
S.S.A. U.N.A.M. 

l l '2 .. \ /<. 
/O 

,, l-··i 
e•"· / 

A.M.A.L.A.C 

CENTRO DERMATOLOGICO PASCUA 

PROFESORA DEL CURSO: Dra. Obdulia Rodríguez Rodríguez 

DIRECTORA DEL CURSO: Dra. Obdulia Rodríguez Rodríguez 

ESTUDIO DE 83 CASOS DE PENFIGO 

DE 1982 A 1989. 

TESIS DE POSTGRADO EN DERMATOLOGIA, LEPROLOGIA Y MICOLOGIA 

DRA. AMAIA PRECIADO PEREZ DE SAN ROMAN 

ASESORA: Dra. Maria Teresa Zambrano 

México, D. F. FALLA [f; GR!GEN 1990 



UNAM – Dirección General de Bibliotecas Tesis 

Digitales Restricciones de uso  

  

DERECHOS RESERVADOS © PROHIBIDA 

SU REPRODUCCIÓN TOTAL O PARCIAL  

Todo el material contenido en esta tesis está 

protegido por la Ley Federal del Derecho de 

Autor (LFDA) de los Estados Unidos 

Mexicanos (México).  

El uso de imágenes, fragmentos de videos, y 

demás material que sea objeto de protección 

de los derechos de autor, será exclusivamente 

para fines educativos e informativos y deberá 

citar la fuente donde la obtuvo mencionando el 

autor o autores. Cualquier uso distinto como el 

lucro, reproducción, edición o modificación, 

será perseguido y sancionado por el respectivo 

titular de los Derechos de Autor.  

 



1. - INTRODUCCION 

2.- OBJETIVOS 

3.- HISTORIA 

4.- GENERALIDADES 

DEFINICION Y CONCEPTO 

EPIDEMIOLOGIA 

CLASIF'IC/\CION CLINICA 

MANIFESTl\CIONE:S CLINICAS 

FORMAS CLINICAS ESPECIALES 

ENFEBMEDl\DES /\SCJCIAD/\S 

HIS TOPA TOLOGI/\ 

INMUNOP/\ TOLOGIA 

ET !OPA TOGFNI/\ 

DIAGNOS 111:0 Dlf ERENCIAL 

r.umm y l'RfJNOSTICO 

!IV\ Tl\MIEN f(J 

5.- M/\IUll/\L Y METODCJS 

6. - llE:SlJLT /\DOS 

7.- cnMLNT/\lmJS 

B.- CONCLUSIONES 

9.- íllBLIOGRAFI/\ 

2 

3 

4 

Pág. 

4 - 5 

5 

6 - 14 

14 - 17 

r1 - 19 

20 - 22 

23 - 25 

26 - 34 

35 

36 - 37 

38 - 52 

53 

:,4 - 67 

68 - 73 

74 - 76 

77 - 87 



1. INTRODUCCION 

En los últimos vointe ai'\os numerosos estudios han venldo a confirmar 

que el pénfi!JO es una Fmfermodad autoinmune. 

No nxisten dudas Em cuanto a la exisLencia de anticuerpos fijados 

v circulantos ni de su participación en los mecanismos patogénicos dd 

procP.so,poro qunda todavía por descifrar si interviemm directamente 

en la producción de la lesión o bien mediante la activación de muirnas 

proteollticas. Tampoco ostó acluroda la acción del complemento y do 

los polinucieares. 

Con ol arlvonimionto do los osteroides en lo~; años cincuenta el pro­

nfo;tico dul pé!nfiuo mejoró de manera drffütica. l\unque en la actualidad 

lo!l corticoides trnfovia son el tratamionto de elección.en los último!; nl'los 

su nsociaclún con otras drogm1 inmunosupresorm;,üutünticas "at1orradoras 

do estoruiclus ", PE!rmitun mayor eficwcia un la ternpüuticw a lurgo plalO. 

1\1 Sl!r el pünfigo unn enfermmlarl que con~itituvn una ürnDnaza pura 

la vicia y ol l1irnll!Star d1)I paciEmtu,cunnt.o más tempranamente su establuce 

!!l lfül!JU!il.ico V sr2 inicia el f.rat.amient.o efec:tivo,mlÍ'3 fncil rr!:niltn !;u 

cnnt.rnl. ün:;afm·t.un;1c1rnnl!nLe llc~mo~ observado nn l.l!rminns gonr!rnles,un 

rJp:;cu1111c:irnirmt.u cJu lil Pnfermuclucl clent.r·u cJL• la fnrmélc.:iún llf!l rnúcfü:u 

y,pm· 1m1ll!,cJE! ~;u c1i;ir¡11(1~;t.ii:o v rnarmjo. f'nr rn;tu muthm no:; parncio inLL,C'l!­

!iilliLl! llac.:ur una rovi:;i(111 dH lu:; L:¡¡:;os df! pú11fi~411 uli:il!rvmlo!.i en la clínica 

cln C'nf1?rm11dndrn; mnpullrnm:; para cmmc:or cual E!:; ~;u frocunm:ia,uvolución 

y ru:.pue:;t.a ul trat.amim1t.o. 



2. OBJETIVOS 

Los objetivos del presente trabajo son: 

l) Revisar y actualizar el tema. 

11) Conocer lfl frecuencia de la enfermedad en general y de sus va­

riedades clfnicas en el centro. 

I!!) Analizar la medicaci(Jn admínistraua tanto en sus efectos benóficos 

como indl!seables. 

IV) Valornr la evolución clínica de los pacientes. 

V) Correlacionar nuestros dalos con los de Ja literatura. 
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3. DATOS HISTORICOS MAS RELEVANTES 

El término pénfigo,provicno del gringo "pemphix",que significa bur­

buja.dado por Hírócrates,quíén describió una fiebre penfigoide no caracteri­

zada por ampollas y quo probalJlomente no correspm1df¡¡ a pénfigo (1). 

Fué Wichman en 1791,quién dió el nombre de "pénfign" n una enferme­

dad ampollosa crónica quo correspondia a lo que hoy reconocemos corno 

pénfigo. 

Desde entonces.todas las enfermedades ampollosas de la pin! sn agrupa­

rón bajo la denominación de pénfigo. 

En 1953,Lever,lJasado en aspectos dlnicos,caracterlsticas histológicas 

y curso natural,considuró el pénfigo vuh¡ar como una entidad diferente 

del penfigoide buloso (2). 

A Piirtlr de la demostración por Beutner y Jordnn en 1965 (3),tJe la 

existencia de iJUl.oanticuerpos circulantHs,dirigldos contra un {mtigm10 si­

tuado en la superficie do las células epiteliales.tanto nn lil'.i mucosas como 

nn la piel.se obrió una vla para el conocimiento do la patogónla de esta 

unf1~rmndad,consideróndolo como un proceso uutoinmurm. 
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4. GENERALIDADES 

OEFINICIDN Y CONCEPTO 

Se denomina pénfigo a un grupo de enfermedades ampullusns autoin·· 

munes,crónicas,caruct.erlzadas por In formnción de ampollas intrnepitlérml­

cas acanLo\lticas,quo afectéln piel y mcmbrnnas mucuséls.Los anticuerpos 

anti sustancia intercelular son los responsables de la enfermudad. (levur 

y Hashimolo, 1969) (4). 

EPIOEMIOLOGIA 

El pénfigo e;, unn enfermedéld rara.La incidcmcia varía dn O. 5 a 3.2 

casos por 100.UOO habitantes por ano.siendo esta mayor en la raza judla 

(~-(,), 

Afuct.a a nmbos sexos por i!]unl,sin emtmrun por debajo do los VP.intes 

nnou puede lmlier una prevalencin mayor en f~I sexo femenino (7). 

So presenta con prefnroncia mitre lus cunnmta y sesenta anos de 

mJml.~;í bien no queda nxduícJo e11 ulra!l.LI caso mfo¡ jov{)ll 1·efericJo P.fl lél 

lit.nralura ll!l ni ele un 11if10 de trP.!l ¡¡f10~1 (ú) lf i!I Lle! n111vor ut.lad,un ucJulto 

ele nchonta y nunvf! (U·<J}. 

Aunque ext.rnmuclnmnntu rnro,se l11i11 Lloc111nnnt.ndo c.-J!JOS do pünf'igo 

f¡¡miliar por esttnlins dn hintopat.ulngio u i11rnurmflunrnscu11cia (10-11). 

Se ha !;ugeridu qu[) nxlste una Pl'l!tfo;po~;ición tJHnP.tica parn el prmfigo, 

por el hnllazgo Lle una frucuom;ia aurnrmtada Lle HLA-A 1D v llLA-A 13 rm 

estos pacientes (1L-U}. 

