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INTRODUCCION 

Durante muchos ai'los el penfigolde fué confundido -
con otras enfermedades ampollosas, gracias a los estudios hlstQ. 
pato16glcos y de lnmunofluorescencla se han estii>lecido crlte -
rlos dl~nósticos que permiten al clínico clasificar las enferme­
dades ampollosas con mayor precisión, permitiendo valorar me­
jor el pronóstico y el plan de tratamiento. 

Un punto de gran Importancia para el entendimiento 
del penfigolde ha sido el estudio de la estructura, función y cof!!. 
posición de la membrana basal epidérmica. Actualmente se en -
cuentra perfectamente Identificado el antígeno responsii>le de la 
enfermedad, aunque se desconoce el estímulo que origina la prQ. 
ducclón de anticuerpos. 

En las dos últl mas décadas ha hii>ldo una notoole ex­
pansión de conocimientos respecto al mecanismo de producción 
de las lesiones en las enfermedades ampollosas lnmunolÓl]lcas, 
el entendimiento de estos mecanismos hace que el médico los a­
proveche para un manejo más racional. 

En el presente trii>a]o se hace una revisión de 19 ca­
sos de penflgolde vistos en un período de 10 años en el Servicio 
de Dermatología del Hospital General de México, S. S. Se anali­
zan aspectos clínicos, histológicos, Inmunológicos y la asocia -
clón con otras enfermedades principalmente autolnmunes y neQ_ 
pláslcas. 
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ASPECTOS HI STORICOS. 

La enfermedad fué reconocida por primera vez por Le­
ver en 1953, bajo la denominación de penflgolde ampollar, térmi­
no que fué empleado por las slmllltudes clínicas con el pénfigo -
vulgar pero en ausencia hlstolÓIJlca de acantollsls. Antes de ser 
lndlvlduallzado fué considerado por la escuela francesa como la 
variante bulosa de la dermatltls herpetllormey por las escuelas­
anglosajona y alemana como una variante benigna del pénfigo -­
vulgar 134, 58, 62, 113). 

Rook y Waddlngton (1953) opinan que el término penfl­
golde ampollar es un pleonasmo y sugieren la designación de peQ. 
llgolde (81, 113). 

Prakken !1953) sugiere el término de parapénfigo, por­
que en la literatura europea el término de penllgolde se utilizaba 
para designar al Impétigo buloso del recién nacido (8ll, Kogo] prQ. 
pone el término de dermatitis penllgolde (1131. 

8runstlng y Perry (19571 describen 7 pacientes con ª'!! 
pollas recurrentes de cooeza y cuello que curiban con cicatrices 
atróficas (90). 

Mac Vlcar y Graham (1966) describen 10 casos slmll!! 
res a los de Brunstlng y Perry y sugieren el nombre de penfigol­
de crónico localizado (61, 901. 
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Lever y Civatte !19501 identifican al penfigolde cicatrl­
zal o penligoide benigno de las membranas mucosas como una -
entidad clínica separada del pénfigo, que afectaba predominante­
mente las membranas mucosas con mínima afect¡¡;ión cutánea 
1911. Sin embargo, Thost desde 1917 identificó a esta entidill con 
el nombre de pénfigo mucoso benigno, separándolo de los casos 
de pénfigo que afectaban las membranas mucosas !69l. 

Beutner y cols. (19651 describen diferentes tipos de an 
tlcuerpos dirigidos contra la membrana basal epidérmica en el_:: 
penflgoide y contra el esp¡¡;io intercelular en el pénfigo (351. 

Jordan y cols. 119671 definieron las características ln­
munopatológlcas del penflgolde y demostraron la existencia de -­
lgG unida a la membrana basal y anticuerpos circulantes en el -
suero de estos pacientes 12, 611. 

Sean ycols. 11976) describieron ta variante vesicular 
del penligolde 161, 631. 

Wlnkelmann y Su (19791 describieron el penflgoide ve­
getante 1631 y Honeyman y cols., reportaron 20 pacientes con eru2 
ción pol!morfa crónica con características clínicas, hlstológlcas -
y en ocasiones Inmunológicas de penfigoide 1631. 

levlne y cols. 119791.descrlben un pa:lente cuya varie­
dad llaman penflgoide dishidrosltorme !98l. 
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Rogers ycols. 119821 proponen el término de penllgol­
de oral localizado, para los casos de gingivitis descamativa que -
presentlban caracteñstlcas de penflgolde cicalrizal 1631. 



Célul~s bas~les 
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MEMBRANA BASAL EPIDERMICA 

( u o 

FIGURA l 
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MEMBRANA BASAL EPIDERMICA 

Es de gran Importancia el conocimiento de la estructu­
ra, función y composición de la membrana basal epidérmica, pa­
ra el entendimiento de varias enfermedades de la piel particular­
mente las enfermedades ampollosas. 

Los componentes de la zona de la membrana basal 
IZMBI, son Importantes para conservar la unión de la epidermis 
con la dermis, mantener una epidermis funcional y prollferatlva, 
conservar la arquitectura tisular y reepltellzar heridas. 

Está constltuída por cuatro componentes mayores: 
l. Membrana plasmática de las células basales. 
2. Lámina lúcida. 
3. Lámina densa. 
4. Sublámina densa. 

El primer componente es la membrana plasmática de -
las células sltuooas a lo lan;¡o de la capa basal, principalmente -
queratlnocltos y algunas células de Merckel que se apoyan en la 
membrana basal. Los hemldesmosomas están situillos a lo lan;¡o 
de la superficie dt!rmlca de la membrana plasmática de los quera­
tlnocitos basales. Vesículas plcnótlcas también se encuentran -
frecuentemente a lo lan;io de la membrana plasmática de las ct!lu­
las basales <71, 73). 

El segundo componente es una área electrolumlnosa • 
llamada lámina lúcida, tiene un grosor de 20 a 40 nm y está - -



7 

constltuída por laminina y antígeno del penflgoide. La laminina -
es una glfcoproteína con peso molecular de 1, 000, 000, contiene 
tres cadenas A de 200, 000 daltons cada una y una cadena B de -
400, 000 daltons, es un componente <E undante de !Odas las mem­
branas basales y es sintetizada por células epidérmicas, endote­
lfales, musculares y otras células epltellales !591. 

ANTIGENO DEL PENFIGOIDE. 

Es un polfpéptfdo con un peso molecular que varía de 
220, 000 a 240, 000 daltons. El tipo y el total de antígenos del pen­
flgolde expresados en la piel, vaña de persona a persona (521. -
En contraste con otros componentes de la ZMB que están presen­
tes en !Odas las membranas basales, este antígeno se locallza en 
epitelios escamosos estratificados y ha sido encontrado también -
en uretra, vejiga, bronquios, tr~uea y vesícula biliar !57, 106, 
108). 

Estudios de inmunofluorescencla y microscopía inmu­
noelectrónica concluyen que el antígeno tiene dos locallzaciones: 
una extracelular en la lámina lúcida en estrecha relación con la 
membrana plasmálfca celular y otra Intracelular en vacuolas ln­
tracitoplasmátfcas, las cuales representan los hemidesmosomas 
internallzados '71, 72, 92, 1171. 

Goldberg y cols demostraron que hay variaciones re­
gionales en la expresión del antígeno en diferentes sitios de la -
piel humana. Gran expresión del antígeno lué encontrado en su 
perflcies flexoras de brazos, piernas y muslos. Expresión inter=-
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media en tronco, rodillas y reglón extensora de muslo. La expre 
slón fué mínima o ausente en piel c<Eelluda, cara y superflcles­
extensoras de bram. la correlacl6n entre la expresión del antí­
geno y la locallzacl6n de las lesiones sugiere fuertemente que -
esta distribución está lnfluenclooa por varJ aclones regionales en 
la expresión del antígeno (tlg. 2) (401. 

El antígeno ha sido ldentlflcooo en piel normal y es -
slntetlzooo por las células basales epidérmicas en cultlvo de que 
ratlnocltos. Está definido lnmuno16glcamente por anticuerpos .= 
presentes en el suero de pacientes con penflgolde 150, 58, 79, -
107). 

Su función no ha sido determlnooa pero se han pro­
puesto las siguientes funciones: 

- DI riglr la dlferencl ación normal del queratinoclto, 
ya que se ha visto que en pacientes con carcinoma basocelular -
la membrana basal es selectlvamente deficiente en antígeno del 
penflgoide. 

- Sustrato de enlace de las células basales durante la 
migración celular en la curación de heridas y, 

- Participar en la oohesión de la epidermis a la ZMB 
(57, 68). 

la lámina densa es el tercer componente de Ja mem -
brana basal, es una área electrodensa de apariencia amorfa, con 
un grosor aproxlmooo de 30 a 60 nm de ancho. Está constituída -
por coli]ena tipo IV, proteogllcanos y antígeno KFI. Algunos ªl!. 
lores llamaron a la combinación de lámina lúcida y lámina densa, 
lámina basal. 
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EXPRESION DEL ANTIGENO DEl PENFIGOIDE 

<i ~ Gran expresión 
</) ra Exrreslón intermedi~ 

~ Exrresi6n mínim~ 

FIGURA 2 
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Coláijena tipo IV es el componente estructural más -
Importante de todas las membranas basales, tiene un peso mole­
cular de 400, 000 y está constituída por dos calen as diferentes -­
llamadas pro.<.l de 185, 000 dallons y pro.(2 de 170, 000 dallons. Por 
microscopía lnmunoelectrónlca ha sido locallzala en la lámina -
densa de la ZMB epidérmica. 

los proteog llcanos son constituyentes de todas las mem 
branas basales, están formalos por un núcleo proteíco y cadenas­
de heparán sulfato, su peso molecular varia de 120, 000 a 750, 000. 
Hassel y cols. aislaron un proteogllcano llamalo BMl, que es esp!!_ 
cffico de las membranas basales. Estudios de microscopía lnmuno 
electrónica utilizando anticuerpos purificados del proteogllcano ::­
BMl, han demostrado unl rse a sitios epidérmicos y dérmicos de -
la lámlna densa. 

El antígeno KFl, químicamente no está todavía caracte 
rizado, tiene una distribución tisular restringida a membranas:­
basales de epitelios estratificados. Está definido por su reactlvldal 
con anticuerpos monoclonales KFl. Su función es desconocida, 
pero ha sido demostrado que no está presente en pacientes con la 
varledal autos6mlca recesiva de la epldermollsls bulos a dlstr6fica 
y marcillamente disminuido en la forma autos6mlca dominante, 
sugiriendo que puede ayudar a mantener la Integridad de la ZMB. 

La sublámlna densa está constltuída por fibrinas de an 
claje que contienen los antígenos AFl y AF2. el antígeno de la e=­
pldermollsls bulosa adquirida, flbronectlna, hoces microfibrlla­
res y fibras coláijenas. 
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Las flbrlllas de anclaje son estructuras cruzalas de 
bandas gruesas que altern~n con bandas delgalas, nacen en la 
lámina densa y se extienden dentro de la dermis; los haces micro 
fibrilares se extienden de la lámina densa a la dermis en donde;;­
en ocasiones están asoclalas con fibras elásticas. LDs antígenos 
de las flbrlllas de anclaje son definidos por su reactlvldal con an_ 
tlcuerpos monoclonales AFl y AF2, estos anticuerpos reaccionan 
con la ZMB de la piel y de otros tejidos que contienen flbrlllas de 
anclaje. Como los antígenos KFl, estos anticuerpos no se unen" 
a la piel de la forma receslva de la epldermollsis bulosa dlstróflca, 
1 a piel de estos pacientes es conocido que es muy deficiente o to­
talmente desprovista de fibrillas de anclaje. Químicamente estos 
antígenos no están caracterizalos. 

El antígeno de la epldermollsls bulosa alqulrlda es un 
antígeno de la sublámlna densa que no está correloclonalo con -
las fibrlllas de anclaje, tiene un peso molecular de 145,000 y -
290, 000 daltons. Se caracteriza por su reoctividal con suero de 
poclentes con epldermollsls bulosa alqulrlda. 

La flbronectlna es una gllcoproteína con peso molecu­
lar de 450, 000 daltons, alslala de plasma y tejidos de vertebralos. 
Está presente en matrices de tejidos conectivos, en superficies -
celulares y en algunas membranas basales. Se ha visto que jue­
ga un papel en la dlferencia:lón celular, en la organogénesls y 
en el potencial metastáslco de células tumorales. No está claro 
si la flbronectlna es un componente Integral de la ZMB epldérmL 
ca o si solamente está estrechamente asociada a ella. 

otros componentes de la ZMB continuamente ldentl!!. 
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cados pero de locallzaclón ultraestructurat desconocida son: nl­
d<lgen, entactlc y col~ena tipo V 11211. 

ONTOGENI A DE LOS CONSTITUYENTES DE LA MEMBRANA BASAL 

Ullllzando anticuerpos mono y pollclonales, Fine y -
cols.demostraron una secuencia ordenada de la aparición de los 
componentes de ta ZMB en la piel humana 157). 

Las láminas lúcida y densa están Integralmente forma 
das a las 5 y 6 semanas de edad gesta:lonat. Col~enattpo IVy­
lamlnlna están presentes tempranamente, mientras que el anti· 
geno del penfigolde y el antígeno KFl no son detect<i>les antes de 
tas 10y16 semanas respectivamente. Muller y cols. y Varelzldls 
y cols.detectaron el antígeno del penflgolde a las 12 y 16 semanas 
respectivamente 132, 57). 

Lane y cols..estudlaron 83 biopsias de plel tomadas de -
32 fetos humanos, encontrando que el antígeno del penflgolde -­
fué desarrollado por primera vez en palmas y plantas a las 9 se­
manas de edad gestaclonal y estuv6 presente en otros sitios a las 
17 semanas 159). 

-' 
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Hemldesmosomas 
Membrana plasmática de la 
célula basal 

Vesículas plcnótlcas 

{ 

Lamlnlna 

Lámina lúcida 
Antl9eno del penflgolde 

Lámina densa 

Sublámlna densa 

{ 

Colfl]ena tipo IV 

Antígeno KFl 

Proteoglicanos 

Fibrlllas de ancla Je 

Antígenos AFl y AF2 

Fibronectlna 
Antígeno de la epldermoll­
sls bulosa alquirlda 

Haces mlcrollbrilares 



CUADRO 2 
CARACTERI STICAS DE LOS COMPONENTES DE LA MEMBRANA BASAL 

COMPONENTE PESO MOLECULAR DISTRIBUCION LOCALI ZACION ULTRAESTRUCTURAL 
EN LA PIEL 

Col&;¡ena tipo IV 400,000 Ubicua Lámfn a densa 
Pro 1 185, 000 
Pro 2 170,000 

Lamlnfna lm, 000 a 1, 000, 000 Ubicua Lámina Júcfda 
Subunfdales 220, 000 y 440, 000 

Proteoglfcanos 120, 000 a 750, 000 Ubicua Sitios epidérmicos y ddrmfcos de fa 
lámfna densa 

Antígeno del penflgolde 220,000 a 240,000 Epltellos escamosos Lámina lúclda 
estratificados 

Antígeno KFl ? Epitelios escamosos Lámina densa 
estratificados 

Antígenos AFl y AF2 ? • Rbrlllas de anclaje 

Antígeno de la epldermQ_ 290,000 y 145, 000 ? Subiámlna densa llsls bulosa adquirida 

Nldogen 100,000 a 150, 000 Ubicua ? 

Entacllc 150, 000 ? ? 

Col~ena tipo V 300,000 ? ? 

Rbronectlna 450,000 •• Sublámlna densa 

- •Reacciona con tejidos de membranas basales que se conoce contienen rlbrlllas de anclaje. 
••No es un componente integral de la membrana basal. 

-·---------
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El penfigolde es una enfermedill ampollosa crónica, de 
naturaleza autolnmune con predominio en la edad avanzilla, au­
tollmltilla y cara:terlzilla por ampollas subepidérmlcas (15, 58, -
34, 70, 95). 

