

gico Pascua se han visto 20 pacientes solamente en 10 anos. 

El porcentaje promedio en los 10 años en esta institución

es de 0,006% de los casos de prfmera vez. 

5.- Se acepta generalmente que existen 2 grupos clfsicos de 

Penfigoide, cada uno con sus respectivas variantes. Penfi 

goide Buloso (Penfigoide Buloso Generalizado, Penfigoide -

Buloso Localizado, Penftgofde Polim6rftco, Penfigoide Veg! 

tante, Penfigoide Vesicular y penfigoide Nodular). Penfi

goide Cicatriza] (Tipo Mucocutaneo, Tipo Cutaneo). Los 

cinco casos de este estudio corresponden a Penftgoide bulo 

so generalizado. 
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6,- El diagnóstico de penfigoide se ha confirmado por la clfn! 

ca, la histologfa y la inmunofluorescencia. Cuatro pacie~

tes presentaron ampollas tensas y en uno flacidas. De con 

tenido seroso en 4 casos y serosanguinolentJs en un caso.

Cuatro pactentes presentaron prurito. No hubo compromiso

de mucosas. En un caso se encontró signo de liikolski pos! 

tivo. 

7.- En nuestros pacientes un caso tenia antecedente de carcino 

ma de ovario. Otro tenia una cardiopatia angioesclerotica. 

8.- Todos los pacientes tenian antecedentes de tratamiento anJ 

teriores; tales como Canesten, Griseofulvina, Eurax, Yodo, 

Quadriderm, Andantol. 

9.- La dosis de Prednisona al iniciar el tratamiento vario en

tre 60 a 100 mgs., dosis de mantenimiento 10 mgs. La mejo

ria se observ6 en todos ]os pacientes antes del mes a nin

guno se le ha suspendido dosis de mantenimfento. 

10.- En nuestros pacientes el tiempo de evolución de la enferm~ 

dad varió entre 3 semanas y un año. El tiempo de duración 

de cada lesión fue de 3 a 7 dfas, El tamaño de la ampolla 

oscilo entre . 2 cms a 3 cms. En 3 casos se observó eritema 

perf'lestona 1, en un caso no se presentó en otro no fue re-
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gistrado este dato. Cicatriz en 2 casos. 

11.- Los cortfcoides siguen siendo la droga de elecci6n en el

tratamiento de este padeciamiento. 



TERCERA PARTE 
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