Por otru lado.un rlos snl"ies imJupendif!ntm; tle pacientlls jurJio5 su en­

contró un aumunt.o marcaLlo de la frecuencia de HLA .. üH4,con mlls del 901' 



de pacientes expresando este fenotipo (14).Se desconoce el significado que 

pueda tener esta asociación.Algunos autores han sugerido que puede clasifi­

carse el pünfigo como una enfermedad "HL/\-concordante",en la cual.casi 

t.odos los pacientes tienen un HLA e!;pecífico,cumo ocurre con la ospondi­

litis anquilo~;ante (111). 

CLASlFICACION CLINICA 

En función del nivel al que se producen las ampollas intraepidérmicas, 

pueden distinguirse dos variantes principales,que difiéren también en su 

forma de presentación cllnica (14). 

1.Superficial 

Pénfigo foliáceo: 

Pónfigo eritematoso (Sindrome de Senear-Uslmr). 

Pónfigo foliáceo endémico. 

2.Profunrfo 

Pónfigo vulgar: 

Pénfigo v8getante. 

El pénfigo vulgar v !iU variante E!l pénfigo vegetante se crmsideran 

lns más graves.El foliáceo v su variante el pénfigo eritematm;o son consi­

dr?radD!l m{Js lrnni!)nus. 

U pénfigo fnlifü:eo undómico o "fogn !mlva[Jem",reprr.menta una vorian­

tn con caracterlsticas especiales,r:mdémico en cferl.i1s úreas dll Urasil v 

Sullamürir:o. 
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MANIFESTACIONES CLINICAS 

PENFIGO VULGAR 

Variedad más frecuente caracterizada por el brote incesante de ampo­

llas más o menos generalizado a piel y membranas mucosas.Sin embnrgo,el 

inicio de la nnfermedad puede ser sumamente insidioso.Este "periódo de 

inicio".previo a la generalización de las lesiones.es incostante y de dura­

ción muy variable. 

En un gran porcentajo de enfermos no se establece una "fose de esta­

do",con afección de extensas áreas cutaneomucosas,hasta los cuatro o 

doce meses de la aparición de las primeras lesiones (1~). 

En el 5U ..i 70% de los cusos el procuso se inicia en cavidad oral.con 

aparición de ampollas que tienden rapidamente a romperse dejando supor­

ficie5 erosivas más o menos dolorosas.La totalidad de la cavidad oral puede 

verse afectada,pero más comunmente se ollservan las lesiones en la mucosa 

bucal,palutina y gingival (16). 

El 90% de lO!i paciontes Liemm lesionos oralm:; en illgún momento du­

rnntu el curso ele su enfermedad.En raras ocasiones la Emformmlnd puede 

quf!Clilr confinada ¡m P.sta localiLación sin E!xtunderse u otr.a!.l íiroa!; (1 /). 

Con monor frocurmcia lu enfermedad puedo iniciarse afectando otras 

muc:o!.lü5 tales cumo lü conjuntiva, faringe, vulvü,Cl!rvix,esófago y mucosa 

rectal (t'-1H). 

Las lesionen puedon desarrollarse también en algún punt.o de la piel 

y quedarse restringidas a esa zona durante varios meses. 

La nfección ungueal es extremadamenLe rara.Se ha descrito la apa­

rición de onicomadesis,lineas de lleau,cicatriz del lecho ungueal 1J tierno-
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rragias subungueales,siendo lo más frecuente la onicomade:iis,que se creo 

provocada por la afección de la matriz ungueal. 

El número de uflas lesionadas es variable.y su curso suele ser para­

lelo al del resto de !ns lesiones cutaneomucosas del pénfioo (1'J··20J. 

Después de un tiempo variable desde el inicio dP.I proceso.y en algunas 

ocasiones desde nl principio.se produce la ueneralización de la enfermedad, 

con aparición progresiva de ampollas por cualquier punto del tegumento.si 

bien las zonas más frecuentemente comprometidas son la piel cabelluda,cara, 

tronco.zonas de presión.axilas e ingles (15). 

Existen esudios que sugieren que la distrilluciún clínica de lns lesiones 

puede P.Star determinada ror variaciomJs regionales en In expresión del 

antlo1mo del pfmfigo vulgar (21). 

Sobre una piel de npnriencia normal aparecl!n ampolJa5 flficcidas,de 

1 a 10 c.:m,que ni romperse dejan al dom;ubierto fireas denudadas,que ne 

cubren do costras hemorriJyicas y melicéricas.Las lesiones curan sin dejar 

c.:icatriZ,PC!ro es frncuente observar hiperpinmentüción tnmporal. 

Las lcmlom~s orules con frncuencia mm recalcitrar1Les y prn·sü1tl!n aún 

cuando las lc!:iione~ clr! In pil!I han !licio controlarJrn; ( 17). 

U prurito nnrmulrnentu ausentu o leve,puecJ1! llnr¡ilr a ser ~;uvern,:,obrn 

Lucio cuando so d1n;arrollrn1 nul!llil!; ampollas.[! dolor causado por la denu­

dac:i(m 11xtonsa p1wrJe sr•r consiú1?rabll1 con pequeNDs movimientos (11•). 

Al c!jercPr una µre~;ión con d1!slizamitmtn :;ubrn la piel ap;H·c!nt.omentB 

sann ~H! producl! deL>prencJimiunto de la BPicJorrnis (Signo !.lo Nikolky),aunque 

caracterlstico,110 nxc!l1;,ivo pue!lto que puede observarse en otros procesos 

tale;, como penfiunirJe bulo;,o,necrolisis epidérmica tóxicél y ciertas vur'ianLus 

do epitk!rmolisls tJulcma. 
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Cuando las ampollas no se han roto.una presión ejercida sobre el techo 

de las mismas.determina su ampliación por la debilidad de adhesión entre las 

células de la epidérmis (Signo de Asboe-Hansen) (22). 

Paralelamente a la evolución del cundro cutaneo-mucoso pueden esta­

blec:erse s!ntomas generales.tales como fiebre,debilirJad,anorexia,signns do 

hipoproteinémia v un cuarlro final de caquexia que c:onduco <l la muerte si 

no se insataura tratamiento. 

Aunque comunmente no se reportan alteraciones do Jaborat.orio,puHde 

encontrnse eosinofi!ia periférica (12% segün Combes v Canizares) (23) sobre 

todo en el momunto de los brotes. 

PfNFIGO VEGETANTE 

llepresent.a lll 1 a 2 % de todos los casos de pénfigo (21.). 

:.u hn dividido clasicamm1te en dos sutJtipm; que comparten caracteris­

licas cllnlcas,inmunológicas u hi!;Lulógicas similarus.U Lipu Neuman,cuva evolu· 

cion 1/ pronóstico es muv similar al pénfigo vulgar,v el tipo Hal\opeau,quo 

mi consirJura una forma munns SH1rnra (21,). 

Pm·n BoutnP.r (2'l),el t.ipo el!' Hallupwrn pumln rnprmmnt.ar una piudermia 

i:nn lnsinrms 1m•1uLrn1l.n?;,sof\ala que umban varieúürll!?; de pénfigo 11egPL<mte 

ftH?I"tm 1l11sL:riLa?i ilnLes dn la intn1úucci<m du la ilmnt.{11isis cumn crituriu 

tlionn{1~;Lico.tn su opinión In clnsificadón mfmciormdu,act.ualm11nte !;úln t.lune 

int.11rfo; t1i?;lórico. 

[n uLapas L11mprarms las lesionos cul{muw; son ~;omujanlus n las dol pón­

fi[Jll vulyar,prnrJomirwn las ampollas flóccidu?;,pero en la:; etaprn; du curación 

su 1ln?;1Jrrnllan 11egHtacionos hirert.róficm; un las árnas denudadas 4ue deja­

rnn las ampollas rotas.Estas lesionus veuuta11Les un uLupus tempranas producen 



un exudado seroso o purulentD y frecu1mtemente se cubren con pequet'las 

pústulas.En otros casos las pústulas representan la lesión primaria mfis común, 

para dar paso rapidamente a lesiones verrugm;as. 

Los sitios más frncuentemente afectados son las axilas.ingles y superfi­

ciE!s flexoras. Se debe enfatizar que en Bl pénfigo vulgar se pueden formar 

estas vegBtacionr!s iguulmente en las óreas intertriginosas,sin embargo su 

númoro es menor. 

La cavidad oral SE! encuentra comprometida en el 925' de los pacientes 

(211).El vermBllón de lo5 labios es asiento frecuente de la afección.mientras 

qun Ja mucosa oral raramente desarrolla lesiones vegetantes.Además de Ja 

mucosa oral.otras mucosas pueden estar ufectadas. 

RocientE.!mente,en un serie de 12 pacientes con pünfi!JD vegetante.se en­

contró c¡un ni ~'º" tonlan lengua cerebriforme (26).Este siuno puede preceder 

a !u aparición rJe lcmionr.!s cutáneas (26). También se han encontrado casos 

ü!;ucimJos il Cutis vortids !JYrata (24). 

l'ENF 11.iD 1 OLIACLO 

D1mcriLu p111· C;uunavn r!11 10El4.Es menos com[m c¡tm ul pénfigo vulnar,re­

prma!nt.;1 una furma :;upurfidal y munDs urnve. 