EPIDEMIOLOGIA. 

El penflgolde es una enfermedill rara. En un estudio -
realizado en el Centro Dermatológico Pascua en un lapso de 10 a­
ños de 1974 a 1984, de un total de 300, 000 p..: lentes estudlillos -
en la consulta externa solo 20 poclentes correspondieron a penfi­
golde O. 006% 1351. 

EDAD. 

El penfigolde es una enfermedill que afecta a personas 
de edil! avanzilla m, 341. la mayor Incidencia es de la 6a. a la -
8a. décilla de la vida. Según diversas estillísticas la mayoria de -
los poclentes tenían 60 años. Rook refiere que el !ll% de los pa -
cientes son mayores de 60 años, raramente ocurre antes de los -
40 años de edad 195). Existen casos reportados en niños 15, 21, -
26, '11, 119). La variedad de Brunstlng-Perry ocurre más temprª­
namente entre la 5a. y I~ 6a. décilla (911. Existen cinco casos re­
portados de penflgolde clcatrlzal en menores de 18 años (97). 

SEXO. 

En la mayoría de las serles estudiadas. la enfermedad 
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afecta por Igual a hombres y a mujeres, sin emba1110 puede hii>er 
predominio del sexo femenino por ii>ajo de los 60 ai'los 134, 58, 951. 
El penflgolde cicatriza! afecta a las mujeres más frecuentemente -
en una proporción 2: 1 (911. 

RAZA. 

No hay prevalencia lncrementooa de penflgolde en nin­
gún grupo ni:lal <34, 58, 951. 

CLASIFICACION CLINICA. 

Las típicas lesiones del penflgolde son ampollas tensas, 
grandes, que se presentan sobre piel erltematosa o normal de per 
sanas de edad avanzada. Sin emba1110 existen variantes clínicas -
que cumplen con los criterios dla;inóstlcos. hlstol~lcos e lnmu­
nolD]lcos del penflgofde 13, 4. 5, 21. 32, 34, 47, 61, 63, 92, 97. 
98, 1191. 

En el cuadro 3 se presentan las variantes clínicas que 
se conocen en la actualidad. 
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VARIANTES CUNICAS DE PENFIGOIDE 

PENFIGOIDE GENERAUZACO: 

Penftgolde clásico 
Penfigolde vesicular 
Penftgolde poU 100rfo 
Penftgolde de la Infancia 

PENFIGOIDE LOCALIZADO: 

Penftgolde prellblal locallzillo 
Penftgoide dlshldroslforme 

PENFIGO!DE CON CICATRIZACION VIO EN MUCOSAS: 

Penfigolde clcalrlzal (Penflgoide benigno de las membranas -
mucosas) 
Penfigolde de Brunstlng-Perry 
Penflgoide oral locallzillo 

PENFIGOIDE PAPULAR Y NODULAR 

PENFI GOi DE VEGETANTE 

PENFIGOIDE ERITRODERMICO 

PENFIGOIDE SEBORREICO 

HERPES GESTACIONAL 

CUADRO 3 
(63). 
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PENFIGOIDE CLASICO. 

Es la variedad más común. Se Inicia por lesiones lnes­
pecfficas en las extremldilles las cuales pueden ser urtlcarlales u 
ocasionalmente eccematosas, posteriormente aparecen las ampo -
llas predominando en las caras Internas de los muslos, las super. 
fieles flexoras de brazos, antebrazos y piernas, las axilas, las In­
gles y el iildomen Inferior. las ampollas son grandes, alcanzan -
de 5 a 7 cm, tensas, semiesféricas, de contenido usualmente se­
roso pero ocasionalmente puede ser hemorrá]lco, se presentan -
sobre piel de apariencia normal o erllematosa. Permanecen ln­
toctas por varios días y al romperse dejan erosiones que sanan -
rápidamente con hlperplgmentoclón residual pero sin cicatriz. -
En adición a las ampollas pueden existir manchas erllematosas, 
pápulas urtlcariales, erosiones y costras G, 35, 58, 61, 63, 921. 

El prurito es ausente o severo, en ocasiones puede ha­
ber prurito generalizado precediendo hasta por dos anos a la apa­
rición de ampollas 141. 

LESIONES EN MUCOSAS. 

las lesiones mucosas ocurren menos frecuentemente 
y con menor severidad que en el pénfigo vulgar 1921. las superfl_ 
eles mucosas más frecuentemente Involucradas son la oral y la 
nasal. otras mucosas como las del ano, Vil]ina y esófil]O pueden 
estar afectadas <341. 

la Incidencia de lesión oral varía del 8 al 39% entre -
las diferentes serles fl, 34, 45, 58, 611. 
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CUADRO 4 

LESIONES EN MUCOSA ORAL EN PENFIGOIDE 

AUTOR PRINCIPAL % DE AFECTACION 

Ahmed 8% 

Person y Rogers 39% 
Lever 33% 

Jordon 3~ 

Hodge 33% 

Las lesiones orales consisten en pequeñas ampollas, se­
mejantes a las de la piel y pueden permanecer Intactas o romperse 
sanando rápidamente. En general son asintomáticas. 

laskarls y Nicolls efectuaron estudios de lnmunofluo­
rescencl a en 29 pacientes, 15 de ellos no presentaban lesiones en 
la mucosa oral y sin embargo el ~tuvieron depósitos de lgG y 
C3 en la zona de la membrana basal, concluyendo que la cavidad 
oral puede estar involucrada subclínlcamente en la mayoría de -
los pacientes (48l. 

la afectación del esófaJO es excepcional. Eng y cols re­
portaron un paciente de 84 años de edad con afectación extensa -
del esófaJO y hemorraJia masiva gastrointestinal (25). Bernard y 
cols.observaron ampollas en el esófilJO en el 4% de sus pacientes 
y efectuaron en 10 pacientes con penflgolde sin alteraciones eso­
fá}icas aparentes, estudios de lnmunofluorescencia directa de -
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esóf¡go, estóm¡go, duodeno y recto encóntrando en 5 casos depó­
sitos de lgG, C3 y Clq en la membrana basal esofiÍ]ica y en 2 casos 
depósitos en estóm¡go. No se encontraron lnmunorreaclanles en -
duodeno ni en recto 15, 71. Estos halla¡gos explicarían las altera -
clones esofá]lcas en el penflgolde. 

Evolución. La historia natural del penflgolde tiende a -­
ser mucho más benigna que en el pénfigo vulgar. SI no reclbetru 
!amiento puede persistir meses o ai'ios cara:terizándose por remi­
siones y exacerbaciones espontáneas. Las recurrencias pueden -­
ser menos severas que el episodio inicial y algunos pacientes pre­
sentan remisiones prolongooas después del tratamiento con gluco­
corticoides. La mortalldill es relativamente baja en ausencia de -­
tratamiento glucocorticolde sistémico, pero la enfermedill puede -
ser fatal durante el estado activo, especialmente en pacientes de -
edad avanzilla debllllillos. 

PENFI GOi DE VES 1 CULAR. 

Es una variante de penflgoide descrita por Bean y cols. 
las ampollas tienden a ser tensas, pequeñas y ¡grupadas ~reii-o"~- -·-- -
casiones evolucionan agrandes ampollas 158, 61, 63>. 

PENFIGOIDE POLIMORFO. 

Honeyman y cols. reportaron 20 p<1:ienles quienes tuvie­
ron una erupción polimorfa con características histológicas e ln-­
munológicas tanto de penflgolde como de dermatitis herpetiforme. 
Las ampollas asientan en piel aparentemente normal o en una ba-
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se erltematosa urtlcarlal, el tamaño es Intermedio entre las vis­
tas en penflgolde y las que se presentan en dermatitis herpetlfo¡: 
me. Estos pacientes no tienen ningún HLA especmco ni asocia­
ción con atrofia yeyunal, ambas cosas son vistas clásicamente -
en la dermatitis herpetlforme. Penfigolde polimorfo en asocioclón 
con depósitos de lgG lineal en la membrana basal representa una 
variante de penfigolde, mientras que, penfigolde polimorfo en a­
sociación con depósitos lineales de lgA son referidos octualmente 
como enfermedill lgA lineal (47, 631. 

PENFIGOIDE EN Nlt:ios. 

Las carocteristlcas clínicas de los pocos casos reporta­
dos en niños son Idénticas a las que se presentan en el illulto. -
Wojnarowska y cols estudiaron 61 poclentes con enfermedill bulo­
sa subepldérmlca illqulrlda en menores de 16 años. la entidill -­
más común fué la dermatitis herpetiforme con 27 casos, la enfer­
medill bu losa crónica de la Infancia ocupó el segundo lugar con -
22 pacientes. la enfermedill lgA lineal con Inicio en la lnfancl a 
y persistencia en la edil! illulla se presentó en dos poclentes. Pen 
flgolde clcatrlzal con depósitos lineales de lgA y anticuerpos el r­
e uf antes lgA ocurrió en 4 poclentes. Penfigoide clásico Idéntico -
a la enfermedill del illulto excepto por la edil! de Inicio, ocurrió -
en 4 niños. Todas las enfermedilles bulosas subepldérmicas ill­
qulrldas del illulto pueden ocurrir en niños (1201. 

Diferenciar clínicamente el penflgolde de otras enfer­
medilles ampollosas en niños, tales como dermatitis herpetlforme 
y la enfermedill bulosa crónica de la Infancia requiere de estu­
dios de lnmunofluorescencla. Los niños con penflgolde tienen de­
pósitos lineales de lgG en la membrana basal, los de dermatitis --
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herpetlforme tienen depósito granular de lgA en las papilas dér­
mlcas y los de enfermedad bulosa crónica de la Infancia, depósi­
to lineal de lgA en la membrana basal. El curso y pronóstico del 
penflgolde en nrnos es dlfícll de evaluar por el limitado número -
de casos reportillos (5, 21, 26, 97>. 

Rosenbaum y cols..revlsaron la literatura mundial, en­
contrando solo cinco casos de penfigolde cicatriza! en menores de 
18 aflos, sus características clínicas e lnmunológlcas se presen-­
tan en el cuadro 5 197). 

CUADRO 5 

PENFIGOIOE CICATRIZAL EN PACIENTES MENORES DE 18 AÑOS 

Edad Sexo Topografía 

13 ailos F Boca, ojos. faringe 
ano. genitales, piel 

18 ailos F Encía 

4 ailos 

13 ai\os 

6 ailos 

F 

M 

M 

Genitales, boca 

Boca, párpados 

Boca, ojos, faringe, 
epiglotis, esófa:¡o, 
genitales, ano, ur!!_ 
tra, plel. 

IFO IFI 

lgG Negativa 

lgG, C3 lgG tl:32l 

fgG, C3, lgG C3 
lgA, lgM, . ll· lO! ' 
f!brinógeno · 

lgG, C3 Negativa 

lgG, C3 lgG 11:201 

(971. 
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PENFIGOIDE LOCALIZADO. 

Se incluyen bajo este término al penfigoide pretibial lo 
calizillo y al penfigoide dlshidroslforme. se caracteriza por pre-­
sentar lesiones crónicas, recurrentes que permanecen localiza­
das. Esta variante se presenta en el 15 al 30% de los pacientes. -­
Fa:tores como el trauma, ta luz ultravioleta y ta terapia tópica -
son frecuentemente implicillos en la producción de lesiones. Exi~ 
ten 31 casos reportillos en la literatura mundial (Cuillro 61. 

Su topografía de elección es en extremidades inferio -
res pero puede presentarse en piel cooelluda, cuello, región um­
bilical, rll!Jión mamaria, nalgas, vulva y extremidades superiores 
158, 61, 63, 981. De Castro y cols..reportaron un caso de penflgol­
de localizado en vulva en una niña de 9 años de edad 1211. 

La variedad dlshidrosiforme se caracteriza por ampollas 
en palmas, plantas o ambas, que semejan dermatitis dishidrostror_ 
me o tiña de tos ples vesicular. 

PENFIGOIDE CON CICATRIZACION Y/O EN MUCOSAS. 

PENFIGOIDE CICATRiZAL. 

El penflgoide cicatriza! o penflgolde benigno de las mein. 
branas mucosas es una enfermedill ampollosa, crónica, de natu­
raleza cicatrizante, que Involucra primariamente superficies mu­
cosas. 

En orden de frecuencia, las superficies mucosas más -
frecuentemente afectadas son: mucosa oral, conjuntiva, laringe, 
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CUADRO 6 
CASOS REPORTADOS DE PENFIGOIDE LOCALIZADO 

Ai'lO AUTOR Casos Sexoffdoo Distribución 

1976 Person y cols. 1 M 79 Cuello, antebrazos 
2 M 75 Antebrazos, región umbilical 

1976 Sparrow y Moynanan l F 65 Pierna 
1979 Levinc y cols. l M 72 Plantas 
1979 Fellner y Engber l M 50 Región pretiblal 
1981 Casooo-Jlménez l F 52 Dorso de manos y pies 
1979 Provost y cols. l M 46 Pierna 

2 M 92 Piernas 
3 F 68 Pierna 
4 D D Pierna 
5 D D Nalgas 
6 D D Brazos 
7 D D Piernas 
8 D D Brazos 
9 D D Piel cálelluda 

10 D D Palmas y brazos 
11 o o Piernas 

1982 Pincelll y cols. 1 F 69 Pierna 
1982 Ernst y Marsch l F 79 Mamas 
1983 Reilly y cols. 1 M 66 Muñón 
1984 M11:iejewski 1 F 73 Piernas 
1977 Ahmed • 1 D D D 

2 D D D 

3 D D D 

4 D D D 

5 D D D 

6 D D D 

7 D D D 

19&5 De Castro y col s. l F 9 Vulva 
1987 Safomon y cols. 1 F 87 Boca de colostomía 
1986 Uu y cols. l D D Planta derecha 

•El promedio de edad fué de 78 ai'ios. La distribución predominó en una exlre-
mida! en 6 p11:Jentes. 
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genitales y esófilJO. Revisando 16 series de penfigoide cicatriza! -
con un total de '67 pacientes, se obtuvieron las siguientes con -
clusiones: 

El involucro de la mucosa oral se observó en el 85% de -
los casos. la gingivitis descamativa es la manifest<1:lón más fre­
cuente. la encía aparece eritematosa con involucro difuso o en p~r 
ches. las lesiones vesiculobulosas y úlceras irregulares se locali:: 
zan en la mucosa bucal, el palillar, los bordes alveolares, la len -
gua y los l<i>los. las erosiones de la membrana mucosa tienden a -
persistir durante largo tiempo. 

l115 lesiones oculares se observaron en aproximooamen­
te 64'1> de los casos. Las lesiones aparecen simultáneamente en o­
joso comienzan en un ojo e involucran más tarde el otro ojo den­
tro de un período de 2 anos. la presentación inicial es frecuente­
mente conjuntivitis. El proceso destructivo primario es la fibrosis 
por debajo del epitelio con)untlval. la reducción grooual de la con­
juntiva conduce finalmente a la obliteración del sa:o conjuntiva!. 
la destrucción de las ctllulas en copa con)untivales provoca defi -
ciencia de muclna, queda como resultada una película li1Jrimal -
dismlnuída o inest<i>le. la oclusión fibrosa de los conductos lil]rl­
males llevan a una disminución en la producción de li]rimas. la 
afectación corneal subsecuente, con erosión o neovasculariza:ión 
conduce a opa:lficación y perforación cornea!. En la mayoría de pa­
cientes las .lesiones oculares aparecen con las lesiones orales o --
1115 siguen. Habitualmente se observa un curso crónico progresivo 
con recaídas y remisiones. la ceguera. frecuentemente bilateral, 
es una gr1P1e complicación y una causa de incapa:idad severa en -
el penflgoide cicatrizal ocular. Person y Rogers en su serie de 62 
pacientes con afectación ocular, encontró ceguera en am'.>os ojos 
en U (27'Jlol de los pacientes. 

la afectación de la faringe se observó en 19% de los 
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casos estudialos, la laringe en 8'.>, en nariz en 15'1C., en esóf~o 
en 4'1C. y en el ano 3. Dolor faríngeo y dificulta! al deglutir son 
las manlfest..:iones más frecuentes del Involucro fañngeo. La -
enfermeda:I recurrente frecuentemente provoca clcatrlz<r:ión y 
estenosis involucrando el palalar blando y la nasofaringe. La -
afección de la mucosa nasal frecuentemente conduce a obstruc 
ción nasal estenótica y perforoción del t~ique nasal. La esteni!:_ 
sis de la laringe puede requerir tra¡ueostomía en algunos pa -
cientes. Se ha reportillo en un p..:lente, penflgoide cicatrizal -
circunscrito a la laringe. Frecuentemente se observa erosión -
de la epiglotis en el involucro lañngeo, Inclusive la epiglotis -
puede ser el lugar de inicio en la afectación de la laringe (50J 

Las lesiones cutáneas fueron observillas en 24'1C. de -
los casos. Los sitios frecuentes de involucro son la cara, el cue 
llo y la piel c~elluda. Las lesiones de la piel pueden ser de dos_ 
tipos: el primer tipo consiste en ampollas tensas diseminillas, o 
casionalmente generalizillas por un corto tiempo. Estas lesiones 
generalmente curan sin dejar cicatriz. El segundo tipo puede -
consistir en una o varias áreas de eritema con ampollas recu -
rrentes. Estas lesiones frecuentemente curan con cicatrices a­
tróficas. Ocasionalmente, pueden observarse ambos tipos en el 
mismo paciente. 

En 17% de los casos se observó afección de los genita­
les externos. Las lesiones vesiculares en el glande, prepucio y 
l~ios mayores se observan con cierta frecuencia. Se ha repor­
lillo clcatriz<r:ión que provoca estenosis uretral en hombres y -
fusión de lo; liEios menores que requirieron corncción quirúr 
glca. Las atterociones de la función sexual se observan frecuerr 
temente en poclentes con afección genital 17, 50, 58, 60, 61, 82, 
911. 
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CUADRO 7 

DISTRIBUCION DE LESIONES EN 457 PACIENTES CON 
PENFIGOIDE CICATRI ZAL 

LOCALI ZAC 1 ON % DE AFECTACION 

Mucosa oral 85% 

Conjuntiva '64% 

Faringe 19% 

Genitales 17% 

Mucosa nasal 15% 

laringe 8% 

Mucosa anal 4% 

EsófiJjO 4% 

Piel 24% 
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PENFIGOIDE CICATRIZAL TIPO BRUNSTING-PERRY. (Penfigolde 
crónico localizill-J, penflgolde clcalrlzal tipo cutáneo). 

En este tipo no hay lesiones en mucosas sino brotes -
recurrentes de ampollas, limitados a c<iJeza y cuello que sanan -
con cicatrices atróficas. 

Desde la descripción original de Brunsting y Perry en 
1957, 36 casos han sido reportillos. En estos 36 pacientes el pro­
medio de inicio de la enfermedad fué de 59 ailos. el 64% fueron -­
mujeres y el 36% hombres. La c<iJeza y el cuello estuvieron invo­
lucrados en el 97% de los casos. Las lesiones se caracterizaron por 
ampollas tensas, recurrentes y san<iJan con cicatrices atróficas en 
el 92% de los casos reportados. La alopecia cicatrlzal fué común -­
cuando las lesiones afect<ilan la piel c<iJelluda. La duración de la -
enfermedill varió de 1 a 25 años con un promedio de 6 anos 190, 911 

RazziJjue y col s. transplantaron piel normal en una pla­
ca cicatrizal de un pociente con penfigoide clcatrizal de Brunstlng­
Perry, ocho semanas más tarde el tejido transplantado fué removi­
do encontrándose lgG en la zona de la membrana basal. Una ampo­
lla subepidérmica se desarrolló en el sitlo donador del injerto. Es­
tos hallazgos hacen pensar que factores locales y trauma pueden -
ser importantes en la palogénesls de esta variante de penflgoide ci­
calrizal 190). 

PENFIGOI DE ORAL LOCALIZADO. 

El término de penfigolde oral localizado fué propuesto -­
por Rogers y cols para aquellos casos de glngivitls descamatlva que 
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desarroll<ban penflgolde clcatrizal. La glnglvltis descamattva es un 
pitrón de reacción de ta mucosa oral masticatoria y representa un 
grupo heterogéneo de desórdenes clínicos caracterizados por ampo­
lla subepldérmlca y rara vez lntraepldérmlca. El líquen plano, el -
pénfigo vulgar, la estomitltls por cont<1:to y disturbios hormonales 
pueden también presentarse con estos hallazgos clínicos. 

El penfigolde oral localizado progresa lentamente y res­
ponde satlsfoctortamente al tratamiento con esteroides tópicos o 
dapsone l30, 63). 

PENFIGOIOE PAPULAR Y NODULAR. 

Es una variedad recientemente descrita como penfigolde 
mimetizando prúrlgo nodular. Se carocteriza por placas de aspecto 
nodular, verrugosas y clcatrizales con ampollas acompañadas de -­
prurito. Comúnmente se localizan en extremidades y piel cabelluda 
respetando mucosas. La lnmunofluorescencia revela cambios tipl -
cos de penflgolde. En tos casos reportados todos los poclentes fueron 
del sexo femenino, la enfermedad tuvó un curso crónico y fué reslj 
tente a la terapéullca hooltual (581. 

PENFIGOIOE VEGETANTE. 

Es una variante descrita por Wlnkelmann y Su en 1979, 
Se caracteriza por lesiones intertrlginosas, vegetantes, purulen-­
tas. Clínicamente semejan a las lesiones del pénfigo vegetante pero 
la biopsia y la lnmunofluorescencia presentan hallazgos compatl -
bles con penfigolde. Tres casos de penflgolde vegetante han sido rt 
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portillos. 

PENFIGOIOE ERITROOERMICO. 

Penfigolde presentándose como una erltrodermla fué -­
descrito en un poclente por Tappelner y cols. Las ampollas Inicia~ 
ron en el á>domen y en el lapso de tres semanas se diseminaron a 
extremidades superiores e Inferiores. adquiriendo un estado eritro 
dérmico 1581. -

PENFIGOI DE SEBORREI CO. 

Schnyder describió esta variante que semeja al pénfigo 
seborrelco pero que presentaba criterios dl~nóstlcos de penflgolde. 
Las ampollas predominan en la parte media del tronco y al romper­
se dejan erosiones cubiertas por costras (1151. 

HERPES GESTACIONAL. 

Es una enfermedad veslcuJoampollosa subepldérmlca -­
del embarazo. Puede presentarse entre el 2o. mes de gestoclón y -
la la. semana después del parto. pero lo común es que se Inicie en 
el segundo trimestre. 

La reloclón del herpes gestoclonal y penfigolde no es cl_!I 
ra. Algunos autores consideran al herpes gestocional como una -­
variante del penfigolde. Katz tiene conclusiones para considerar --
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estas dos enfermedades como entidades separadas, a saber: 

l. El herpes gestacional se presenta en mujeres emba­
razadas jóvenes por períodos cortos de tiempo. 

2. El herpes gestacional es exacerbado por anticonceptL 
vos. 

3. El herpes gestacional muestra queratlnocitos basales 
necróticos que no se encuentran en el penflgoide. 

4. El factor herpes gestacional fija complemento más e­
fectivamente que los anticuerpos de penfigolde. 

las lesiones tempranas son pápulas urticariales y ron­
chas poli cíclicas que desarrollan vesículas y ampollas en su inte­
rior. En el i.l a 90'll> de las pacientes la erupción inicia en el om-­
bligo y se extiende periféricamente. Prurito severo está general­
mente asociado con estas lesiones. 

No obstante que el herpes gestocional está típicamente 
asociado con el embarazo, está reportado también en asocloción -­
con mola hidaliforme y coriocarcinoma. 

En el 85 al 100% de las pacientes se demuestra por in m\!. 
nofluorescencia Indirecta la presencia del foctor herpes gestacio­
nal. Este factor es una lgG circulante que fija activamente compfll_ 
mento. 

Usualmente la enfermedad remite dentro de las dos se­
manas posteriores al parto y frecuentemente tienen recurrencias­
en embarazos subsecuentes. Exacerbaciones de esta enfermedad -­
pueden aparecer entre los embarazos. después de la ingestión de ª!l 
ticonceptivos orales y como resultado de cambios en el ciclo mens­
trual (i.l, 961. 
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PENFIGOIOE • ASPECTOS CLINICOS 

Ampollas tensas y grandes 
exulcera::lones, costras -
mellcérlcosanguineas y á­
reas erltematosas. 
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PENFIGOIDE • ASPECTOS CLINICOS 

Ampollas tensas, grandes, 
de contenido seroso y he­
morr~Jco. 
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PENFIGOIDE. ASPECTOS CLINICOS 

Detalle de las ampollas. 
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HISTOPATOLOGIA. 

La principal característica histológica del penflgolde es 
una ampolla subepldérmlca, que contiene fibrina y células Infla­
matorias principalmente eoslnófllos (51, 62). La presencia de ml­
crovacuolas subepldérmlcas es la primera alteración histológica. 
Clínicamente las ampollas pueden aparecer en piel normal o erl­
tematosa, consecuentemente, los hallal!JOS histológicos depend11._ 
rán del sitio de la biopsia. SI la ampolla asienta sobre piel nor­
mal, la dermis muestra un leve Infiltrado perlvascular, con alg!! 
nos eoslnófilos y es referido como Infiltrado pobre. En contraste 
las ampollas con base erltematosa muestran un denso lnflltrado­
perlvascular, en dermis papilar y c¡wfdad ampollar predominan!!!_ 
mente de eoslnófllos entremezclados con células mononucleares 
y algunos neutrófllos. Este Infiltrado se refiere como Infiltrado -
rico. En la periferia de la ampolla pueden formarse mlcroabsce­
sos en el vértice de las papilas, compuestos por abundantes eosL 
nófllos. Estos son similares a los que se ven en la dermatitis her. 
petlforme pero en ros cuales predominan los neutrófllos (9, 34, -
51, 62). 

Después de dos días aproximadamente se Inicia la reg11._ 
neraclón de la epidermis en el piso de la ampolla resultando en \!. 
na aparente ampolla lntraepidérmica. La epidermis que cubre la 
ampolla generalmente es normal, pero en las ampollas antiguas -
puede estar necrótlca (621. 

Nishioka y cols..reportaron esponglosis eosinoffiica en 
24% de 25 pacientes con penfigoide, en lesiones eritematosas. Es­
te hallal!JO fué asociado con Infiltración eosinofílica de la dermis 
superior y eosinofllia periférica f77l. 



37 

En el penflgolde vegetante se observa hlperplasla pseu­
doepltellomatosa en adición a la formación de la ampolla y acumu­
lo de eoslnófllos y células mononucleares (621. En el penfigolde -
nodular se encuentran cambios epidérmicos que consisten en hi­
perqueratosis marcada y acantosis. 

Las características histoiD:Jicas del penfigolde y el penfl 
golde clcalrizat son Idénticas en la mayoría de los casos y no siern_ 
pre es posible diferenciar tas dos enfermedades histotD:Jicamente. 
La infiltración de eosinófllos es generalmente menor en el penfl­
golde cicatrizal. La biopsia de la conjuntiva muestra solamente t!1. 
]ido de granulación o fibroso 1911. 

Ampolla subepldérmica, en el interior de ta ampolla 
se aprecia una red de fibrina y células Inflamatorias 
(HE lOXI. 
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PENFIGOIDE • ASPECTOS HISTOLOGICOS 

Ampolla subepldérmica que 
contiene fibrina e infiltra­
do inflamatorio predomina!! 
temenle de eoslnófilos. La 
dermis papilar tamillén -
muestra Infiltrado infla­
matorio."º" 
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MICROSCOPIA EtECTRONICA. 

Estudios ultraestructurales de ampollas que asientan -
sobre plel normal, muestran adelgazamiento focal de la membra­
na basal, ruptura de las fibrillas de anclaje y separación dermo­
epidérmica a nivel de la lámina lúcida 161, 62). En ampollas con 
base eritematosa el daño es mucho mayor, a siiler: 

l. Desintegración de la membrana basal. 
2. Fr~mentacl6n y/o dispersión de las fibrillas de an­

claje y hemldesmosomas. 
3. Cambios degenerativos de los queratlnocltos basales 

Incluyendo vacuollzaclón cltoplasmátlca y adelgazamiento de la -
membrana plasmática particularmente en Jos puntos de contacto 
con leucocitos 1991. 

En una ampolla completamente desarrollada la membra_ 
na basal está hiilltualmente destruída. 

El hallal!]o más temprano es un pronunciado infiltrado 
de leucocitos principalmente de eoslnófilos y neutrófilos, al mo -
mento que Jos eosln6filos migran a la unión dermoepldérmlca y se 
degranulan se forma la ampolla. En la dermis superior se encuen_ 
tran precipitados de fibrina y proteína amorfa GBI. 

En el techo de la ampolla permanece el antígeno del pefl 
figolde y en el piso proteogllcanos, laminlna y col~ena tipo IV y 
V !1211. 

En el penfigoide cicatriza! los hallal!]os son análogos, 
de tal manera que estas dos enfermedades no pueden ser diferen­
ciadas en base a la microscopía electrónica (911. 



MICROSCOPIA ELECTRONICA 

Microscopía electrónica de lesiones no Inflamatorias, 
la ampolla se forma entre la célula basal IBI y la mem 
brana basal (asterisco) O< 15, 0001 fTomooo de Lever -­
Hlstopathology ol the skln, 6th Ed. l. 
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MICROSCOPIA ELECTRONICA 

Microscopía electrónlca de lesiones Inflamatorias. 
La ampolla contiene hlstlocltos (HI y eoslnóflios -
(El. La membrana basal ha desaparecido. La célu­
la basal (BCI forma el techo de la ampolla O< 50001 
En el cuadro Inferior Izquierdo se muestran grá­
nulos de eoslnófilos IX 25,0001 !Tomado de Lever 
Hlstopalhology al the skln, 6th Ed. l. 



42 

ESTUDIO INMUNOPATOLOGICO. 

MICROSCOPIA DE INMUNOFLUORESCENCIA. 

Los estudios de inmunofluorescencia de Beuther y cols. 
y Jordon y cols., definieron la inmunopalologia del penfigoide. Es­
tas investigaciones demostraron que casi lodos los pacientes de -
penfigoide tenían lgG en la membrana basal, así como anlicuer-

. pos circulantes que reaccionman con la membrana basal epidér­
mica. Desde entonces estas observaciones han sido ampliamente 
confirmadas (60. 61, 82, 90, 91). 

INMUNOFLUORESCENCIA DIRECTA. 

Por inmunofiuorescencia directa el 45 al 903 de los pa 
cientes tienen depósito lineal de lgG y del 80 al 100% depósito de-: 
C3 en la membrana basal. Depósitos de lgA e lgM son encontra­
dos en aproximadamente el 25% de los casos. lgD e lgE han sido 
raramente reportadas. Los especímenes de blopsi a obtenidos de -
piel perilesional proporcionan mejores resultados para inmuno -
fluorescencia directa Ulll. 

Estudios realizados por Welgand demostraron que las -
biopsias para inmunofluorescencia directa tomadas de extremida­
des inferiores producen muchas falsas negativas. por lo tanto, -
este sitio debe ser evitado siempre que sea posible (116). 

En el penfigolde cicalrizal, el !ll al 97% de los pa:ien­
tes presentan depósito lineal de lgG y C3 en la membrana basal -
131, 60, 61, 911. 