Lst.;1 varim1t.n :;u manifiusLa inicialnumlE! como !Jl'IJpus rm;urrunt.m; de 

l!l'tl~>iunus ~1upurficialos,poco profuruias.ucompaf'\aUr1s por f1n1a!; do oriloma,Bs-

i:amu y cn:1tra:;.l'uedu holmr pequnl'las ampollas intm:tas pern SFJ visualizan 

rnramunte. 

Las lnsiomm su Jucalizun primeramunte un la cara.pin! cabelludiJ,parte 

:111p1irior de torax o la espalda.Puede exLnndE!1·se lmstil afuct.ar tnda lél r;upEJr­

ficie cnrpural.Ln 1~studns avanzodos,evm1t.unlmente,puede ocurrir eritroder­

miu exfuliativo (í'). 
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La tmfermedad puede permanecer localizada hasta un al'io antes de exten· 

der!m,o puede tiacerlo rapidamente desde el episodio inicial. 

Las lesionos or·ales no son comunes v cuando se presentan consisten 

An pcquel'ias erosiones supr!rficiales,menos grnves que las del pénfigo vulgar 

(í'7). 

Sri prm;enta con mayor frecuencia entre la cuarta v quinta décmla de 

la vida.es muv rnrn on los nil'ios,uólo se han reportado 11 casos de 1955 a 

1980 (28). 

PENf IGO l'OLIACHJ EMDEMICO 

l.l;imado tambifm fuejo salvaje o pénfigo foli[Jceo brasilet'lo. 

í.l t;r·upu Cllopm·at.ivo de Invostigación pariJ el estudio del fueun salvaje 

c:unsilfnrn m8s r;lJITHcLo Hl termino de pénfigo folif1ceo endémico.va que recirn1-

Lemt!nL1~ se tran r1!pm·tmJu casos en Culombia,Parnguay v Perú,además del r.uno­

c:ido fnr:o hnmilui'\u (29). 

D1!srJe ni punto rJn vi!;t.a dínii:o,histol6gicri r, inmunológico es ~;imilar al 

pi!11fiuD fnlifu:oo.l.w; f¡¡i:f.lll'l!S m{J!l impol'l.m1t.es qlJf! rJist.i11uu1!11 n~¡tus dos en· 

f1!rmnrfadn!i ~nn !Jtm taracLHrhtl.icas epiLJfmiiolóuir:as (29). 

l 11 llr;J!iil r!xhl.1!11 m/Jo; d1! 1'i.IJ{)[J cusn:; 1·11ui!•f.r¡¡rJo!;.La rnavor'fiJ rfp Jos focrJs 

p1·wJllminw1tr!n t1;ir1 ido r:111nllim11Jn d1i actH!rrJu ;¡ J;1 inviJ!iÍ(m rJu la c:ivilinici(m 

1111 Lw1a:; 1·u1·;iln:;./\1:t11u!mr!r1tc IC1:; w;t.mJ11:; t:m1 rllil\fllr Pl't!11<1h!nci11 rJn ta enf1!l'· 

mrnl<1d !HHl Ciuiu:;,M.il.u Grrn;:ai uo ~;uJ,P;H·rn1a \f !i;ir1 Paulo ()D). 

1 il polilaci(m rJri ri11:;¡io la 1.un:;tituyrn1 pn!domini1nl.1!m1rnl.e los campw;inn" 

l]tll! vivon o trabajan en tJ1·1!H:; m1rJémica!;. 

l:!Jt.a rfo;trilluciím yeog1·dfi1:a puculiar hu permitiuu espncular la uxisten-
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cia de un ugente,infocciosu o ambientul,que puedo precipitar la enfermedad 

en personas genéticamente prl,dispuestas,pero e!m a~iunte no ha silla aún 

idontificado. 

El pico de incidencin Jo nuevos ca?;os ocurre ill final de la est.idón 

de lhivi<Js cuando la poblnción 1Je insectos es muy 11bumlante. 

Aunque existen numE)l'n50S cnsos fumiliarns,no rm hu11 reportado Cél!iDS 

du tramisi(m úo la rmf8rmed<1d al personal hmpiLalário u a t.raves d8 sangre 

o fluidos c:nl'porales (29). 

Por oLro Indo.se han identificddo dos inturmmntes mmrmalidarJc~s i11muno­

l(19icas qun apoyan ln hipótl)Sis infeccio:;a.La primera es 1<1 ulev¡¡ción en ol 

suei·n dfJ los 11ivuh-?s dul µuptidn Llmicu,ill f¡¡-1 timusinu,peptido frPumnto en 

per'>1ma:; t:lln u11fnrmu1Jaclfi!; vir,1les (31). 

UJ sugundil,l!S la iclimt.ificilci(m 1fo un nntit:lH)l'¡Jll esput:lficll Cllntrn la 

q1a!l'a\.ina un 20% de lus p;1cio11t1!s.Se han 1mcor1l.rndu uutoant.ir.tmrpos cu11Lra 

filnmn11tw; int.ermmJici';,por l)j1m1plu q1mrnt.i11a 1J vimutina,un u11ferm1.,úadt?c; rnu-

111(1tic;1c; V l)fl infm:ciu1rnr, virulu!; cumn !;ill'il111Pifm.111?pat.itis virnl 1/ mm1011uclrm­

!ii!i infncciosn.Ciurt.u~, antine1HJ~i \/irtih.!~i compc11 ton curnct.u1·iJtic:o~; parucidos 

1:011 ••!;t.u!; ril1111u?11Lu!; intcm111?1lin!i, prn lo qui! !il! pil?ll!óil q11e pu1?t.h111 prodrn:ir .. 

~ª' l'Pt1Cl:im1u~i r:n11dil!; unLn! tu1Licuerpns (5%). 

1 iJ w1f1?1·m1?1Jad af'llct.a .i nif\u!; v adu!l oo; jüvl?llll!; cnn ur1 pic:11 111) irn;iden­

ciil Pn In !H)!Jur11f;1 1/ t.1?rc1Jr11 tlút:mla du la vid.i. 

Uinicamunt.e 1n; !iimilor ni p(!r1fi110 fulif11:u11.Act.u;il1111mtl) !;e? tli!;l.inqucm v;1-

rioJ~; fnnna!i de f1l'H!;1~11t.ilr:ilm clí11ic<1 (/9): 

l·orma lm:11li1iJila (fm·mil f'u!;t.r;i): 1 ;is lesionus con:;ist.~Jll rJn plm:os quuril­

IJ1?;icu~>,reúornfas u ovalE1!;,amarillu-marrón n 11iolflce1fi,un llruas !mbornil-
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cas de cara y tronco.de evolución crónica. 

Forma generalizada: Se distinguen a su vez.tres formas de presentación 

cll:nica: 

a) Ampollosa-exfoliativa: Es una forma nguda,en la que predomínan 

lils arnpo!l;is,con un componente menor de lesiones er·osivas crónicas,seme­

jandu derrnatiti~¡ exfolintiva.Puede acnmpa1'arse de mnle~itar goneral,fir>bre 

y arlralgías. 

b) Exfoliatiw1-erilrodérmica: En estos pacinntos las lesionos prn­

dominantw; consisten en extfmsas ero!>ionos superficiales,uxurlativa!l y 

costrosas. 

e) Placa!l querntósicas diseminodas: Lf}Síorms similan·)!l n lils vistas 

en lu furmu localiwda do lu enfermedad.son nqui,oenor<Jliwdas. 

1 Ut'mo hipurpiqment.nda: Se ut.murva en pm:ir)nte~ qurJ ;;o 1mr:urmt.ran tm 

rrm1i!;ión.La hiperrii¡¡mentar:ión puedo wstrlnqir!le a lém órnao. prt>vim11on­

LH lnuirmadiJs,o llínn,ser úifusa,üfoctm1do iJ piul fll.'~~víarnuntu snna. 

l.n rnm¡oría d!! los padcmtos responden :;at.isf¡¡ctoriürnont.e 1Jl Ll'ilt.orninnto 

1:on nst.m·oitlf!'; (Jflícamu11t.e,sin e111tiaruo,1m un pc)quoílo porcunLaj1!,l.:J unfum1u­

rJ;¡rJ :;iouu un cur:;o crónico,rnquiriundu terapia ;¡uxilinr inrnunD:HJPl'WiOI'iJ. 

í'll% 1!1! pm;iont.c:; l?Xfll!rimenLan rnmi:;iones uxponL<lllt?il'.; (>'9). 