Estudios de inmunofluorescencia directa y microscopía 
lnmunoeleclrónica de ampollas inducidas por succión demostra -
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ron que el antígeno del penflgolde clcatrlzal se localiza en la base 
de la ampolla, a diferencia del antígeno del penflgolde que se en-­
cuentra en el techo de la ampolla. Ambos antígenos se encuen -
tran en la lámina lúcida. Estos halla:zgos sugieren que se trata de 
dos enfermedades distintas 129, 31l. 

INMUNOFLUORESCENCIA INDIRECTA. 

Aproxl madamente el 70% de los pacl entes con penflgolde 
llenen anticuerpos lgG circulantes contra la membrana basal epi­
dérmica detectables por técnicas standarl de lnmunofluorescencla. 
lgE e lgA raramente han sido encontradas. Con el uso de modifi­
caciones en las técnicas de lnmunofluorescencla se ha logrado di­
sociar anticuerpos de factores bloqueadores para detectar antlcuer 
pos en casos falsos n01Jalivos 12, 8, 80). Aproxl madamente el 10% : 
de los pacientes no llenen anticuerpos circulantes o unidos a teji­
dos, pero en estos casos se muestra en forma constante comple -
mento en la membrana basal, sugiriendo que anticuerpos fijadores 
de complemento están presentes. 

En el penflgolde cicatrizal sólo en el 20 al 300- de los pa­
cientes existe lgG circulante contra la membrana basal 1821. Se -­
desconoce la razón de la falla de anticuerpos el rculantes en lama­
yoría de los pacientes con penflgolde clcatrlzal. Es posible que las 
técnicas rutinarias para inmunofluorescencia indirecta no sean lo 
suficientemente sensibles para demostrar los tnulos bajos de los P! 
cientes con penflgolde cicalrizal. Se sugiere que debido a que en el 
penflgoide cicatrizal las lesiones son más localizadas, sólo una pe­
quei'ia cantidad de anticuerpo es producida y se une en su totalidad 
a la membrana basal, siendo por lo tanto 1 ndetectable 160, 91l. 

En la variedirl Brunsllng-Perry generalmente la inmu­
nofluorescencla es n01Jallva. De los 36 casos publicados en la liter! 
tura mundial sólo un caso mostró anticuerpos circulantes 1901. 
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INMUNOFlUORESCENC IA DI RECTA 

Presencia de depósitos de lgG y • 1 en la membrana b!! 
sal epidérmica. 
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MICROSCOPIA INMUNOELECTRONICA. 

Para poder determinar por microscopía electrónica la· 
locallzaclón de lnmunoglobulfnas lfgadas In vivo en penffgolde, -
se une peroxldasa a gammaglobulfna antlhumana en lugar de - -
fluoresceína. En una lesión no ampollosa pobre en lnffltrillo, los 
depósitos de inmunoglobullnas y C3 se localizan exclusivamente -
en la lámlna lúcida, la cual se encuentra bien preservilla. Una -
vez fOrmada la ampolla, la lnmunoglobulfna marcilla con peroxl· 
dasa se localiza en el techo de la ampolla 1661. 



ETI OPATOGEN 1 A. 

Et penfigolde es una enfermedill ampollosa caracteriza­
da por autoantlcuerpos dirigidos contra el antígeno del penfigolde, 
locallzillo en la lámina lúcida de la membrana basal. 

El estímulo que desencillena la producción de antlcuer 
pos es desconocido hasta el momento actual, pero se han lnvolu:­
crado drogas, trauma, ralla::lones ultr;wioleta y otros factores -
menos conocidos como neoplasias. 

FACTORES GENETICOS. 

Existen pocos casos reportillos en la literatura mundial 
de casos familiares de penflgolde 170!. En contraste con otras en­
fermedilles bulos as crónicas como pénfigo y dermatitis herpetlfor:_ 
me, estudios reallzillos en tres diferentes países no han encontrª­
do asociación de penflgolde a antígenos HLA especfficos. Estos ha­
llazgos sugieren que no existe predisposición genética para el desª 
rrollo de la enfermedill (19). 

En pa::lentes con penflgolde cicatriza! ocular existe una 
incidencia incrementada de fenotipo HLA 812 en compara::lón con 
sujetos normales. En el herpes gesta::lonal hay un aumento signi­
ficante en la Incidencia de fenotipos HLA Al, 88 y DR3 68, 9U. 
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PENFIGOIDE PRECIPITADO POR DROGAS. 

Existen varios reportes en la literatura incriminando -
drogas como causa de penflgoide t5, 12, 28, 43, 53, 84, 88, 1121. 
Se desconoce el mecanismo por el cual ciertas modalidales de trª 
!amiento inducen anticuerpos contra la membrana basal. Bean y 
cols..sugieren que el fármaco puede actuar como hapteno estimu­
lando una re<1:ción inmune. Kashihara especula que la droga -­
modifica la estructura proteica molecular descubriendo sitios an­
tigénicos o bien interfiriendo con respuestas inmunológicas, per­
mitiendo así la producción de autoanticuerpos t5, 531. 

CUADRO 9 
A~O TIPO CLINICO AUTOR MEDICAMENTO 
1970 Penfigoide Bart-Bean 5-Fluoruracilo 
1970 Penfigoide Bean-Good Sulfasalazlne 
1971 Penfigolde Finchery Penicilina V 
1974 Penfigoide Wranicz Novoscm>in 
1976 Penfigolde Fellner Furosemide 
1976 Penfigolde Person Terapia Goeckerman 
1977 Penfigolde clcatrlzal Pegum D-Penicilamlna 
1978 Penfigoide Robinson PUVA 
19!11 Penfigolde cicatrizal Van Joost Clonidina 
1981 Penflgoide Troy D-Penicilamina 
1982 Penflgoide Hashlm Methotrexate 

Actinomlclna D 
1984 Penfigolde Kashlhara Fenacetlna 
19115 Penflgolde cicatrizal Lever D- Penlcll amina 
19115 Penflgoide clcatri zal Shuttleworth D-Penlcllamlna 
19115 Penflgoide Velthuls D-Penlcllami na 
1986 Penflgolde clcatrlzal Peyrl D-Penlcllamina 
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PENFIGOIDE PRECIPITADO POR RADIACIONES ULTRAVIOLETA, 
RAYOS X Y TRAUMA. 

las lesiones ampollosas pueden ser inducidas en pa­
cientes con enfermeda:I octlva por la luz ultravioleta. Pocientes 
con psoriasls trata:los con régimen Goeckerman o PUVA terapia, 
han desarrolla:lo penflgolde después del tratamiento. Person y­
Rogers piensan que formas subclínicas de penflgoide pueden ser 
preclpfta:las por la exposición a la luz solar. Los rayos X pueden 
Inducir penflgolde en poclentes con tumores malignos 112, 35, -
55, 58). 

En el penflgoide locallza:lo y en la varl ante clcatrizal 
tipo Brunstlng-Perry se ha demostra:lo que el trauma es de gran 
Importancia en la producción de lesiones (90). 

FACTORES 1NMUNOLOG1 COS. 

El penflgoide es una enfermeda:I carocteriza:la por au­
toantlcuerpos que reocclonan con el antígeno del penflgoide, lo­
caliza:lo en la lámina lúcida de la membrana basal (2, 8, 16, 51, 
58, 75, 76, !ll, 99). 

Se desconoce el mecanismo por el cual se pierde la t!!. 
lerancla Inmunológica al antígeno del penfigolde, ya que en es­
tos poclentes la función celular supresora es normal C58l. 

Los autoantlcuerpos del penflgolde son funcionalmen­
te heterogéneos, consistiendo en dos tipos: anticuerpos octlvado_ 
res y no octlvadores de complemento. La lnmunoglobullna precio_ 
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mi nante es lgG4 seguida de lgG3 e lgGl. lgG4 no es generalmen­
te capaz de activar complemento, en tanto que lgG3 si lo fija, - -
siendo la subclase que Juega el mayor papel patogénlco en el pen­
flgoide. lgG4 posee además propiedades homocltotróplcas para m~ 
tocltos. Es Importante señalar que el anticuerpo por sí solo en au 
sencla de otros mediadores Inflamatorios no es capaz de formar.:: 
la ampolla 181. Los anticuerpos del penflgolde son altamente espe­
cmcos, han sido encontrados en menos de 1 X 1000 pacientes que 
mueren de otras enfermedades no asociadas con anticuerpos con­
tra la membrana basal. 

Aunque reportes tempranos sugirieron que el li\ulo de 
anticuerpos circulantes se correlaclon<ila con la octlvldad de la -
enfermedad, estudios subsecuentes demostraron que no existe -
correlación entre los tílulos de anticuerpos y la actlvfdad de la eo_ 
fermedad 156, 801. 

EL PAPEL DEL COMPLEMENTO. 

Estudios In vitro han demostrado que la mayoría de los 
anticuerpos contra el antígeno del penflgoide fijan complemento. 
La fracción más frecuentemente encontrada es C3, pero también 
se han observado Clq, C4, C5, properdlna, factor B y globullna 
BlH (361. Estos halla¡gos Indican que el complemento se octlva -
tanto por vía clásica como por vía alterna 138, 1021. Más reclentit 
mente el depósito del MAC (Complejo de ataque a membrana! C5 a 
C9 ha sido encontrado en lesiones de penflgolde, demostrando -­
que la activación del complemento es completa. La presencl a del 
complejo de ataque a membrana sugiere un posible efecto cltotóxl 
co por parte del complemento en la patogénesls del penflgolde 120). 

La evidencia funcional de la activación del complemen 
to en lesiones de penflgolde ha sido obtenida por estudios de los --
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niveles del complemento y sus componentes funcionales en el lí­
quido ampollar. Estos han mostrado: 

l. Reducción de la octlvldad del complemento hemolíll-
co50. 

2. Disminución de los componentes Individuales del -­
complemento. 

3. Productos de la octlvoclón del complemento. 

COMPLEJOS 1 NMUNES. 

Complejos Inmunes circulantes han sido Identificados 
en 20 a 45% de los pacientes con penfigolde. No se conoce si los -
complejos Inmunes circulantes ]uE!IJan un papel primario en la -
patogénesls del penflgoide o son formados como un fenómeno se­
cundarlo al daño tisular. 

Los complejos Inmunes depositados en la membrana -­
basal epidérmica, octlvan complemento y receptores de membrana 
de eoslnófllos y neutrófilos, sensibilizando a la membrana basal 
al dallo de los leucocitos. 

1 NTERACCIONES CELULARES Y MEDIADORES SOLUBLES. 

La 1 mportancla de células lnflamatori as en la produc­
ción de lesiones en penflgolde ha sido demostrada por varios In­
vestigadores. Estudios morfolcígicos han demostrado que los mas­
tocltos se encuentran adyocentes a la membrana basal y se degrª­
nulan liberando ECF-A (Foctor qulmlotáctlco de eoslnófllosl, ESM 
(Material estimulante de colonias de eosinófllosl, HMW-NCF !Foc 
tor quimiotáctlco de neutrófllos de alto peso molecularl, hlstamf­
na y enzimas (}19). Seguido a la dE!IJranuloclón de mastocltos, un 
Influjo de neutrófllos y eoslnófllos es visto. estos leucocitos libe-
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ran su contenido granular Incluyendo enzimas proteoll\lcas fTBl. 

Los eoslnófllos son células asesinas para parásitos, -­
son capaces de f~ocitar complejos antígeno-anticuerpo, poseen -
receptores de membrana para re y C3 y pueden dallar tejidos hu­
manos normales senslblllzillos por lgG (15). El eoslnófilo es acti­
vado por complejos inmunes, complemento activado, linfocitos, -
bas6fllos, mastocltos y neutr61itos y al degranularse producen -­
fosfollpasas, histaminasa, prost~landinas El y E2, arllsulfatasa 
y proteína básica (Rgura 3) (9). 

Estudios realizados en cultivo de piel humana con flui 
do ampollar han demostrado que la separoci6n dermoepidérmlca: 
puede ser bloqueada por -<.2 macrogtobullna que es un inhibldor 
de la proteinasa universal. Estas observociones denotan la impar. 
tanela de protel nasas en la patogénesls del penfigolde (2l. 

En el fluido ampollar se ha detectado material estimu­
lante de eosin6filos, lgE, hlstamina y productos de la degranula­
ci6n de eosln6fllos, tales como, la proteína básica mayor, una -
proteína cltot6xlca y prost~landlnas E2 (6, 9). 

El papel de los linfocitos es pobremente entendida, sin 
embargo, ha sido Identificada en et fluido ampollar una llnfoclna 
qulmioti:tica de llnfocltos con un peso molecular de 56, 000 dal­
tons. 

Los linfocitos elá!oran HRF !Factor liberador de hlsta­
mlnal y la hlstamina liberada regula ladegranutaci6n de los ma~ 
tocltos < 16, 24l. 
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ATRACCION POS 1 BLES EFECTOS 

~ EFECTOS MOCULADOS POR: 
EOSINOFILO 

~ '\ - Fosfollpasa 
LINFOCITO ~e•• -Hlstamlnasa 

• 

- Prosta;¡landinas !El, E21 
- Arllsulfatasa 
- "Proteína Básica" 

BASOFI LO ~ • Efectos citotóxicos produci-
-;~. ~ ./ · dos por mecanismos depen-
"P.111~~ dientes de lg. ·: ... 

MASTOCITO 

(ID 
NEUTROFILO 

REPRESENTACION ESQUEMATICA DE LOS DIFERENTES FACTORES QUE 
ACTIVAN EOSINOFILOS Y SUS POSIBLES CONSECUENCIAS 19). 

FIGURA 3 
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MODELOS PARA PENFIGOIDE. 

Gammon y cols.desarrollaron un modelo In vltro, utili­
zando secciones de piel humana normal incubada con suero de -
pii:lentes con penfigolde, complemento y leucocitos. Los autores 
demostraron migración de leucocitos contra la membrana basal -
epidérmica. La migración y at<11ue dependió de la fijación de com­
plemento por anticuerpos de penfigolde. Los leucocitos al ser ac!J. 
vados producen áreas focales de separación en la membrana ba -
sal similares a las vistas en lesiones tempranas de penflgoide. -
los leucocitos no atacan la membrana basal, ni producen separa­
ción dermoepidérmica cuando el suero es inactlvado térmicamen­
te, es deficiente en C2 o cuando los anticuerpos del penflgoide son 
omitidos. Este experimento demuestra la Importancia que juegan -
los anticuerpos, el complemento y los leucocitos en la producción 
de ampollas (38). 

Un modelo in vivo de penflgolde fué recientemente des! 
rroliado con el uso de lgG de penfigolde purificada dentro de cór­
neas normales de conejos. Depósito lineal de lgG y C3 en la mem­
brana basal corneal fué vista 24 horas después de la Infiltración. 
A las 48 horas 90% de las córneas tenían infiltración de eosinófi­
los y neutrófilos y 30% revelaron formación de ampollas subepldé[ 
micas. La Intensidad de la Inflamación estuvó correlil:lonada con 
los tilulos de complemento fijado IU. 

Las lesiones de penflgoide también han sido reproduci­
das en plel de orejas de conejos por inyección intradérmica de -­
lgG de penfigoide parcialmente purificada. Naito y cols., inyect! 
ron intradérmicamente altos tllulos de anticuerpos de penfigoide 
parcialmente purificados en la piel de puercos de Guinea. A las 
24 horas, el 75% de los puercos desarrollaron separación dermo-
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epidérmica. El examen hlstolÓ!llco mostró lnfiltra:lón de eoslnófl­
los y linfocitos en la unión dermoepldérmlca, la lnmunofluorescen 
cla directa reveló depósito lineal de C3 e lgG. Cuando el anticuerpo 
fué Inyectado en animales depletados de C3, la separa:ión dermoepL 
dérmica fué Inhibida 175, 761. 

Todos estos estudios demuestran la Importancia de los ª!!. 
tlcuerpos, el complemento tanto por vía clásica como alterna y la -­
migra:lón de leucocitos en la forma:lón de ampollas en el penflgoi­
de. 