Muchm; niílr1:; ufoct.mlo!; por la enfr:rmPrJ¡¡rJ !illfl'f'll rnl.nrrtu tlul rTm:írnícm· 

Lo,ol r:uiJl,puruúojicamunln :m reilnud¡¡ al in:;t;11wrn· ol t.1·at.,m1it~nto.Ot.rau cmnpli·· 

cm:innes obnun1üdn!l son ü1oo:;perrnia y camliiw; llt: por:;rJrJiJlidad (.B). 

l'ENFICO f HITEMAJUSD 

l ilmhién se le conoce como pénfigo !iebrJ!TPico y como Slndrome tJ¡,¡ 



·· Senear-Ushen,por sur estos autores quiunes In describieron en 1926. 

Se acepta actualmente que representa una forma Jocéllizada IJ menos 

grave de pénfigo foliáceo.con características de lupus eritematoso IJ de der­

matitis seborréica. 

Las lusionos cutflncns con~1istEJn en placas nritemat.osas,escamosas,hiper­

'lllerat.ósicns v costrD~ias,limitadas a rL•gilines sl!UO!Teicas.En cara ildoptan 

una distrilJución en alil!i de mariposa sobre áreas malares v domo de Ja nariz, 

semejando lupus eritematoso.Generalmente nD hav comprnmiso de mucosas.Lu!i 

lnsiones empeornn t.ra!> Ja exposici6n solar.La piP.l pre11iam1!11le daílada por 

myos-X,prudispone al desarrollo dn la enfermedad (311). 

Ocurre on tmins Jos grupos de edad,con un rango entn! los 1'> a B4 al'los 

(.l5). 

/\fecta a Llmlms suxos,con ligero predominio en mujeros por debajo de 

lo!; 11uintc! arios (36). 

Muchmi pacil!nl.l!S ¡;un pénfigo eritematoso comparten canicturlsticm; 

irununoló¡Jicas rlu p(mfi¡io v lupus. 

f.11 1%11,C:horielski v Jabllmsku demostrnrón por lí\J d1! piel fll!l'ilt!!;iDnal, 

1h!pfr;itus 1Jl! l~¡f; v l: ,l!ll los n!>pm:ios inl.l!n:elularl!s v un lil 11ni(in llermur!pi­

d(!l·mic<1 un 5 dn 6 pacim1l.l!!; con p(mfiq11 1!ril.1!1n¡¡t.u:.;u ( ll).[!;Lu!i llall<11no'.; han 

!;idn corroborrnlcm pw;t1!l·im-menLl! por nl.rn!; ¡¡ut.orns (31,). 

l'or ot.ro lado,cuamJo \¡¡ piel 110 nxplm:;t.;1 t;o UXil'nil1a por i11m11rn11'1uorrm­

cm1cin,!;n olJs1!rv<m depósitos de !¡¡(3 v e l!rt la uniün durmol!piciürmica en 23 

a Ml')( 1Je los pacil!flte:; (l':i). 

ta lgG encontrada contiene cullrmas lamba o kappa,p1!ro nunca,arnbos 

tipo'.; nn un mismo pacientll como ocurTll l!n el pfo1fi¡¡o vulgar.fa;to sugiere 

13 
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que puede tratarse de un ant\geno diferente.el implicado en la patogénia 

de ambos procesos (311). 

En el examen del suero por !FI,se encuentran anticuerpos antisustancia 

intercelular en BO a 100% de pacientes (35). Ademlis en un 31 a B3X,según las 

series,se observan anticuerpos antinucleares,con titulos,que oscilan entro 

1:10 a 1:320 (34-35). 

Existen algunos cnsos publicados en la literatura de coexistencia de 

p{mfigo eritematoso v lupus eritematoso sistémico. Beutner v colbs. describie­

rón un paciente con manifestaciones de lupus eritematoso.eritema en alas 

de mariposa v erupción bulosa concomitante.El paciente.un hombre de 33 mios, 

tenia signos de lupus eritematoso un ai'\o antes del desarrollo de lesionas 

en piel.La biopsia de una lesión facial reveló IgG en la sustancia intercelu­

lar de ta epidérmis e !gG v C en la unión dermoepidérmica (34). 

Jabtonska v colbs.,describierón un paciente con pénfigo eritematoso,timo­

ma,miastenia gravis v lupus eritematoso sistémico (31). OrfiJnos v cullls.,des­

cribierfm un paciente con lupus eritematoso cut.aneo que dosarrol!ó pénfigo 

1!rit1~mnt.oso varios al'\os después (311). En todcm los casos las le~;iones de pén­

fino fum·1m confirmada~; Plll' micl'm;copia {JpLica v 1~ll!CLrúnica. 

f LJHMl\S CI INtCl\~i LSPI C!/\LL~i 

l'ENF!GO HrnPF T !llJHME 

ls un Lira de pé11figu poco frocuentH. Sus µrincipales carnctorist!c.;wJ 

son: 1) un cuadro cllnico inicinl nt!pic.:o Sf.mmjm1c!o otras enfermecJndm; <Jmpollo­

sas,principalm1Jnte una durmutitis herpetiforme,un punfígoido ampollo~m o una 

úermatosia ampollosa IyA lineal; 2) un cuadro histolóyico con espongiosis 
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eosinofílico v dificultad para evidencior lo existencia de un proceso acantoll­

tico,:.iemJo necm;arias varios biopsias pora ello; 3) dP.pósito do ilnticuerpos 

ant.isusLm1cia intercelular epid{Jrmica en los estuclio~; dP. inmunofluorn?;c•mcia,v 

1,) una rnspuesta favorable a las sul fonas v/o curticuides a dri:;i~; inclu:;o mu­

norr'.s qul! en ut.ms tipos rJe p{Jnfiuu.A vecr!s al()urms p¡1cir!nt8:; rrnu~~;itan 

cort.icoic.Jes n inmunosupt'1!sore~¡, Aunque es una variant.r> de pénfigo poco rrn­

curmte,esturJios rncinntes Ul! lartJO tiempo d1! seguimiento rfomuesl.rün un curso 

relativamrmte beni[¡no (38-59). 

En brotes post.1~riorns los pücienles puerJen nwntener l!l put.rón de pén­

fi!]o l1urpeliformo n somejar un pénfigo nrit1!matoso o foliáceo o incluso un 

p{Jnfi!]o vulgar (411). 

PENF lliU lNDIJCJDll 

Un puquunu tJrnpo e.Ju püciu11lus rnfierun una llisLuriü clara du un m1~dicü­

muntu c11mo foclor precipi t.nnte du su m1formedad. U uaenLe rnfr; frncunnte­

m1mt.1' implicarlo f!!l 1<1 f'1?nicilami11a,sin embargo ol.ras c.Jrouns como pirnxicam,pe-

11ici 1i11a,1:;wt.11!.l'i1, l.io11rnmi1 lil ,ri f'i1mpicin;1,al fil-1111 !l'l:ilpl.11propionil UI ir:i11¡¡, f'rn 101.Jar­

bi l.<1l, f'u11illllJLü1m1a v ht!l'lllrw,t.ambiün Sl! !Ju?;crilmn como imJuctul'il!i du pó11fi!;o 

(/ol !,{). 

1 ;¡ [ll!lli1:il,1111iflil CIJITlll i11tlur:t.01-;1 dn p(!nfi!)ll IJCLll'l'U l!lf 3 il H1% di! lll!i [Ji!-

c:in11l.u!i,1?nt.rn lu~; f1 il lí' lllP'.il?~i rlu n~;t.ur rrn:ibirnnJo In rli'ufJíl por ol.rn p1'ot:1?!iO, 

m;111i ft?!;l.arnlose cli11i1:a1111~11t.n,1:11si !iimnprn,cn1111J p(?11f'iuo fuliiicDo (/•;IJ, 

Ll prcH:f!Sll E!:i l'l!\/t!t'~;il1ll! Oíl l.íl!li tuUo~; len; Cil~iWl ill :JU~iPIHlCJí~r lü mnrJi-

caciün. Sin umbiJl'!JU,Ull 30% requieren t.rnt.amiontn con ost.m·oi!lr?s v/o auentes 

inmunrn;uprusnres (1, 1 ). 
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El mecanismo de corno la penicílamina induce pénfigo permanece descono­

cido. Se han propuesto varias teorías para explicar este fenbmeno. Algunos 

Hstudios muestran una frecuencia aumentnda cJe HLA-815 en estos pacientes 

(43). Esto sugiore que la penicilarnina pu8cJe cJosencacJenar la producción de 

antícuP.rpo~; en personas genéticamente preifü;puostns. 

Por otro liJdo,so píen!;a que la penícilamina podrla interferir cnn J¿¡ que­

ratinogénesís normal,IJ morlificar la estructura antigénh:a de la mumbrana 

tfo lo!; querntinocitos v la cotmsión íntorcelular (acantólisis bíoquimica) 

(lt/1-ló). 

La uctívidad ínmunosupresora de la prmicilamina sobrn los linfocitos T 

tmlpor µocJria ser el fur.:tor favorecedor de la aparición da auto-anticuerpos 

unti-epidérmis (1,6). 

PINFIGO V EMl1AflA10 

1 u prcm1mciil do pénfigo duranto ol ombaruzo as surnamontD raro. Se hu 

drn;crito ünicwnenLu un 10 rnujuros cmlmrnnldns,confirmúnrlom.i ol diugnó~;tir:o 

poi' l1i!;l.olol]!a o irnnunnlooia un il. Dnl pl'orftict.o <lü mm!; 1ll omlJarazo:;,5 na-

1:inr(in vivll!; v 'i muorLm;, !k lo!; •, nacidos vilm!;, l prmamtillmn <Jmpolla!; v 

1?nmi01H!!l 1:1 il.fmlliJ!> al 111111nontu !ful nncirrlif!nLo,cun ltist.olo!JÍiJ n irnnunolnnía 

1:11mp<1Lílilu!;,mirn1Lrns q1m lrn; olro!; ;.>,nu Lt?11í;m 1füirJm1cia tle l!nf'rn·mi?dml; 1, 

dn lrn; •, nm.:itlu!l mum·t.m; p1·u!;ent.alJ¡¡n uluün hnll<ugu por hh;t.ulooíu vio inmu­

nolonla quu hm:i[Jn ponsm· 1!11 p(mfioo. El 4ui11to fr?t.o nu fuó uvulumlo (lal­

'•ll). 

!.os neonut.os afrn.:tmfrm tnníiln <.mtícum·pm; cin:11lm1LH!l tJuLfictublu,con 

t.ítulos inl'orioros ll iuuale!; a los rnatarno:;. E:stos f)fJllé!;!JOS !;ugiuren la exis-



17 

tencia de transmisión transplacentaria de anticuerpos maternos (49-50). 

PENFIGO EN NIÑOS 

El pénfigo en nif'los es muy poco común. Se conocen aproximadamente 

30 casos. ta mayoria tienen pénfigo vulgar y un periuef'lo porcentaje pónfigo 

foliáceo (51). En c"I BO%, HI sitio inicial de la afección es la cavidad oral.con 

afc:!ctación posterior de la piel. En la mayor!a,la enfermedad es grave.requi­

riendo altas dosis de glucocorticnides. Ocasionalmente necesitan drogas inmu­

nosuprmmras para lograr su control (111). 

Las complicaciones.como consecuencia d8 largos peri6dos de tratamiento 

son frecuentes,esp8cialmente retardo del crecimiento.infecciones y apariencia 

cushinoide (51). 

PENHliO Y ENFERMEDADES ASOCIADAS 

íxi!;ten rnforencins en lu literatura ue la coexistencia ue pénfigo con 

vm·ia!; 811fl!rmndadm; autoinmumm,asi corno con otros uesordenes. Se le ha 

m11:nnt.r;1uo a!mdildo a ill'tritis rnumatoiuu,anomia pnrniciosil,!lindrorno ue 

:iji'J!Jl'l!ll,ilpfa!;ia 1!u nlollulns rojns,JuplJ!i 8rit.Dmat.oso sisLúmico,usclurmJurmia,m1-

f1?rmnclillJ !In Lrilvns,pu11fiuoi1le llulw;o,p!mrin!;i!;,tltmnat.osis ill:antolft.ica Lransi-

1.oriil v liqurm plilnu (1.1). Mu1;!111s uu est.os l'l!Plll"l.es rupr<!!l811tnn pr11t1;1tJll!­

rnrmtn la couxist1mcia Lln dn!; ll m[15 unfllrm1!dad~1s de forma coincidm1tnl. 

Sin 1m1llargo,rilanttla l.i!mlii(;n lil po!;ibiliduLl de u11 nlllcanismo patógeno 

lmico,qun impliquo alt.eraciunn!l un el sist.l!ma du renulaciún rm;prm!iallle d81 

mant.enimirn1t.u rJe la homl!O!il.asis inmunológica tm condiciones normal8S. 

1 u c:mJxistoncia du púnfinu con timoma y/o miastenia gravís so ha descri­

to en aproximadamontn 30 paciente!l. 13 de estos,presentarón la triada corn-
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pletn de pénfigo,miastenia gravis y timoma (1'1). La mayoria de los pacientes 

desarrollarón clínicamente pénfigo foliáceo o eritematoso.sin embargo.varios 

otros sufrierón pénfigo vulgar. 

En la mayor parte de los pacientes la miastenia es evidente clinicamente 

antes que el pénfigo. Un estudio prospectivo demostró quo un alto porcenta­

je de pacioent.es con miastenia y timoma tenlan anticuorpos circulantes 

de pénfigo sin enfermodad clinica (41). 

So desconoce la naturaleza exacta de la relación entre estas tres en­

fermedades pero existen algunas evidencias que sugieren que los anticuerpos 

del pénfigo puoden unir!m a las células epiteliales en los corpusculos de 

Hassal del timo. flor otro lado.muchos reportes en la literatura sostienen 

el concepto que ni timo y la epidermis tienen una rolación interactiva con 

linfociLos T y que ambas estructuras comparten diversos receptores en la 

supl!rficiu rle !ius cl!lulas,as! como nntlgeno!.i citoplasmáticos comunes (41). 

PLNl-IGD ASOCl/\DD /\ NEOPl./\SIAS 

Fn el pa5mJo !ie pf1rn;ó que el p{!nfigo estaba asociado con un aumento 

dnl riflSgo parn de!;an·ullur nuoplasias internas. En t!ste sentido, !~rain y 

llim·mun l'l!port.u1·ón que el 12% de los pncienLes con púnfigo de su serio,pre­

!il!llli!rfin 1Jna rumplasia int.nrna (~2). Sien embar¡¡n,u5t.udios po5torioros no 

hm1 rJnmm;Lradu qua uxista uno lntor-rulación clara.v nos muestran que solo 

2 a !% do lrm paciontos tionen dicha asociación (/11). 

So hnn rlf1scrito varios mecanismos para nxplicar la asociación ontro 

p{!nfigo y mmplasia (47-4U): 1) producción du anticuerpos por el tumor o por 

el individuo; 2) determinantes antigénicos semejantes entre el tumor y la 
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sustancia intercelular epidérmica,dundo lugur a reacciones antigénicas cru-

z¡¡d¡¡~;; 3) tra!;torno inmunológico primario que lleve al desarrollo del tumor 

y ¡¡ la prurJucciün de varios anticmirpos,IJ 4) inmunusupresiún producida por 

el Lrntaminnlo del pénfi\JU con corticoides E! inmunosuprnsores. 

Vürius aut.orns llan apuntado que cuando exist." una rmoplasia subya­

CE!nte o! pénfino mlquiE!l'fl unu prE!sentación atípica (57). Se debe de!icartar 

una nrmplasia en aquellos pacientes que presentan: 1) rnspuesta in~1atisFuc­

t.oria a los corticoides; 2) rápido deteriuro,dusproporcionado a las manifest.a­

cionE!s del pénfigo.y 3) un p{mfigo con presentación atípica. 



Pf>nfic¡o vulg¡¡r: r:xten!;as 1or1ns rlenudndas,rostos de ampollas rotas. 

r:ostras melicéricas 1/ sanguíneas en cara 1/ tronco.Afectación ocu-

lar 1/ labial. 



/\rrilla.l't>nf'igo 11ul9a: lesiones 

orah!~i (¡mcias). 

l\liajo.Pénf'!9n 11egetante: 

JP.siomw. l1umnda~1, ll(~_uet_antes,en 

región nnni tal. 



l'rmfi[¡o fnliiicen: casi LorJa la superficie 

•:lll'Pnl'nl l!sta afecLmJn,cubiel't.a de cos-

i rn~; lrnm~1ticas.EJritrnnn v m;cama. 

r 

"' I í' 

f'ímfigo ~mborreico: ul'mliDnns t;ura~r-

ficialeS,cosfraS v escama on la 1rn1n 
11

du 

borreicas de tronco. 
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HISTOPATOLOGIA 

Los primeros cambios obsnrvados en el pénfino vulgar consisten e11 edemn 

intercelular v desaparición de los puentes intercelulares en las capas más 

infnriores de la epidérmis. La perdida de cohesión entre las células epidér­

mic¡¡!;,prncuso conocidn comn ¡¡cantóli:;is,lleva n la formación de ampollas 

int.rmipiLlúrmicas suprabasales. 

Li.15 células basales,<Junquu separadas entre si por la p1Jrdida de los puen­

tes interctJ!ulürns,permanecen unidos a la epidérmis como una "hilera du lapi­

das". Las célulü:; acm1tülit.icas contenidas en lu cuvidad ampollur muestran 

frecuunt!Jmunte cambios LlP.gunerativos,uparecen redondeildas,con nucleo 

hiPP.rcrnm.'Jtico grandn v citoplasma homogéneo. Ocasionalmente punden encon­

trars1~ tamtiiún Il?tJcocit.os pulirnorfonuclr~ares. 