TEORI A ACTUAL DE LA PATOGENESI S DE LA AMPOLLA. 

Basados en la evidencia experimental anteriormente men 
clonada, el mecanismo que explica la patoflslolOIJÍa de la forma:ión -
de ampollas en el penflgoide ha sido propuesta recientemente por -­
Jordon y cols. 1511. 
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TEORIA ACTUAL DE LA PATOGENES 15 DE LA AMPOLLA EN PENFI 
GOIDE. 

l. El antígeno del penflgolde por un estímulo descono­
cido, se traduce inmunológicamente y estimula una clona de cé­
lulas plasmáticas, produciéndose autoantlcuerpos. 

2. Los anticuerpos especmcos unidos al antígeno, fi­
jan y activan complemento. 

3. Al activarse el complemento, se producen anafila­
toxinas C3a, C4a y C5a, que son quimiotá:ticas de neutrófilos y 
eosinófilos, inducen la liberación de enzimas lisosomales, au­
mentan la permeiEilldill vascular y degranulan mastocilos. 

4. El mastoclto se degranula elooorando: ECF-A <Fac -
tor quimiotá:llco de eosinófllosl, ESM (Material estimulante de -
colonias de eosinófllosl, HMW-NCF (Factor qulmiotá:llco de neu­
trófilos de alto peso molecular!, histamina y enzimas. Los linfo­
citos eloooran HRF (Factor liberador de histaminal regulándose -
la deg ranulación de mastocltos. 

5. Neutrófilos y eoslnófiios al ser actlvillos, liberan -
mediadores inflamatorios incluyendo enzimas llsosomales prot112. 
lilicas. La separación derrnoepidérmica ocurre como resultado de 
un efecto citotóxico directo o por acción de las enzimas liberadas. 
El resultado final es una ampolla subepidérmica. 
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TEORIA ACTUAL CE LA PATOGENESIS DE LA AMPOUA EN PENFIGOIOE 

CUIUI IAIAUS 

lA-.a LUCIDA 

lAM"'A DlNSA 

Representación esquemática de los mecanismos propuestos 
para la formación de la ampolla en penfigoide. El evento -
inicl~i es la unión del anticuerpo al antígeno del penfigoi­
de, el complemento se activa y produce anafil~toxinas que 
degranulan mastocitos y atr'lCn eosinófilos y neutrófllos. 
los linfocitos producen factor liberador de histamlna y es­
ta a su vez fümenta la permeabilid<ll capiW y regula la d~ 
granulación de mastocitos. Por un efecto citotóxico o por -
las enzimas liberadas se produce la separ,.;ión dermoepi -
dérmica (511. 

FIGURA 4 
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FIGURA 5 

ESTADIOS PROGRESIVOS EN El DESARROLLO DE AMPOLLAS 
EN LESIONES INFLAMATORIAS 

ESTADIO TEMPRANO: EDEMA, INFILTRACO CELULAR, RUPJUR,A 
DE LOS FILAMENTOS C'E ANCL.AJE Y DESAPARICION CE LOS H~ 
MIDESMOSOMAS. 
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cIT ,,,<J ' 
ESTADIO INTER'llEDIO: RUPTURA CE LA "1E"1BRAN.A BASAL, • 
DEGRANULACION DE LEUCOCITOS EN CONTACTO CON LA ~1EM­
BRANA BASAL 

,_, . 
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-.,~~·.i;t ~ • ~ 
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ESTADIO FINAL: FORMACION DE AMPOLLAS 
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ASOCIACION DE PENFIGOIDE CON NEOPLASIAS. 

A lo largo de los años se han reportado un número -
substancial de casos Individuales de penfigoide en los cuales ha 
bía asocloción con tumores malignos de pulmón, riñón, huesO. 
vesícula biliar, vejiga, próstata, mama, ovario, colon, endome­
trio, recto, cérvlx, páncreas, faringe, bronquios, piel, estóm! 
go, tiroides, tejido corlónico, vasos sanguíneos, melanoma, -­
leucemias y llnfomas. No obstante, tal como Rook 1951 ha esta­
blecido, tanto el penfigoide como el cáncer son enfermedades -
mucho más comunes en personas de edad avanzada 1111, 1131. 

Rook y Waddlngton ll953l e lngran 119561 fueron los 
primeros en señalar una posible vlnculoclón entre penfigolde y 
neoplasias Internas. En la década pasada han sido analizadas -
largas serles de poclentes con penfigoide con respecto a la inci­
dencia de neoplasias malignas (113). 

En un análisis de 73 poclentes con penfigolde, Stone 
y Schroeter compararon la incidencia de neoplasias malignas -
en Igual número de poclentes con psorlasls y dermatitis por co12. 
tacto. En estos tres grupos, se encontraron 8 poclentes con pe12. 
figolde 111%1 y enfermedad maligna, en contraste con los 10 pa­
cientes de psorlasls y 11 de dermatitis por contacto en los que -
se encontró esta asociación. LDs autores concluyeron que el -
penflgolde no se asoclooa en forma significativa a neoplasias m! 
lignas t58, 611. 

Ahmed y cols., encontraron sólo un paciente l3%l a­
socléllo con malignidad entre 33 pacientes con penfigolde. Um y 
cols., encontraron 12 casos de carcinoma m. 7%) entre 103 pa­
cientes. Ambos autores concluyeron que no existía una asocia-
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clón significativa 161, 881. 

Chorzelskl y cols., encontraron la misma Incidencia 
de malignidad que Stone y Schroeter, esto es, lll(. entre 102 pa 
cientes, sin embargo consideraron esta Incidencia como eleva-­
da y recomendaron una búsqueda exhaustiva de malignidad en 
todo paciente con penfigolde. 

fn 1977 Person y Rogers encontraron que la mallgni 
dill era más común en pacientes con lnmunofluorescencla lndT 
recta negativa. Estos hallazgos fueron apoyillos por los estudios 
de HO!lge y cols., al revisar 124 pacientes con penfigolde, de­
mostrando que la asociación con malignidad era mayor en el sub 
grupo seronegatlvo, en forma estillistlcamente significativa. No­
obstante estos hallazgos, son necesarios estudios controlillos pa 
ra establecer una asociación entre penfigolde seronega!lvo y ma­
llgnldad Interna 1451. -

Estudios Interesante~ ds inmunofluorescencia realiza 
dos por Bernard y cols., demostraron depósito lineal en la zona­
de la membrana basal de lgG y C3 en la periferia de un carcino­
ma de colon en un paciente con penfigolde m. Asimismo Takana 
y cols., detectaron anticuerpos circulantes contra la zona de la 
membrana basal de piel y vejiga en un paciente con penfigoide y 
carcinoma de células translclonales de vejiga. Estos hallazgos -
sugieren que las células tumorales actuarían como antígenos -
originando la formación de anticuerpos 11111. 



PENFIGOJDE ASOCIADO CON OTRAS ENFERMEDADES AUTOINMU 
NES. -

Existen numerosos reportes en Ja literatura de enferm!!_ 
dilles autoinmunes asociillas a penfigoide. Una presuntiva indic!!_ 
ción de que una enfermedill de mecanismo desconocido puede ser 
inmunológica es su asocioción con una enfermedal inmunolÓl]ica 
conocida <17, 42, 44, 49, 55, 58, 88, 105, llO, 1141. 

Chorzelski y cols., reportaron 3 casos asociillos con -
pénfigo vulgar, Honeyman y cols., 5 casos con dermatitis herpetl 
forme. la coexistencia de más de una enfermedill ampollosa hizó 
surgir el término de enfermedill bulosa mixta (18, 491. 

Tres casos de coexistencia con liquen plano han sido re 
portillos, sugiriendo los autores el término de liquen plano penfi: 
golde 1881. 

Hamllton y Mckenzie describieron un poclente con pen­
flgolde, vltlligo y cirrosis billar primaria con altos tílulos de anti­
cuerpos antlmltocondria y anllmelanoclto 1421. 

la asocloción de penfigoide y lupus eritematoso sistémi­
co ha sido reportilla por varios autores. Uordon, 1969; Kumar, --
1978; Miller, 1978; Herrmann, 1978: Szabo, 19811 144, llOI. 

Estudios controlalos han demostrillo un Incremento es 
tillístlcamente significativo en Ja incidencia de psorlasis y penfl: 
golde 155, 58, 881. 

Ullicrap reportó el primer caso de penfigoide en un pa­
ciente con artritis reumatolde. Salo y Rasanen posteriormente, -
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reportaron 5 casos. La artritis reumatolde precedió a la aparición 
del penflgolde, el cual ocurrió durante el período de actividad de 
la artritis !881. 

Once casos de glomerulonefrltls y penflgolde han sido 
reportillos, dos de ellos se presentaron en niños. Se desconoce­
la naturaleza de esta asociación, una reacción cruzada entre la 
membrana basal de la piel y el g lomé rulo es altamente 1 mprob<Ele 
ya que son antlgénicamente diferentes (105, 1141. 

Downham y Chapel describieron 35 pacientes con pen­
flgolde, 14 de ellos (41%1 tuvieron diabetes mellitus de inicio en -
el adulto. Posteriormente Chuang y cols., realizaron un estudio 
controlillo en 30 pacientes con penfigolde, la presencia de dl<Ee­
tes mellitus antes del tratamiento con cortlcoesteroldes sistémi­
cos fué significativamente más alta en pacientes con penfigolde­
que en los controles !20% y 2.5% respectivamente p·0.0041. Este 
estudio demuestra una asociación estillístlcamente significativa 
entre penflgolde y diabetes mellitus <l7l. 

otras enfermedades autoinmunes asociadas Incluyen: 
ti roldltls de Hashlmoto, esclerosis múltiple, mi astenia gravls, -­
anemia perniciosa, pollmialgia reumática, pollmlosltls, colitis Ul 
ceratlva, lnhibldor del factor V, neutropenia autolnmune y alopg_ 
cla universal (Cuillro 101. 

En la mayoría de los casos, el penfigolde apareció des­
pués de la entidad clínica a Ja que se asocia, por to tanto se espe· 
cutaque en pacientes con disfunción Inmune preexistente sedl~ 
paran mecanismos inmunológicos, tales como, pérdida especffica 
de una clona de linfocitos T supresores o activación de una clona 
de linfocitos Tcooperadores, desarrollándose autoantlcuerpos COI! 
tra la zona de la membrana basal !881. 
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CUADRO 10 

PENFI GOi DE ASOCIADO CON OTRAS ENFERMEDADES 

SIMPLE ASOCIACION 

CUTANEAS 

Dermatitis herpetlforme 

Líquen plano 

Pénfigo 

Psorlasls 

SISTEMICAS 

li roldltis de Hashl moto 

Esclerosis múltiple 

Mlastenla gravis 

Aneml a perniciosa 

Pollmlalgla reumática 

Poll miosltls 

Artritis reumatolde 

Lupus eritematoso sistémico 

Colitis ulcerativa 

Glomerulonefrltis 

1 nhlbidor del factor V 

Dl<Eetes Mellitus 

MULTIPLES ASOCIACIONES 

Alopecia universal, tiroldllls de Hashlmoto, artritis reumatolde, -­
neutropenla autoinmune. 
Pollmlosltls, mlastenlagravls, tiroldltis de Hashlmoto. 
Artrltls reumatolde, anemia perniciosa. 
Vltlllgo, cirrosis b111ar primaria. 
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DIAGNOSTICO. 

El di iljnóstico de penfigolde se basa 11:tualmente en los 
siguientes criterios: 

l. Ampollas grandes y tensas sobre piel eritematosa o 
normal. 

2. Ampolla subepidérmica por microscopía de luz. 
3. Depósito de lgG y/o C3 con un patrón lineal en la -

111embrana basal epidérmica y/o demostr11:ión de anticuerpos el r­
culantes lgG contra la membrana basal 05, 70, 1041. 

La blometría hemática muestra en un alto porcentaje 
eosinofilia. Bushkell y Jordon encontraron eosinofilia en el 50% 
de suºs p11:ientes con penfigolde, estos pacientes fueron monito­
rizados y se vló que los eoslnófilos volvían a la normalidad cuan 
do el penflgolde era controlado. Este estudio sugiere que la 11:ti: 
vldad de la enfermedad es reflejada por la eoslnofilia 115l. !Cuadro 
12). 

D 1 AGNOSTI CO D 1FERENC1 Al. 

Los principales dia:Jnóstlcos diferenciales son con -­
otras enfermedades ampollosas como dermatitis herpetlforme, -
dermatosis bulosa lgA lineal, pénfigo, epldermollsls bulosa ad­
qui rlda y eritema poli morfo. 

la dermatitis herpetlforme es una erupción pápulove­
slcular, Intensamente pruriginosa, generalmente simétrica y -­
con distribución en las superficies extensoras. la enfermedad -
es más común en la 2a. y 3a década de la vida, pero puede presen 
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tarse a cualquier edad, persiste Indefinidamente con remisiones 
y exacerbaciones. La diferenclaci6n hlsto16glca entre la dermati­
tis herpetlforme y el penflgolde reside en el grado, más que en -
el tipo de cambios ya que en la dermatitis herpellforme los micro 
<Dscesos están presentes en gran número extendiéndose sobre: 
muchas papilas vecinas y dando como resultado una ampolla mul 
tilocular, en tanto en el penflgolde los microabscesos son vistos­
solamente rara vez en la periferia de la ampolla. En la dermatitis 
herpetiforme especialmente en lesiones tempranas, los neutr6fl­
los predominan sobre los eoslnófilos, sin embargo la diferencia­
ción puede ser Imposible ya que en la dermatitis herpetlforme -­
los eoslnófllos y neutrófilos ocasionalmente están presentes en 
proporciones Iguales y en algunos casos los eosln6fllos pueden 
predominar y recíprocamente los microabscesos papilares en pen 
flgolde algunas veces están compuestos de neutrófilos. La lnmu: 
nofluorescencia di recta muestra dos tipos de patrones, el más co 
mún, es el depósito granular de lgA en las pápllas dérmicas ( eñ 
la sublámlna den sal, este patrón se encuentra en el ro al 90% de 
los pacientes. El ro% de estos pacientes tienen enteropatía al glQ. 
ten y una prevalencia incrementada de Hl.A Al, 88 y DR3. la a­
sociación de DR3 es la más importante de estas asociaciones. A -
la inmunofluorescencia indirecta los pacientes con depósito gra­
nular de lgA en las papilas dérmicas tienen anticuerpos circula11 
tes lgA en un~ aproximadamente. El otro patrón de inmuno -­
fluorescencia directa es el depósito lineal granular de lgA en la 
membrana basal, por microscopía inmunoelectrónica los depósi­
tos se localizan en la subláminadensa. la enteropatía al glúteo 
y la asociación con Hl.A 88 se presentan con menor frecuencia -
que en los pacientes con depósitos papilares de lgA. El tratamle11 
to de la dermatitis herpetiforme es con di amino difenll sulfona o 
sulf~ridina, una dieta libre en glúten puede en algunos pacieQ. 
tes llevar a not<Dle mejoría de las lesiones dermatológicas 54, -
58, 78, 118). 
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La enfermedad lgA lineal o dermatosis bulosa lga lineal 
es una enfermedad ampollosa subepidérmica que presenta can.:te­
ríslicas clínicas e histológicas tanto de penfigoide como de dermatl 
lis herpeliforme. lnmunofóglcamente está caracterizada por el de-: 
pósito lineal homogéneo de lg.A a nivel de la lámina lúcida o sublá­
mina densa. Leonard y col s., encontraron lgG asociada con lgA -
en 30% de pacientes con dermatosis buiosa lgA lineal. El 30% de -
los pacientes tienen anticuerpos circulantes lgA. No tienen ente­
ropatía al glúten y la asociación con HLA BB se encuentra en apro­
ximadamente 30% de los pacientes. El tratamiento es a base de sul­
fonas o corticoesteroldes a dosis bajas (118). 