1 a acant.ólisis puedu afm:tar también el epitelio de estructuras anexia­

IHs. l:n <Jl~JllllUS cnsos,puedun v1.Jrse focos de eosinnfilos invmlinnrJo la epidér­

mi:;,e:;tn l1alla¿go 110 sirJo Llrn1orni11ado por Emmerson 1J Wilson-Junm; "espongiosis 

1?n!;inofllica" (~/1). 

1 rni:1mnt.1m11:nt.u :m nln;urva rn1 ni pi:m Llu las mnpullas crncimiento as­

c1:rnJ1:nl.IJ irrunul¡¡r 1Jl! las p;1pila:;,t.apiwdns por uri:1 :mla hilura rfo cühllas 

lw:;;1!1J!;,1J1J11omi11mla:; vullusitlaLl1>:;; t.ambi(m :;e nb:;nrvil prnlifurm:ión clr!sc1m­

!l1:nl.1? d1? lwnlla:; 1Je cl!lula:; 1:pidórmicas un los 1J~;paci11s int.urpapilarns. En 

1;1~; ampollas rnfis ar1t.i~1ua:;,iJl!liicJu a la rnnunrn·aciün,!;1 lm:m p1imle i:lm!;l.ar 

!fu m[1!1 de Ufli.l capa d!! cMulas. 

ta irnflam<Jción dórmica UllfH!l'illmm1Le us minima v 1::;La co11stit.ui1la prudu-

minantrnnente por uu~1inofilo~J y esCü5él5 cúlulas pla~irntlticas. 

Fil el p(mfign foliflcE!O,lü ücnnt.61i!lis se produce a nivel subc6rneo o 

en Iil Cüpa yrnnulosü. En ul interior de las ampollüs su observan células a-
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crn1tolíticas v,al igual quB cm el pénfigo vulgar ,el infiltrndo es muv escaso 

v en Bl rnic;mn puede hub1n· algunns eosinofilos. En estadios avanzados las 

lesiones rnue~;t.ran hip1Jrqt1nrntosis,paraqunratosis,acantosis,papilomntosis, 

querutusis foliculm· v fenúrnunot; de rJisquernLusi:; en ln cnpa granuluc;a. 

La imauen histnµilLul(Jnica Dbta!rvodil en el pénfigo edt.ematuso os se­

mnjantu a la del pónfino fnlificuo,puru llfl el osLudio con inmunoflum·ec>cuncia 

clirnct.a pueden coexistir lus hatlLlzgos típicos rJol pénfigo v los rJul lupus 

l!rit.emLltuso (/•1). 

Ad!!más de las lesiones dul pénfigo vulgar en el pénfigo vegetante.se 

pruducr! unél intensél rw;puusta hiperplfoica epidérmica,clln hiperquerntosis, 

ac;J11!.mis v papilnmatosit;,v 1m las lesiones recientes una carélcterística rJiag­

n(Jsl.ica impurLantu,la formación dl~ nl.Jcesos intraepitJ{Jrmicos de Pnsinufilos 

(','¡), 

l 11 ncosirnms,la imanen llistolúuica purnle ser dificil do distinguir de 

ul.rot; prucu!.ios; !m plL1nL1.wn 1•11 1!t;puc:ial problBmns de diagnóstico diferencial 

m1!.rn ul p(mfigu vul!JiJl',til p{mfinu l.Juni!JIHJ familiar v algunos cmm; du dorma­

l.11t;iti ilC<J11l.nllt.icL1 t.ransitnria; ul púnfinn vu¡wt.nnt.e con alnunas micw;is 

11Pt•icu!!l Pll!lLulu:;a:; o ni 1!x;mt.1!ma l.(1xic11 dul 1·ecién nacido v lrm plmf'inos 

t;11p1!rl'i1:i;Jh!ti c1n1 d impút.i!lll 1:rn1La!1ilmo o ul sindromu dB l!!lcaldadura ustafi­

!1a:(u:i1:;1 dl! la pin! (111). 

t:llCllll/\l;Ntl!illl:fl DI T//\Nl:i'\ 

l '1!1·rni l.1! 1hmmt•Lrnr Ul! furma rf1pi1Ja la pl'O!mnciLl cln cúlula'.; opidürmicas 

ilc;mt.11lít.ic.i:; cm la:. ;1mpull<1t; 1Ju p(mfign vulnar. Paril ul!LJ,se turna un extendi­

do ¡fo la lla:;u du una ampolla ruciunt.u v SI! c11loruu con Gicmsa v papanir:olau. 

!)in umllar!JD,cnmo a Vl!Cl~!i t;u vr.n tambirm célula!; ilcantolílicns un lliver-



22 

sas unfermedades vesiculo-ampollosas o pustulosas no acantoliticas,el examen 

citológico rnpresenta simplemente una prueba preliminar que no suplanta el 

examen histulügico. 

MICHOSCOPI/\ El ECTRONIC/\ 

Por estudios d!! microscópia electrónica el uvento primario observado en 

en nl p(mfigo 11ulgar,ns la disolución parcial de la sustancia del cemento inter­

celulilr,hecho que acontece al inlciurse la acantólisis. Simultánuamtmte se pro­

duce en!limctiamiento riel e!;pacio intercelular mientras los dnsmosomas perma­

rn!cen intacto~¡ (~tí). 

rosl.E!riormm1tn,la umpliaciun dnl nspacio intercelular conduce u la sepu­

rni:ifm de las placw; de rnl!mrorn.:ia do lm; rlt!!lmusoma:;,quedando una placa de 

uni(Jn única con toriufilamontus mJt1m'entes on la perifériu rle cada célula. 

lJnil V!!l ocurrida lil disolución de los lJasmosomas se prmlucl3 ret.ruccíü11 

dB Jos Lunofilarnrn1t.o!l hncia el órea purínucloor v evnntualnumte la dr"neneraciün 

fin¡¡I lle las cúltJlils acm1t.ol!Lícas. Lon hemidHsmo;;oma!; que sirven dn unión de 

lcm 'llmrntinocit.o:; J¡¡¡:;alr!s con la mumlirana l1a:;al nu cnnt.irmon cemento int.erce­

lulilr,prn· lo quo purmarn?cnn ínt.act.m;. 
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INMUNOPA TDLOGIA 

MICROSCOPIA INMUNOF LUORESCENTE 

La primera evidencia quo sugirió un mecanismo autoinmune como resprmsa­

ble de la patogúnia do! pénfigo, fué dada por Beutner y cols., al demostrar 

que los pacientf!s con pénfigo vuloar tenían anticuerpos circulantes dirioidos 

contra la sustancia del cemento intercelular (3). 

Por técnicas de inmunofluorescencia dimctü (IFD) se encuentran depósitos 

linealos de lgG en el espacio intercelular de la opidúrmis on virtualmente el 

10~ do los paci1mt.os con 1mfurmP.dad activa,por lo riue este hallazgo e~; consi­

duraúo por muchos autores como requisito diagnóstico (15). Además,on 30 a 50% 

cJn los pat:im1tus,so PllllÚl!n encontrar tnmbién dc!púsitos de JgA n lgM ,V hasta 

nn un 'JD",úopósitos rJn C3. En lesiones tempranas nntHriores al tratamiento 

ptmdon verso cm Dc:;isioru~s.dripósitos dn C1q y C/1 (57). 

Los mejores rnsultarJrn; so obtienen mmoralmonto de biopsias tomadns de 

pit!I p1!rilrniinmil. 

l'.nn l.(?r:nic:a!; dn i111mJrn1flunrr!!lC:r!ncia inrJirm:t.a (IFI) !ll! 1.mcuentrnn anticuor­

flll!l Inli 1:irculm1l.1!s 1?11 Bll il 'Jll% do lus pacitml.os,y ustan presentos mi todas 

l1i!; v;wi1?drnlu!; rlr? fl(?11finu ('JB). Su han ol.i!a!rvuúu anLir:uerprni circulantes d!! 

la~; cui1l.ro !iul.Jcla:¡mj Lln Iur~. 

l ll!l 1mticum·p1J!l dr! púnfi!JD n!accim1a11 con lw; r!pitulill!l í!!lt.rat.ifii:;Hll1!; 

l!!lCilmrJSIJ!l du vurill'.i mamíf!!ros,pm· f!llo,pura su titular.iím :;n lm11 utilinHJn como 

rn1l.J!il.rill.u mucn!><JS v pin!, ya :;1!iJl1 l1u111unas o animales. [:xist.o uran CDntrnversla, 

mi cwmt.D ;¡ la elm:ción rJul su:;t.ruto m[J;, üpt.imo. Algwm:i autorf!~; rE!c11mimuJan 

nl wm lln la epiúúrmis human¡¡ como !!l subt.ruto miis ruactivo EJn la prunba úu 

lf·l,mirmt.rns qtm rncirn1tementu Sabolinski y cols.,han demostrado riue el esófago 



24 

del cerdo de guinea en pacientes con pénfigo foliáceo o fuego salvaje (59-

60). 