La diferencl ación con el pénfigo se establece en base a 
criterios clínicos, histológicos e inmunológicos. Clínicamente el 
rasgo característico del pénfigo es la presencia de ampollas flácci­
das que dejan grandes áreas denudadas de piel. El at<11ue a muco­
sas es severo. Histoii):Jlcamente la ampolla es intraepidérmica acaQ. 
tolíltca. La inmunofluorescencia directa muestra depósitos de lgG 
en los espacios Intercelulares de la epidermis en el lll a 95% de los 
pacientes y en el lll a 90% anticuerpos circulantes lgG antisubstan 
cia Intercelular. El tratamiento de elección son los corticoesterol.: 
des a dosis más altas que en el penflgolde (65, 691. 

La epidermolisis bu losa <rlqul rida está caracterizada por 
ampollas inducidas por trauma, incremento en la fri1Jilldad de la -
piel y erosiones frecuentemente localizadas en superficies extenso­
ras que curan con cicatrices y formación de milla. La enfermedad -
aparece en adultos que no tienen historia familiar de epidermollsls 
bulosa. Histológlcamente presentan ampolla subepidérmlca con un 
Infiltrado principalmente de neutrófiios. La lnmunofluorescencla -
directa revela depósito lineal de lgG en la membrana basal en el --
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ltm de los p11:ientes y ocasionalmente depósito lineal de lgA, lgM 
y C3. Anticuerpos circulantes lgG contra la membrana basal se en 
cuentran en el 25 al 75" de los p11:ientes. En estudios de microsCQ. 
pía lnmunoelectrónica e inmunoquímica los depósitos de lgG se IQ. 
calizan en la lámina densa y subláminadensa. Recientemente el -
antígeno de la epidermolisis bulosa adquirida ha sido identificado y 
parcialmente caracterizado. La enfermedad puede presentar una fa 
se Inflamatoria que clínicamente seme]a al penflgoide y menos co=­
múnmente al penfigoide cicatrlzal o a la dermatitis herpetiforme. 
Una fase no inflamatoria representa la clásica epidermolisis bulos a 
adquirida con ampollas inducidas por trauma, erosiones, incremen 
to de la fra;iilidad de la piel y cur11:ión con cicatrices y milla. Por:­
la dificultad para distinguir la fase inflamatoria del penfigoide por -
medio de criterios clínicos, histológicos e inmunológicos, Gammon 
y cols. (37) examinaron el suero de 85 pacientes con dx. de penfi­
goide para detectar la presencia de anticuerpos de epidermolisis bu_ 
losa il!Quirida. Ellos encontraron que lll'll> de estos sueros cante -
nían anticuerpos de epidermolisis bulos a adquirida y no de penfi -
golde, demostrando que estos p11:ientes con di a;¡ nóstico de penfigo.!. 
de realmente correspondían a epidermolisis bulosa adquirida. Re­
cientemente se ha propuesto el término de penfigoide dermatolillco 
para enfatizar su semejanza con el penfigolde (85). 

El eritema poli morfo es una erupción a;iuda, autoli mita­
da de la piel y las mucosas, car11:terizada por la típica lesión en -­
''blanco de tiro" o iris. La diferenciación histológica con el penfigo.!. 
de se facilita a pesar de la variooilidad del cuadro hisloi6.¡ico, ya -­
que en el eritema polimorfo los eosinólilos y neulrófilos cuando es­
tán presentes se ubican fundamentalmente alrededor de los vasos, 
en lugar de cerca o dentro de las papilas dérmicas. Si se ven célu­
las cerca de la unión dermoepidérmica, son mononucleares, más 
que eosinófilos y por último los cambios epidérmicos a menudo son 
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prominentes aún en lesiones recientes de eritema poli moño y en 
algunos casos consta de exocltosis, espongiosis y edema introce­
lular y en otros de cambios necr6tlcos, en este caso, la necrosis 
puede afectar a queratinocitos aislados o a toda la epidermis (621. 

otros dla:inóstlcos diferenciales incluyen toxicodermias 
bulosas, ampollas de los diabéticos, impétigo bu loso, porfi ria cutª 
nea tarda, líquen plano ampolloso. 

Las formas infantiles se deben diferenciar de otras en­
fermedades ampollosas en niños, tales como dermatitis herpetifor 
me, enfermedad bu losa crónica de la infancia, dermatosis buiosa 
lgA lineal de inicio en la infancia, epidermolisis ampollosa, im­
pétigo buloso H20l. 

El penfigoide cicatrizal debe diferenciarse de pénfigo -
vulgar, líquen plano bucal, eritema polimorfo, enfermedad de -­
Behcet, estomatitis por contacto (34, 921. 
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CUADRO 12 

DERMATOSIS ASOCIADAS CON EOSINOFILIA 

Dermatitis atópica 

Urticaria y angioedema 

lcllosis 

Dermatitis exfoliativa 

Pitiriasis rubra 

Psoriasls 
Líquen plano 

Pitiriasis rosada 
Urticaria plgmentosa 

Eritema nudoso 

Eritema poli morfo 

Esciiliasis 
Necrolisis epidérmica tóxica 

Eritema neonatal 

Dermatitis herpetiforme 

PENFIGOIOE 
Pénfigo 

Herpes gestacional 
Urtlcari a papulosa 

Dermatitis por contacto 

Dermatitis VIJ]etante 
1 mpétigo herpetlforme 

Eritema anular centrllugo 

Síndrome hlpereosinoffiico 

Enfermeda:t de Ki mura 

Angioedema, eosi nofill a e 
hipocompiementemla 
Mucinosis papular, artritis, 

miopatía, eosi nofl 11 a. 

(15). 
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TRATAMIENTO. 

El penflgolde es generalmente una enfermedad benigna, 
· de curso autolimltado, siendo la mortalidill baja en ausencia de -
tratamiento. Al desconocerse la causa que Inicia la producción de 
anticuerpos, el tratamiento va encaminado al proceso patológico -
más que a la causa primaria. 

El medicamento de elección son los cortlcoesteroldes -
sistémicos por sus propiedades antllnflamatorlas, estas Incluyen 
Inhibición de la llbera:ión de enzimas lisosomales, inhibición de 
la qulmlotaxls de leucocitos e inhibición de la función de linfoci­
tos B con subsecuente disminución en la producción de inmuno­
globulinas. Los pacientes con penfigoide localizado frecuentemel}. 
te responden a corticoesteroides tópicos, pero los pacientes con -
enfermedad más extensa requieren de corticoesteroides orales. -
La dosis recomendada es de lmg/Kg/día de prednisona, general-­
mente se utilizan dosis iniciales de 40 a 80 mg diarios, tan pron 
to como cicatricen las lesiones se recomienda la reducción de la 
dosis a niveles de mantenimiento. La mayoría de los pacientes -
pueden ser manejados con dosis pequeñas de mantenimiento e -
inclusive suspender totalmente el esteroide sin ninguna recidi­
va. Rook y cols., consideran que 40 mg diarios de prednisona -
para el grupo de edad de 70 a fll años es suficiente para el con -
trol de la erupción (921. Lever recomienda Iniciar con 40 mg de 
prednlsona en días alternos junto con un lnmunosupresor y en 
casos de penflgolde severo una dosis diaria mínima de 180 mg de 
prednlsona y tan pronto cicatricen las lesiones reducl r la dosis 
a niveles de mantenimiento y adicionar una droga Jnmunosupr~ 
sora. El promedio de tiempo para controlar la enfermedad es de-
40 días para pa:ientes con penflgolde severo y 15 días para pa -
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cientes con Involucro moderado o ligero. En pa:lentes diabéticos 
el control es más difícil requiriendo dosis altas de Inicio y larga 
estancia hospitalaria '34, 61, 64, lf7, 92, 104). 

Las complica:lones por los esteroldes continúa siendo 
un problema clínico significativo por lo que se han utilizado en 
comblna:ión con agentes lnmunosupresores para reducir fa do­
sis de esteroldes. Estas drogas tienen un erecto ahorrador este­
roldeo que permite que dosis bajas de esteroides sean usadas. -
Drogas lnmunosupresoras como azatloprina, clclorosramlda, m~ 
thotrexate y ciclosporlna A han sido utilizadas en el tratamiento 
del penRgolde. La azatloprina es el lnmunosupresor más utlllzª­
do. Burton y cols., realizaron un estudio controlado de azatlo­
prlna (2.5 mg/Kg/día> y prednlsona comparando con un grupo -­
que recibió únicamente prednlsona, los pa:lentes tuvieron un -
seguimiento de tres años. El grupo que recibió azatloprina más 
prednlsona, tuvó mejor pronóstico, remisiones más prolongadas, 
menor mortallda:l y la dosis total de esteroldes para el manten! -
miento rué significativamente menor, disminuyendo asilos erec­
tos alversos de los esferoides fl3, 14, 891. La cfclosporlna A es -
un pollpéplido cíclico lnmunosupresor producido por el hongo -
Tolypocladlum lnnatum gams. Thlvolet describió dos pacientes -
con penRgolde resistentes a cortlcoesteroldes, que recibieron c! 
closporina a dosis de 6 mg/l<g/día, obteniendo resultados satlsr~ 
torios llOI. 

Recientemente Stlegel y E")lsteln publicaron su exp~ 
riencla con pulsos de metllprednlsolona l gr diario IV por 3 días, 
en el manejo de pa::lentes con penRgolde severo generalizado -­
(más de 60 ampollas l. Los autores observaron una marcada dlsm! 
nucl6n en la aparición de ampollas dentro de las primeras 24 ho-
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ras del tratamiento, decreciendo al 97% después de la 3a. dosis. la 
dosis de mantenimiento después de la pulsoterapl a fué de 0.4 mg / 
Kg/día de prednlsona oral. Un nuevo brote de ampollas se presentó 
dentro de las 2 semanas después de h<iler terminado los pulsos, pe 
ro fué menos severo que el brote lnlclal. De los 8 pacientes uno.: 
murió cinco días después del tratamiento y 3 murieron dentro de -
los 4 meses y medio posteriores a los pulsos. Los pulsos de meti! -
prednlsolona han sido ulllizooos en pacientes con trasplante renal, 
enfermedad renal en estado termlnal debido a glomerulonefrltfs rá 
pldamente progresiva ldlopátlca o nefritis lúpica, periarterills nu.:­
dosa sistémica, artritis reumatolde, enfermedales reumáticas en 
niífos, polimlosllls, enfermedal mixta del tejido conectivo. Han si 
do utilizados en algunas enfermedades dermatoióglcas como alop~­
cla areata, liquen plano, pénfigo, Síndrome de Stevens Johnson, 
ploderma gangrenoso y eritrodermla. l.Ds efectos colaterales lnclu 
yen Infección, hipertensión arterial, retención de trquidos, lnfar 
to del miocardio, arritmias cardiacas, shock anafiiáctlco, Inicie.: 
rancla gastrolnlesllnal, disturbios psicológicos, palpllaclones y -
derrame articular. El tratamiento del penfigoide con pulsos de me 
tllprednlsolona debe ser tomado con reserva y sólo sería una op.: 
ción terapéutica en aquellos pacientes con enfermedoo generaliz!!_ 
da severa que no han respondido a otras modalidades terapéuticas 
(104). 

Person y Rogers demostraron que un pequeño porcen­
taje de pacientes con penf!goide responden al tratamiento con su! 
fapl rldina o dapsone. De los 41 pacientes tratados con estas dro­
gas, cinco suprimieron totalmente la erupción con 2 a 4 mg dia­
rios de sulfapl rldlna y uno mejoró significativamente. la mayo­
ría de estos pacientes fueron un poco más Jóvenes con un prom~ 
dio de edad de 54 años y en general tenían asociación con diabe­
tes mellitus (49, 61, 831. la di amino dlfen!I sulfona (DOSI a do-
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sis de 100 a 200 mg diarios puede añillirse al tratamiento con este 
roldes cuando el paciente ya está controiillo y va descendiendo sü 
dosis de prednisona, lográndose en muchos casos una reducción 
más rápida de fa dosis del esterolde y un mantenimiento más dura 
dero del paciente libre de sus lesiones, Inclusive aún sin el este: 
rolde (100). 

Una excelente respuesta libre de erectos colaterales ha 
sido observada con el uso de tetraciclina o eritromlcina a dosis de 
1000 a 2500 mg al día y niaclnamlda 1500 a 2500 mg al día. Estas -
drogas se emplean juntas porque la ni acinamlda sinergiza el efll!O 
to de la tetracicllna. La erilromlcina y la lelraciclina suprimen -
en rorma Importante la quimlotaxls de leucocitos. La niaclnarnida 
(amida del ácido nicotínlco> es un nutriente fisiológico que blo -
quea la liberación de hlslamina inducida por lgE, evita la degra­
nulaclón de mastocllos y probitliernente Inhibe la liberación de -
enzimas lisosomales. Se ha demostrado que no es tóxica a afias 
dosis rarmacológicas, pero a dosis mayores de 3 g al día por tiem­
po prolongado produce hepatoloxlcldad. Berck y Lorlncz emplea -
ron esta terapéutica en cuatro pacientes con penfigoide que le-­
nían contraindicaciones para el uso de cortlcoesleroides. En lo­
dos los pacientes se logró el control de la enfermedad pero al dis­
minuir o suspender los medicamentos las lesiones recurrieron. 
Si la completa remisión ocurre, los autores recomiendan después 
de seis meses de tratamiento retirar gradualmente los medicamen 
tos (6, 68). -

La plasmaféresis es otro de los tratamientos reciente­
mente investigados en el penfigolde. Guillo! y cols., utillzaron -
bajos volumenes de plasmaréresis (33 a 50% de la masa plasmática> 
tres veces por semana por 2 a 6 semanas, seguida de terapia de -
mantenimiento con esteroldes. Las indicaciones para la plasmaré-
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resls fueron cortlcorreslstencla, cortlcodependencia o contralndi 
caci6n msoluta de la cortlcoterapla. la plasmatéresls permite una 
considermle reducción de la dosis de esteroldes para controlar la 
enfermedad una vez que el paciente ha entrado en remisión. Los 
complejos Inmunes y anticuerpos circulantes decrecen durante -
el tratamiento pero no hay corre loción entre esta disminución y 
la eficacia del tratamiento (41, 58!. 

El tratamiento tópico comprende baños con a;iua sola­
mente, sin ]món o con sulfato de cobre al lXlOOO si hay infección 
secundaria y muchas costras. Posteriormente se cubre toda la S\!. 
perficle afectada con talco estéril. Si hay Infección secundaria -
puede ser conveniente administrar antibióticos por vía oral. 

TRATAMIENTO DEL PENFIGOI DE CICATRIZAL. 

Los corticoesteroldes son 1 a base del tratamiento del -
penfigoide cicatriza!. las lesiones leves y localizadas pueden con­
trolarse frecuentemente con esteroides tópicos. Las lesiones ocu­
lares frecuentemente responden a inyecciones intralesionales de 
corticoesteroides. Las lesiones orales también responden bien a -
las Inyecciones intraleslonales de triamcinolona a Intervalos fre­
cuentes. Los esteroldes sistémicos son utilizados en pacientes -
que no pueden ser controlados con terapia tópica o con afección 
laríngea o esofáJlca. La dosis de prednisona es de 20 a 60 mg dia­
rios, la cual se disminuye gradualmente al lograrse el control de 
la enfermedad. En general, las lesiones cutáneas responden a -
este tratamiento más rápidamente que las lesiones de mucosas y 
entre las lesiones de mucosas, hay mejor respuesta al tratamle!!, 
to por parte de las lesiones orales que de las lesiones con]untlv!!_ 
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les; la respuesta a dapsone es satlsfa:torla a dosis de 100 a 200 11YiJ 
diarios. Rogers aconseja iniciar tritamlento con dapsone, un en­
sayo de 12 semanas es razon<Ele antes de Iniciar con cortlcoeste­
roldes sistémicos o drogas lnmunosupresoras. La di amino dlfenll 
sulfona puede uti 11 zarce con juntamente con esleroides sistémicos. 
Se ha reportooo una buena respuesta a sulfaplrldlna en el penfl­
golde clcatrizal tipo Brunsling-Perry 191, 94). 

Las drogas cllolóxicas azatioprina, clclofosfamida, me­
lhotrexate y clclosporlna A se han utilizado con resullooos exito­
sos en algunos estudios. Menslng (67) reportó dos casos de penfl­
golde clcatrizal resistentes a los tratamientos convencionales que 
respondieron en forma espect<1:ular al uso de ciclosporina A. 

La obstrucción laríngea y esofiJ:¡ica son dos raras emer­
gencias que pueden ocurrir en el penflgolde cicatrlzal. Pueden r!!_ 
querl r tra:¡ueostomía o gastroslomía. Si el inicio de la obstrucción 
laríngea o esofii:Jica es gradual el tratamiento con altas dosis de -
prednlsona puede prevenir la obstrucción total (61, 91, 92, 94). 

En el herpes gesta:lonal los cortlcoesteroides son el Ir! 
!amiento de elección.La relativa seguridad de estos ~entes ha sido 
demostrada en mujeres embarazooas asmáticas que reciben cortlcQ. 
esteroldes sistémicos 1581. 
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CURSO Y PRONOSTICO. 

El penflgolde es una enfermedad crónica, generalmen­
te benigna y autolimltada. SI no recibe tratamiento puede persis­
tir por meses o años carilCterlzándose por remisiones y exilCerba 
clones. las recurrenclas son generalmente menos severas que_ 
el episodio Inicial y algunos pi1Clentes presentan remisiones pro 
longadas después del tratamiento glucocorticoide. En dos revisio­
nes de grandes serles de pacientes con penflgoide realizadas por 
Person y Rogers y Ahmed y cols., se confirmó que es una enfer­
medad relativamente benigna, autolimilante y que raramente so­
brepasa los 5 a 6 años de duración. Durante la evolución de la -
enfermedad puede haber períodos de remisión seguidos de una o 
varias recurrencias, tal como lo observaron Ahmed y cols., en 7 
de 36 pi1Clentes 158, 61, 951. 

La mortalidad es relativamente baja, en ausencia de -
tratamiento glucocorticoide sistémico, pero la enfermedad puede 
ser fatal durante el estado ilCtlvo, especialmente en pacientes de 
edad avanzada debilitados 1581. 

Antes del tratamiento con cortlcoesteroides las cifras -
de mortalidad eran variables alrededor de m 1951. A partir del -
tratamiento con corticoesteroides las cifras de mortalidad han dls 
minuído. En la serie de Stevenson de 68 pacientes, dos murieroñ 
por complicaciones del tratamiento !úlcera duodenal perforada y 
bronconeumonía) y 12 por causas no rela::lonadas con la enferm~ 
dad o el tratamiento. Church reporta 19'> de mortalidad en 21 pa­
cientes tratados con cortlcoesteroldes 1104). 
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las principales causas de mor1>1mortalidad en pacientes 
con penflgoide en la revlsi6n de Savln Incluyeron septicemia, san 
grado de tubo digestivo por úlcera péptica perforada, diabetes me=­
llitus, Infecciones respiratorias y embolia pulmonar (lOU. 

fn la actualidad pocos pacientes mueren de penflgolde 
y con la terapia utilizada se lo:iran remisiones clínicas prolonga­
das. 
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ESTUDIO CLINICO. 

OBJETIVOS: LDs objetivos de este trooajo son: 

A. Conocer la frecuencia de la enfermedad y sus características -
clínicas, hlstoló:¡lcas e Inmunológicas en los pacientes vistos en 
el Servicio de Dermatología del Hospital General de México, S.S., 
en el período comprendido de enero de 1977 a diciembre de 1986. 

B. Conocer la frecuencia de asociación con malignidad. 

C. Revisar los tratamientos empleados y valorar su evolución clí­
nica. 

D. Realizar una revisión bibliográfica actualizada del tema. 

MATERIAL Y METODOS. 

Este estudio comprende: 

1. Una revisión retrospectiva de los casos observados -
en el Servicio de Dermatología del Hospital General de México, S.S. 
en el período comprendido de enero de 1977 a diciembre de 1985. 

11. Estudio prospeclivo de los pacientes vistos en el a~o 
de 1986. 

1. La población de estudio se obtuvó mediante la revisión 
de los archivos del Servicio de Dermatología y los del Departamento 
de Dermatopatoiogía del mismo hospital. 
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NO OFB[ 
B/BLfülfCA 

De cada expediente se obtuvieron tos siguientes dalos: 
Identificación 
Sexo 
Edad 
Ocupación 
Lugar de residencia 
Topografía 
Morfología 
Diagnóstico clínico dermatológico 
Diagnóstico histopalológico. 
1 n munofluorescenci a di recta 
Tratamiento empleado 
Evolución 
Complicaciones 
Asociación a neoplasias 
Causa de defunción 

11. A tos pacientes que consultaron en el año de 1986 
se tes hicieron tos siguientes estudios: 

Historia clínica completa. 
Estudios de t<Eoratorio generales <biometría 

hemálica, química sanguínea, examen general de orina, proteí­
nas totales, pruebas de funcionamiento hepático, etectrotilos sé­
ricosl. 

Estudio histopalotó;Jico. 
1 nmunofluorescencia directa. 
Rastreo de neoplasia en casos de sospecha c[ 

nlca. 

Clasificación de ta Investigación: Se trata de un estu­
dio retro y prospectivo, observacional, transversal, descriptivo , 
no experimental. 



RESULTADOS. 

l. Se estudiaron un total de 19 casos de los cuales 17 
fueron manejados en hospitaliz..:i6n y 2 en consulta externa. -
Las fuentes de Información fueron el archivo del Servicio de Der 
matología del Hospital General de México, S. S. e Información di-: 
recta de los casos vistos durante 1986. 

2. De un total de 57, 746 consultas de primera vez, só 
lo 19 casos correspondieron a penflgolde, la frecuencia en los 10 
años estudiados fué de 0.032% <Gráfica U. 

3. De los 19 pacientes, 15 fueron mujeres 09%1y4 -
hombres (21%1 <Gráfica 21. 

4. La edad más afectada fué entre la 7a. y Sa. década 
de la vida. La edad mínima de present..:lón fué de 45 años y la -
máxima de 84 años <Gráfica 31. 

5. El lugar de procedencia de los p..:lentes más fre -
cuente fué el Distrito Federal, en segundo lugar el Estado de Mé 
xlco y en tercer lugar Oaxaca <TiEla 21. -

6. La única variante clínica encontrada fué la de pen 
flgolde clásico con lesiones diseminadas predominando en t6rax-;­
abdomen, pliegues y caras anterointernas de extremidades, la -
piel cabelluda y la cara fueron sitios generalmente respetados. 
La morfología estooa constituída por ampollas tensas de 1 a 10 cm 
de contenido seroso y ocasionalmente hemorr~ico, con base erl 
tematosa o normal, costras mellcéricas, sanguíneas y hemáticas, 
exulceraciones y manchas residuales, estas lesiones se encon­
traron en el 100% de los pacientes. 
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7. El prurito estuvó presente en el 94. 7.,, de los p<1:ie!!_ 
tes variando de leve a severo. En 6casos 131.S'f,I el prurito ante­
cedió a la aparición de ampollas. 

8. Las mucosas se encontraron afectadas en 5 p<1:ien­
tes 126.3%1, la mucosa oral en 4 casos 121.,,1 y la nasal en un ca­
so 15. 2'fo). 

9. El tiempo promedio de evolución de la dermatosis al 
momento de consultar por primera vez fué de 6 meses. 

10. En cuanto a datos de l<Eoratorio, se encontró leu­
cocltosls en el 66% de los casos y eoslnofilla en el 57. 8% variando 
esta de 6 a 59%. La eoslnofilia desapareció una vez controlado el 
penflgolde, en los casos que tuvieron control de blometría hemá­
llca. 

U. El estudio hlstopatológico mostró en el 100% de los 
casos ampolla subepldérmlca con infiltrado de eoslnófllos 168. 4%1, 
neutrófilos 163.1%1, linfocitos 173.6%1, hlsliocltos 163. 1%1 y fibri­
na (63. l'fol. Esponglosls eosinomlca se presentó en un p<1:lente -
15, 2'fo>. Un p<1:lente 15. 2%1 presentó además de los hall al!,JOS de -
penflgolde, células <1:antolilicas, la inmunofluorescencia di recta 
e indirecta presentaron car<1:terístlcas de penflgoide, pudiendo -
tratarse este caso de coexlstencl a de pénfigo y penflgoide. 

12. La lnmunofluorescencia directa se realizó en 16 -
p<1:lentes, 14de ellos presentaron depósito de inmunorre<1:tantes 
en la membrana basal epidérmica de lgG 192.8%1, lgM 114. 2'fol, -
lgA 114. 2"'1, C3 164. 2"'1, Clq 121.4%1 y flbrlnógeno 110.5.,,l con un 
palrón lineal (61.5%1ogranular138.4%1. Una p<1:iente presentó -
dep6sito exclusivamente de lgA y C3 en la unión dermoepldérml­
ca, pudiendo tratarse este caso de dermatosis bulosa lgA lineal. 
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En dos casos 114.~) además del depósito a nivel de Ja membrana 
basal epidérmica se encontró JgG en el espacio Intercelular de -
Jos queratlnocilos como en el pénfigo y en un paciente depósito 
de JgM y Clq en el espacio intercelular exclusivamente, estos -
casos semejan a Jos reportados por Chorzelski de coexistencia -
de pénfigo y penfigolde !Tabla 4). 

13. El tratamiento más usillo tué Ja prednlsona a una 
dosis promedio de 50 mg diarios, a este medicamento se aunó Ja 
DDS a dosis de 100 a 200 mg diarios lográndose eJ control satis­
factorio de lodos los pacientes. En tres casos se empleó Ja predn! 
sona sola con buenos resultados. Tres pacientes recibieron DOS 
exclusivamente a dosis de 100 a 200 mg diarios, de estos tres pa­
cientes, solo en uno se logró el control de Ja enfermedad, otro 
continúo presentando ampollas por Jo que se asoció a un estero! 
de oral y el último paciente no regresó a consulta. Sólo en un -
paciente se asoció azatloprina a dosis de 150 mg diarios por falta 
de respuesta al esterolde, observándo buenos resultillos !Gráfi­
cas 4, 5 y61. 

14. Una vez iniciado el tratamiento esteroideo el con­
trol de Ja enfermedill se logró en un tiempo promedio de 30 días. 
La dosis promedio de prednlsona con la que egresaron los pacleQ. 
tes rué de 20 mg. 

15. El tiempo promedio de internamiento fué de 60 a 
90 días, en 3 pacientes se prolongó Ja estancia hospitalaria por -
falta de respuesta a Jos esteroides o por complicaciones i;Jráflca -
7 •. 

16, Se encontró asociación con diabetes mellitus an­
tes de Iniciar tratamiento esteroldeo en el 15. 7% de Jos casos. A­
sociación con malignidad se comprobó exclusivamente en un pa-
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ciente (5, ~l correspondiendo a un carcinoma epldermoide cuya 
evolución no ful! paralela con el penfigolde. No hubó asociación 
con otras enfermedades autolnmunes !Tabla 61. 

17. Las compllca:lones más frecuentes fueron proce 
sos Infecciosos bacterianos, micóttcos yvtrates, otras complica 
clones fueron alrlbuídas al tratamiento esterotdeo como di abe.:: 
tes mellitus, cushlng secundarlo y gastritis medicamentosa CT! 
bla 71. 

18. Se encontró un atto índice de deserción, sólo 5 -
pa:lentes (26. 3'-l tuvieron control subsecuente y al momento -
de realizar este estudio ningún pa:lente asistía a sus consul­
tas. LDs que tuvieron control temporal se encontraban bajo es­
quema de prednlsona a bajas dosis y DOS. Dos pa:lentes ll0.5%) 
presentaron recaída por abandono de tratamiento !Tabla 81. 

19. Respecto a la mortalldad sólo un pa:iente <5.2%l, 
falleció cuando el penfigolde se encontraba en remisión, la ca\!. 
sa de ta muerte fué edema il!JUdo pulmonar !Tabla 81. 



TABLA 1 

Número de consultas por primera vez y el número de casos diagnosticados por allo 
de penlfgoide, así como el porcentaje de estos, con respecto a la consulta general. 

AflO NUMERO DE CONSULTAS NUMERO DE CASOS PORCENTAJE 
DE PRIMERA VEZ 

1977 5069 2 o. 039% 

1978 5077 o O'Ai 

1979 5195 o O'Ai 

19111 5042 l 0.019% 

1981 5478 1 0,01!1% 

1982 6017 1 O.Ol6'lf, 

1983 6530 2 o.om 
1984 6396 5 0.078" 

1985 5892 4 0.067'lf, 

1986 7050 3 0,042'lf, 

TOTAL 57746 19 0.032" 
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GRAFICA l 

NUMERO DE CASOS DIAGNOSTICADOS POR AflD DE PENFIGOIDE 
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GRAFICA 2 

Masculino 
21~ 

DISTRIBUCION DE ACUERDO Al SEXO. 

FEMENINO 7~ 

MASCULINO 21~ 



GRAFICA 3 

DI STRI BUCION POR EDADES 

1 
1 

1 

31a40 años 

2 casos 41a50 años 

3 casos 81 a 90 años 

4 casos 71a80 años 

9 casos 61a70 años 
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TABLA 2 

LUGAR DE RESIDENCIA 

LOOAR DE RESIDENCIA NUMERO DE CASOS 

Distrito Federal 6 

Estado de México 4 

Oaxa::a 2 

Puebla 2 

Chiapas l 

Hidalgo l 

Morefos l 

San Luis Potosí l 

Vera::ruz l 

TOTAL 19 





TABLA 4 
INMUNOFLUORESCENCIA DIRECTA 

. CASO IFD INMUNORREACTANTE LOCAL! ZAC 1 ON PATRON 

1 NR 
2 NR 
3 + lgG, C3 MB Lineal 

·4 + lgG, C3 MB linear 
·5 + lgG, lgM, lgA, Clq, C3 MB lineal 

6 + lgG, C3, Clq, tibrinógeno MB lineal 
7 + C3, fibrin6geno I lgG MB/iC Granular/reticular 
8 + lgG, igM, igA MB Granular 

.9 + lgG, C3 MB lineal 
~ 10 NR 

11 + lgG MB lineal 
12 + lgG MB Granular 
13 + lgG MB lineal 
14 + lgM, Clq IC 
15 + lgA, C3 MB 
16 + lgG, C3/lgG MB/IC 
17 + lgG, C3 MB Granular 
18 + lgG MB Granular 
19 + lgG MB lineal 

NR: No se reallzó: MB: membrana basal epidérmica; IC: Espacio Intercelular de los queratlnocltos. 
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GRAFICA 4 
MODALIDADES TERAPEUTICAS EMPlfADAS EN PENFIGOIOE 
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GRAFICA 5 

DOSIS INICIAL DE PREDNISONA EN PACIENTES CON 
PENFIGOIDE 
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TABLA 5 
DOSIS DE DI AMINO DIFENIL SULFONA (DDSl EN PACIENTES CON 

PENFIGOIDE 

DOSIS DE DDS 

100 ITIJ di arios 

200 ITIJ di arios 

TOTAL 

NUMERO DE PACIENTES 

7 

9 

16 

GRAFICA 6 

56 

100% 

DOSIS DE DI AMINO DIFENIL SULFONA (DOS) EN PACIENTES CON 
PENFIGOIDE 

10 -
9 ... 

8 ... 

7 ... 
Número de 6 .. 
pacientes 

5 -
4 .. 
3 .. 
2 ... 
1 ... 