Aunque la presencia de anticuerpos dirigidos contra la sustancia intercelu­

lar se considera diagnóstica de pénfigo.hay que recordar la existencia rJe anti­

cuerpos pénfigo-like en individuos con titulas elevados lle anticuerpos del grupo 

sanguineo A y B,en el suero de pacientes con quemaduras extensas.y que aunque 

si biErn como un hallazgo excepcional también se han publicado en una infección 

por tricophiton rubrum y en dos casos de erupciones morbiliformes por penicili­

na (61). 

En la mayoría de los pacientes.los titulas de anticuerpos se correlacionan 

con la gravedad de la afección (62). Los niveles de anticuerpos son elevados 

cuando la erupción cutanua está activa.y son bajos cuando la enfermecJad es 

imicliva (63). Sin embnrgo,rJsta relación no siempre se mantiene durante el curso 

dEJ la enfermedad.y no puede ser utilizada confiablemente como la única guia 

para el manejo ele un paciente en particular. 

Cre:;well v cols. (63),cJemnstrarón que solo 15% de pacientes prnr.entan au­

monl.n rfol titulo rle anticuerrns nntes du una recaidil,11illlazgo también observa­

dn rnr nLl'll!l nuturns (ú2). 

lloci1ml.111m111t.11 su llrn1 dui:Luadn u~;t.udiw; qun corrr1l11cion11n las fiucluacio-

1111:; 1111 la ai:tivitlml cl!nica tlu la enfermmlml t:on im; :;ubclnsos e.In tutJ precJo­

minnnt.u!;, l'arnc11 mir, 'llm l!J13 11:; ni imlicrnlnr más sensitivo rln activirlml; sinn­

dn lur.Jt. m{1~; f'rocuonLH uri pacinnLl~5 qun ~>o encuentran en rumi5ifJn. Su ospo-

r.11la quu n!.lta Iufi puml11 r.urvir dn antit:uurpo bloquo1111te de otros subclmms 

do lgli (Ci4). 



MICROSCOPIA INMUNOELECTRONICA 

Estos er.tudios incluyen el uso de IgG humuna marcada con inmunoperoxida­

sas. En la piel afectuda se encuentran depósitos de reactant.P.s inmunes en 

lo~; espacios intercelulares confinados en la membrana cólular sin extendorse 

al interior ¡Je! citupla!;mu (111). 
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l\lmjo derecha: se Dbsnrva am¡:mlla 

subcornea del pénfifJCJ foliáceo v 

seborreico. 

1\rritia izquierda: nm~olla intraepi­

cJérmica ~uprabasal de pénfigo 

\:LJl!Jilr v 11egetante. el : piso de 

la nmpollu estn forma¡Jo por cúlulas 

1 ) í) ~)él l l] ~) . 

-¡ 
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. E TIOP/\ IDGENlA 

MEC/\NlSMO DE PRDDUCClON DE LAS LESIONES 

Su considera quB las lrJsiones clel pénfigo se desarrollan de acumtlo al 

siguiente esquemil: 

El primer pa:;o,la producr.ión de anLicuerpos lgG,es el resultado de un os­

Límulo no r;onocido. LsLos anticuerpos se umm a un antígeno situatlo en la su­

p11rficie cJe las células npidérmicas. La importanciü qur! desempei'ian los nnt.i­

t:IH!rpos en la producción de la rJnfermedatl es poco clara.v e?!; más controver­

t.icla illJll,lü ;,m;uem:ia du over1t.o::; quB siyum1 il lo unión de lw; mismos. 

flan recibido muct1a ütención dos modelo!l di feruntes pero no exclusivo!;. 

Ll pdm1mJ büsaclo cm lo•; llallmgm; rle Hasimoto v col!>. (111). Esl.os autores, 

icl1mti ficar(111 un ¿¡ct.ivaclnr tle plasminógeno (/\P) un el !;obrenatlanto de cultivo!.i 

cln cülul<i:; 1!pid{1rmica:; hum.:ma:; incubarlas con lgG do pünfigo. Do ilcuerrlu cnn 

l!!iLn:; i11vu•;t.i!]nLlorn:;,l!l incrc!mP.nto en el pla:;rninügm1u lu1Jgo cln la uniün rlo 

la!i r.(!l1Jl<1:; con ni <H1tonnt.ir.u1!rpo,v la subsoc1mnte adivación ele plélsmina,serlün 

lr1•; 1·11:,p1m:;;1l1lu:; tll' la rn:anUilisis (6~). 

11 ~;1?•J1J111Jo mrnlt!lo, pur l<nwrn1a v col:;. (11l),p1·11pom! r¡uP. los ;mticunrpos 

d1!1 pfoifiqu ~illfl cap;11:us cll! fijnr r:omplc!mcmt.o,illl.11nmcJ11 rJu c?sLa form<1 la i11Lc!­

nri1J,Jll clu lil 1111?mlirn11il cululilr prnduciu11closu m:rnil.üli?;ü; (f in.1). 

l11v1~!il.i!liH~iLHH!S rl!r:ier1t.l!~l l1-:n1 r1ropuH~il.O t1t.1·11~> pu~illlu~i nmcur1i~;m11~> que 

p111lr\an C!!;l.¡¡r i11vului:rado!; tm lil ucantülisis irnJucida por lus aul.uant.icuurpos. 

F:; pu?;ililt.!,¡JCir l!j1!mplo,q1m el ant\yono lT!l:011111:ido por lo?; <1uL0011t.icuorpos 

!itlél 1111a moll!cula import.ant.u on la aclliosiün do las cülula!; opiclúrmicas (6)). 

U cml.rnc1·1u¡¡miuntu 1Ju osto ant\gunu i11ú11cirJo por los autoanticuerpos 

puLlrla alLorar las prnpicrJuúes aLlhesivas cJ~!l anLíyenn ll LlP.sencmJtmar nvont.os 



27 

/\CANTDLISIS EN PENFIGD 

Ar: circulantes de pénfigo 

1 
Unión al Ao del pénfigo en lü superficie celular 

I ~ 
Sintesis del activador de plasminóguno Activación del 

l complemento 

Plasrninóneno _.., f'la~;minü 

l 
Di~mltición clE!l cemEJnto intercEJlular 

l 
/\CANTOLISIS 

f-in.1. Mrnl!!lo prnp1m~;t.o tfol 111or:m1h;mo de producción 

d1! la ;1cant.(Jlisis. (lomado tl1! la mudificuci(Jn do Cruz 

l'D,r:nldirnn BM.~lnr1tt1oirmm· MIJ . .l /\M /\CAD DU<MI\ 1 OL 

1'J!l/;16;1,/2-80). 



que conducen a una alteración de la adhesividad celular. As!, Patel y cols.(66), 

estudiarón la propiedad de los autoanticuerpos de unirse a la superficie ce­

lular de queratinocitos murinos en cultivo. Dichos autores,demostrarón mediante 

inmunm?lectromicroscopia la secuencia dinámica de eventos que ocurren después 

de la unión dol anticuerpo a la membrana celular. Los anticuerpos que inicial­

mente estaban distribuidos en la superficie celular en forma difusa y homo­

génea.se agrupan en grumos. Subsecuentemente estos anticuerpos son inter­

nalizados en veslculas submembranasas y fusionadas con lisasomas en el interior 

do la célula. Estos cambios coinciden can el desarrollo de ensanchamiento de 

Jos uspado:¡ intercelulares. 

La sef'\al inicial que desencadena la acantólisis podr!a ser la fijación,entre­

crummiento e int.ernaliwciún de Jos ant.!genas del pénfigo. Esta hipótesis está 

basada en las nlJservaciones que la molécula entera de JgG y su fragmento 

F(ull')2 del pünfina,so unen n la superficie d1? los queratinocitos,son lnternali­

wdmi y producen enfermedad in vlvo,milmtras que los fragmentos Fab' so 

urnm n la superficie celular.pero no se internalizan o producnn enfnrmedad 

(6'j-(¡fi). 

Nin!Jllllll dfl lm mecanismos propuostos uxplica mJecundamente lu sucuencia 

1:ompll?t.a di? cvl.lntu:; que conducen a la furmnciún du ampullas en ol pénfigo. 

Pi\ íl!GrNll :!DAD Dl UJ~j AN l ICUE.HPOS DE l'LNF!GU IN vmm 

l 11~; l?:;tuclios in vitro ufrecun oLro tipo du cNidencias sabre el papel putó­

Dl!llll 1Je In:. üutuilntic:unrpo:; cJul pénfigo en la incJuc:ci(Jn cJu iJCünLólisis. Schltz 

Y Miclml (6/) v Morinka v c:ols. (65) úumustrarón que el su1!ro de pacitmtes o 

la frncción lgG,inúucfJ acantólisis en nxplnntes de piel nn cultivo. Farb y cols. 