100 ITI) 200 mg 
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TABlA 6 

. EKFEllMEDAOES ASOCIADAS A PENFIGOIDE 

Entermed.i 
01*"5 Mellitus 

Número de casos 
3 

Carcinoma epldermolde 
Metaplasla eplderlllDide 
decérvlx 

l 

l 

TABLA 7 

COMPLI CAC 1 ONES 

COMPLICACION 

1 mpétlgo secundarlo 
1 nreccl6n de vías urinarias 
Candldosls oral 
Conjuntivitis 
1 nreccl6n de vías respiratorias altas 
Neumonía 
Diabetes Mellitus reactiva 
Cushlng secundarlo 
Gastritis medicamentosa 
QueratlUs herpética 
Ulceras de decúbito 
lnsuliclencla cardíaca 
Edema l!ludD de pulm6n 
luxa:lón de clllera 
Derr111111 pleural 
Púrpura 

5. 2'i(, 

TOTAL 

5 
4 
3 
3 
2 
l 
l 
l 
l 
l 
l 
l 
l 
l 
l 
l 
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GRAFICA 7 

GRAFICA QUE REPRESENTA LOS DIAS DE ESTANCIA HOSPITALARIA 
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TABLA 8 

CONTROL SUBSECUENTE 

Afk> NUMERO DE PACIENTES CONTROL SUBSECUENTE RECAIDAS DEFUNCIONES 

1977 2 o l o 
1978 o o o o 
1979 o o o o 
19!1> l o o o 
1981 l o o o 
1982 l o o o 
1983 2 o o o 
1984 5 2 o o 
19115 4 l o l 

1986 3 2 1 o 
TOTAL 19 5 (26.3%) 2 110.5%) l !5.~l 
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CASOS CLINICOS l LUSlRATIVOS. 

Caso No. l. 

Mujer de 62 años de edOO, li!IJOres del hogar, residente del estado 
de Oaxaca. 
Estudio dermatológico. Dermatosis diseminada con tendencia a la 
generalización, predominando en tórax, illdomen, pliegues y ca­
ras Internas de extremidades. Constltuída por ampollas tensas, -
de contenido seroso y hemorrájlco de 1a5 cm, exulceraciones, 
costras melicéricosanguíneas y hemállcas. En pliegues exudado 
purulento. Mucosas respetadas. 
Evolución. 3 meses. 
Síntomas. prurito severo. 
Estudio médico general. Edema de miembros inferiores secundario 
a hlpoprotelnemla. 
Estudios complementarlos. Hto 39 mm%, Hb 12. 9 gr%, VSG 44, -
leucocitos 14, 700, neutñlfllos 75%. Proteínas totales 6. 30 gr%, al 
búmlna3.97gr%, rel. Alb/Glob0.58. -
Estudio histopatoláilco. Ampolla subepldérmica con fibrina y res­
tos celulares. En dermis superficial eoslnófllos, neutrófllos, lin­
focitos e hlstlocltos. ox. Penfigolde. 
1 nmunolluorescencl a di recta. Positiva para lgG y C3 en la unión 
dermoepldílrmlca con un depósito lineal, compatible con penflgol­
de. 
Di!!nóstlco. Penflgolde / Impétigo secundarlo. 
Tratamiento. Prednlsona 50 mg diarios hasta llegar a una dosis -
de 35 m;i y baños sulfatados. 
Evolución. Satisfactoria, estuvó hospitalizada durante 29 días sin 
complicaciones. 
Comentarlo. Este es un caso de penflgolde clásico, en una pacie'! 
te de la 7a. décala de la vida, que cumple con los criterios clíni­
cos, histológicos e Inmunológicos de la enfermedad. El tratamlef! 
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to esteroldeo a dosis moderillas, llevó a la remisión completa en -
corto tiempo y sin complicaciones. 

Caso No. 2. 

Mujer de 39 anos de edil!, labores del hogar, residente del estillo 
de Chiapas. 
Estudio dermalolCÍ!ico. Dermatosis diseminada a cara, cuello, tó­
rax anterior y posterior, alxlomen, brazos, antebrazos y muslos 
por todas sus caras. Constlluída por ampollas tensas de 1 a 10 cm 
de contenido seroso y hemorr~lco, exulceraciones, costras melJ. 
cérlcosanguíneas y manchas residuales. Mucosas respetadas. 
Evolución. 3 meses. 
Síntomas. prurito. 
Estudio médico general. Paciente con estado general poco afectado 
y múltiples lesiones lmpetlglnlzadas. 
Estudios complementarlos. Leucocitos 16, 200, eoslnófllos 1~ y -
VSG 48. Resto dentro de límites normales. 
Estudio histoeillDICÍ!ico. Ampolla subepldérmlca con eosinófllos -
numerosos y algunos neutrófllos. Dermis edematosa con lnfiltrl!. 
do Inflamatorio llnfohistlocltarlo, eoslnófllos y algunos neutrófi­
los. Dx. compatible con penfigolde. 
lnmunofluorescencla directa. Positiva con depósitos lineales de -
lgG, lgM, lgA, Clq y C3 en la unión dermoepidérmlca, compati­
ble con penflgoide. 
Dl!Jnóstlco. Penfigoidef 1 mpétlgo secundario. 
Tr1t11111iento. Prednlsona 60 mg al día hasta lle1Jar a una dosl s de 
25 mg diarios y DOS 200 mg al día. 
Evolución. Slllsfactoria, permaneció lnternilla durante 70 días. 
Complicaciones. Candidosis oral, gastritis medicamentosa y 
Cushing secundario. 
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Comentarlo. Esta p..:lente nos ilustra un penflgolde clásico con -
lesiones ampollosas diseminadas, mucosas respetillas, prurito se 
vero, el cual es un síntoma muy constante en p..:lentes con pen-= 
flgolde. La eoslnofllla se encuentra hasta en un 50% de los casos, 

· pudiendo tratarse de un marcillor de la ..:Uvldill de la enfermedad, 
esta p..:lente presentó una eoslnofilla de 12" que desapareció una 
vez controlado el penflgolde. 1 nmunolij;Jlcamente llama la atención 
el depósito de lgM e lgA que puede encontrarse acompañando al de 
pósito de lgG y/o C3 en el 25% de los casos. -

Caso No. 3. 

Hombre de 68 años de edad, campesino, residente del estillo de V~ 
r..:ruz. 
Estudio dermato16glco. Dermatosis diseminada a piel cabelluda, -
cuello, tórax anterior y posterior, caras Internas de brazos, mus 
los y piernas. Constltuída por ampollas tensas con base eritema= 
tosa, exulcer..:lones, costras mellcérlcas y hemátlcas. Mucosas 
respetillas. 1 

Evolución. 2 meses. 
Síntomas. prurito severo. 
Estudio médico general. Pociente adelgazillo, con estado general 
poco afectado y mÜltlples lesiones lmpetlglnlzadas. 
Asocloclones. Carcinoma epldermolde bien diferenciado en dorso 
de ple derecho. · 
Estudios complementarlos. Hto 34 mm%, Hb 11 gr%, leucocitos -
14, lm, eoslnófllos 18%, glucosa 112 mg%, VSG 24. 
Estudio hlstopatolcí¡iCil. Ampolla subepldérmlca de contenido sero­
so y presencia de eosinófllos y algunos neutrófilos, en dermis su­
perior iilundantes capilares dilatados rodeados de lnflltrillo llnfo­
hlsllocltarlo leve. Dx. compatible con penfigolde. 
lnmunolluorescencla directa. Positiva para lgG y C3 con depósitos 
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lineales en la unión dermoepldérmtca. 
DI !!nóstico. Penflgolde / I mpétlgo secundarlo. 
Tratamiento. Predntsona 50 mg al día hasta llegar a una dosis de 
5 mg, DOS 200 mg y posteriormente 100 mg y baños sulfatados. 
Ewluctón. Salisfoctoria, durante su estancia hospttalaria se le -
proctlco amputoctón infrocondílea de miembro pélvico derecho y -
disección ganglionar Inguinal del mismo lado. Permaneció inter­
nooo durante 246 días recibiendo rehoollitoctón para colococtón -
de prótesis de pierna derecha. 
Compllcoclones. Con]untlvllls purulenta. 
Comentarlo. De los 19 pocientes estudiooos, este fué el único ca 
so asoclooo a mallgnidoo y en el cual la evolución del penfigoide­
no fué paralela al carcinoma. Estos resultillos concuerdan con -
la tendencia octual de no considerar al penflgolde una enferme­
doo paraneoplásica. 

Caso No. 4. 

Mujer de 72 años de edad, looores del hogar, residente de México, 
D.F. 
Estudio dermatológico. Dermatosis diseminada a frente, pabellones 
auriculares, cuello, tórax anterior y posterior, axilas, OOdomen -
Inferior, extremidades superiores e Inferiores con predominio en 
caras Internas. Constituida por ampollas tensas con base eritem! 
tosa de 1 a 5 cm de contenido seroso y hemorrá]lco, exulceroclo­
nes, costras mellcéricosanguíneas y manchas hipercrómicas re­
siduales. Nlkolsky positivo. Mucosa oral afectada. 
Evolución. 6 meses. 
Síntomas. prurito Intenso. 
Estudio médico general. Poclente con buen estado general. 
Asocloclones. Dlooetes Mellitus tipo V. 
Estudios complementarios. Hto 39 mm%, Hb 12. 8 g r'I>, VSG 48, -
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leucocitos 'llm, eoslnófllos normales, glucosa 267 mg.,,, electro­
lltos séricos normales. EGO: glucosa 18.3g/l, escasos leucocitos 
y celdillas. 
Estudio hlstopatol!X!ico. Ampolla subepldérmlca que contiene flbrl 
na y eoslnÓfllos. La dermis ooyacente muestra lnfiltrillo linfohls 
tlocltario perlvascular y la presencia de algunos eoslnófilos. ox:­
compatlble con penllgolde. 
1 nmunofluorescencla directa. Positiva para lgG y C3 en membrj! 
na basal epldermlca e lgG en el espacio Intercelular de los quera 
ti~~. -
Dli!!nóstlco. Pénflgo-Penllgolde. 
Tratamiento. Prednlsona 40 mg diarios hasta una dosis de 10 mg 
y DOS 100 mg diarios. 
Evolución. Satisfactoria. permaneció lnternilla durante 91 días, 
recibiendo tratamiento con toibutamlda500 mg diarios para el co11 
trol de la diabetes mellitus. 
Comentarlo. Se trata de paciente en la Ba. décilla de la vida con -
criterios diil]nóstlcos de pénfigo y penligoide. Clínicamente pre­
sent<t>a ampollas tensas, signo de Nlkolsky positivo, mucosa oral 
afectilla y prurito severo. El estudio histopatológlco fué compall­
bie con penllgolde pero lnmunolll]lcamente presentó hallazgos de 
ambas enfermedilles. Respondió al tratamiento con prednisona a 
dosis moderadas. Este caso es de gran Interés ya que semeja a los 
casos reportados por Chorzelskl de coexistencia de pénfigo y pen­
ligolde, desatortunillamente esta paciente no tuvó seguimiento. 
La diabetes mellitus se encuentra asoclilla a penflgolde en un por. 
centa]e estadísticamente significativo, este caso fué uno de los -
tres que presentó esta asociación. 

Caso No. 5. 

Mujer de 75 años de edil!, sin ocupación, residente del Estilla de 
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México. 
Estudio dermalol leo. Dermatosis diseminada a piel cit>elluda, -
cuello, t rax anterior y posterior, axilas, abdomen, pliegues In­
guinales, brazos, antebrazos y muslos principalmente en sus C!!_ 
ras Internas, dorso de manos y ples. Conslituída por ampollas -
tensas de l a 5 cm, de contenido seroso y hemorr~lco, que asleQ. 
tan sobre piel eritematosa, exulceroclones, costras melicérlcas y 
sanguíneas, manchas residuales y áreas de eritema. Mucosas -­
respetadas. 
Evolución. 9 días. 
Síntomas. prurito severo. 
Estudio médico general. Paciente con hipertensión arterial esen­
cial y secuelas de occidente vascular cerebral (hemiplejía lzquier 
da y parálisis foclall. -
Estudios complementarlos. Leucocitos 11, 400, eoslnófi los !I1J -
VSG 46, proteínas totales 5.56 gr%, albúmina 2. 77 gr%, globull­
nas 2.79gr%, R A/G D.99; EGO: huellas de albúmina, numerosos 
leucocitos y hematíes: urocullivo: E. coli más de 100, 000 colonl as: 
QS y electrolilos séricos normales. 
Estudio histopalolcí;Jico. Ampolla subepidérmica con eoslnófilos n\!. 
merosos, en dermis infiltrado de eosinófilos y algunos neutrófilos 
Dx. Penfigolde. 
1 nmunofluorescencia directa. Positiva para lgA y C3 en la unión 
dermoepldérmlca. 
Dli!!nósllco. Dermatosis bulos a lgA lineal ? . 
Tratamiento. Prednlsona 60 mg diarios hasta llegar a una dosis de 
25 mg diarios y DOS 100 mg al día. 
Evolución. Salisfoctoria, permaneció internada durante 74 días. 
Complicaciones. Infección de vías urinarias y úlceras de decúbi­
to. 
Comentario. Esta mujer presentó un cuadro clínico e histológico 
de penfigolde que lnmunológicamente correspondió a una derma­
tosis bulosa lgA lineal, con respuesta satisfactoria a dosis mode-
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rilfas de prednlsona. Es Importante hocer notar que en el penfl­
gofde puede encontrarse lgA pero siempre acompañando al depó­
sito de lgG y/o C3 y no en forma aislada. 
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CONCLUS 1 ONES. 

l. El penflgoide es una enfermedoo ampollosa, rara en 
México, su frecuencia en los 10 años estudlooos fué de 0.032%. 

2. El sexo más afectooo fué el femenino en el 7W., es­
to difiere de la literatura m undl al que no reporta predi lección por 
sexo. 

3. la enfermedad predomln a en personas de edad avan 
zooa entre la 7a. y Ba. década de la vida. -

4. la única variante clínica encontrada fué la de pen­
flgolde clásico con lesiones dlsemlna:las, ningún caso correspo!] 
dló a las formas clínicas atípicas reportadas en la literatura. 

5. El prurito fué un síntoma muy constante, el 94.5% 
de los pacientes lo presentaron y en el 31.5% de los casos antece­
dió a la aparición de ampollas. 

6. las lesiones en mucosas se presentaron en el 26% 
de los pacientes, siendo la mucosa oral la más afecta:la y en se­
gundo lugar la mucosa nasal, otras mucosas fueron respetadas. 

7. la eosinoflli a se presentó en un alto porcentaje de 
los pacientes 157.8%1 requiriéndose de un seguimiento en todos -
los casos para saber si realmente la eosinofllla es un marcador -
de la actividad de la enfermedad. 

8. Hlstológlcamente el rasgo característico es una a!!) 
polla subepldérmlca, en nuestro estudio la proporción de eosln~ 
filos, neutrófllos y linfocitos fué muy si mllar. 
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9. El estudio de inmunofluorescencia di recta es de -
gran importancia para estitllecer el dliijnóstlco, ya que clínica e 
histol6gicamente el penfigolde se puede confundir con otras en­
fermedades ampollosas. Acompai'iando al depósito característico 
de lgG y C3, pueden encontrarse otros inmunorreactantes como 
lgM, lgA, Clq y fibrinógeno. 

10. Respecto a la asociación con malignidad, sólo en 
un paciente se asoció a un carcinoma epidermoide, no cumplién 
dose los requisitos para considerarla una enfermedad paraneo_­
pláslca. 

11. El penfigoide se asoció con diitletes mellitus en -
el 15. 7% de los casos. En relación a la asociación con otras en­
fermedades ampollosas, cuatro casos presentaron caracteristl -
cas tanto de pénfigo como de penfigoide. 

12. La prednlsona a dosis moderadas es el tratamien­
to de elección, con una respuesta satisfactoria en un corto pla­
zo. 
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