Y Dial v Marcelo,demostrarón que la lgG dfl pénfigo produce despegamiento 
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de las células epidérmicas un cultivos primarios de cólutas epidérmicas murinas 

(65-68). El despegamiunto no ocurre cuando estos cultivos son tratmlos con 

lgG humana norm;il. lgG obLenicJas del suero du Pélcientes con otras enfermeda­

des autoinmunes,o lsG conteniendo anticuEoffPO!i específicos para grnpus san­

guinoos f\ y B riue son expresados en la superficie d!? células epidérmica~¡. 

PATOGENIC!OAD üE lílS ANllCUEHf'OS lN ANIMALES DE f:XPLHIMENTACION 

l il mdstcncia rJe pénfigo en anímales cJom{1sticos no fué rJocumFmtmJa tlasta 

1'11'J,1Jn!it:ribiemJosu nn perrns,gatos v caballos. Dnsdu entonces.~m han hucho 

invu!;t.igocicmP.s paril reproducir expE!rimm1talmente lo enfermedad en animales 

du laboratorio en un intnnto cJe entnndel' la p<Jtogunb de la enfel'medad. 

Snmm v col:;. (69) tsamfumJierün plu:;ma ¡Je pacirmtes con pónfigo a ruto­

nrn;, y rlBmnstraP(m rnmliunte ffD depósitos dn üflticuurpos,puro no cor1siguiur6n 

proillH:ir IU!;ión r:llnir:il. EsL1aJins postnriorns utilizap(Jn lil inyncción local rfo 

;mt.icunrpo!; de pfmfi!lo 1Jn pin! de conejo v en mucosa v piel de mono pre•;en .. 

t.;mdo!al nn !!llo!;, f'ormar:i(Jn incostantu de ampollm;. 

11 rmJ.ior morlulo cJu pfmfi!JO vulgar in vivo fu{! cJusc1·it.u por /V1hillt 11 cuis. 

l!Cl 1'JB;> (h'>). 1 llcm cJ1!rm1:;l.l'ilr(m qun cwirnlo !l!! iJrJrninistran intr<Jpuritom¡¿¡Jrnentn 

lo:; f'r;JC:r:irn1u!; l!Jl; p1wificrnl11s dnl !ill!!l'll dr! los pacientes cnn p{?nfi!Jll vulnar 

1?11 d1l!;i!; <Hl1!r:t1mlil!i a 1'i1Lo111?!i ll/\l.11/c flf!CHl11t.11s :w 1·cproducrn1 la!; ltmiont?!; cli­

nico!i,hÜ>Lúlo!Jica!; u inrnunulúyicn~i ltu u~il.a~> onflH'me(kHJos liumHna~ on dichon 

a11imélln~;. t !ü.rn; camllin~ pat.olüuicon no ~;o olJ!iorvnn on nnimull:m qur1 l'l~cibon 

do!;i:> 1iquival!ml,u5 l!u ID(~ normal. la :aivr?rirJrnJ cJu lü onf PrrnrnJmJ p1·ocJudcln 

l!fl estos ¡mimale5 ll!l dt!prmdienti! rJu la drmís toL<.il de lyG uclrnini!;tmcJa y rlul 

título do ¡¡11trmnticuurpns det.uctwlus f!ll ul suurn ele! rat6n. las lesiones inrJuci­

da!; puuch!ll mant1!mH'cH~ 1!r1 tonto se cont.i111J1'.!r1 la:.; inyncciones,pero una vez 
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suspendidas cesa Ja aparición de nuevas lesiones v comienzan a curarse las 

lesiones antiguas. Estos estudios han si;Jo confirmados v ampliados por Petter­

son v Wuepper (i.1). F llo:; aislan el antigéno de pónfigo v con él sensebilizan 

com~jos para producir anLicunrpos de pénfilJD,osLos son inoculados en ratns 

recién r1acidas,provocrn1do la enfermP.düd. E!;tas investigncione5 demuesLrnn 

al I)Xito do la t.1·nn!;fonmcia pasiva del pénfigo un onimales ele experimentación. 

E l. ANT lll[ NO f:N PLNF !Gll 

Se l1nn idant.i ficado varios antígenos en al pénfigo. Son glucoprnteinas 

prnducicla!; pur J¡¡s cülulus epidürmicns,se oxpresan P.n la superficie celular 

v parncr?n t.mier runcionos ele adh!.!si6n,encontrándose en íntima rel<.1ci6n con 

lo~> tlP.~;mosomas. 

Díaz v cuis. <Jislarón de! J¡¡ saliva.una Dlicoproteina de 40-50 kdulton de 

pe!aJ,!H!C:l'I!LrnJa por lü!i cúlulas da la mucosa oral que rom:cionaba con !ns anti­

C:IH!rPo!; 1J!!l riünfino (41 60). 

1 11 ni p(!nfinu vulnür SI! hon uncontraclo ot.rns tros ant\!1m1os glucuprotüico!i 

r!><Ll'ilí<l<m 1Ju cull.ivu!i <h! ci!lula!; I!pidérmic<J!; l111m<mm; v rlo rata. 1 us rln!; pri­

m1!I'u!; i1Jnnt.ifica1Jns p11!;;m 130 v UD kdn!Lun l'l?spt-!cLivament.e. El má5 r·ucirn1te­

numl.1! 1h?:1c:rit.u p1?:;;1 l'J kLlültrm (llJ). 

J· :;t.<1s vilriui:ir11ms nt1ser\1üdi1!i 1m u! t.amaílll iln las mnlecula?; dul m1tltmm1 

fllll?Llu11 1h!lll~l'Sl! a lm; rJif1!rn11t.o:; mP.tmJos uliliwdo:; para aislürlo u 11 la nxistrn1-

r:ia 1JL! mf1s 1Ju un tipo. /\unqu1! :;u hü consenuill11 aislar y caracLorizar al anL!gu-

110 l?ll 1:u!Livo:; du célula~; epirl!H"micas l11Jmana:;,l;1 naturaleza uxacta clul antígonu 

in vivu permmmce sin sur r?tucidacla. 

f'1Jblic:nciones rm:im1to5 imJicnn que HI p(!nfigo folláceo v el fuego salvaje 

compartP.n antlgrnms,siendo éstos distintos a lo:; anUgenD!; del pénfigo vulgar. 



COMPLEJOS INMUNES 

En el suero de al!]unos pacientes con pénfigo se han encontrado complejos 

inmunes circulantes. Aunque para algunos autores existe una correlación entre 

los niveles de estos complejos en el suero v la actívidnd de la enfermedad,estos 

hallnzgos no hnn podido sP.r verificados. Se desconoce el papel exacto que 

juP.gan estos complujos en la enfermedad.parece ser que se producen como 

consecrnrncia,más que como causa.del dal'\o en los tejidos (13). 

Mf.DIADORES E INTERAC!(]NES CELULARES 

[n ol iJ1filLraúo de pacim1tns con pénfigu se encuentran frecuentemente 

uosinofilos v cm munor proporción,po!lmorfo nucleares,aunque su papel en la 

prnrtución dn las lesiones es desconocido. Existen también uvidencias de la par­

ticipuci(Jn lle otrns células. 

Utili1muln cultivos de órgano de piel humana con plasma do pacientes con 

pl?nfino !;1! lwn uncontrndo plaquetas,adumás 1Je eosinofilos,neutrófilos v monoci-

1.o?;,mJ!~lmricJn!.l u In!; células npiclérmicas. Litros m;tudios ruvularón que :.uspun­

'.litllll!!; dn li!;,11Jos 1l1? pluquntn~; mnn capuces tlu oument.m· lu acuntóli!1is en pru­

!a?ni:i¡¡ cl1? l!1G dn p(mfi!Jll v 1!11 u?;unc:in lfn activ;1cJnr dn plusminógeno (711). 

lnvnstinm:illlH!!; rocim1L1!s en 11 p;¡citml.o'.; con p{mfiuo vulgur,mnsLrnrón 

rn1m1!11t.11 t!n ul nlm11!1'11 1lu li11fncitos T m:tivmJorr?s v suprnsoro?;,junLo 1:011 aumcm­

l.11 de d!luln!; lll! 1 rn1!)1!rlla11!; nn lo?; infilt.rnlfog (//1). f'm· utrn lado,:.o tm rn1cnn­

l.rado Ullil disminución ele intllrluudnu 2 cm linfocito'.; obtunidos de paciunlns 

cnn p(mfign vuloar,aunque llustn la focha sB llm;conoce ul significudo de O!;ta!; 

observaciorms (111). 
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El &ntigeno dfJI pénfigo foliáceo es un polipéptido de 160 kdalton,denomina­

do dosmogleina 1,un¡J proteina de los dusmosumm (11). 

COMPLEMl:NTO 

El papl!! dul e en la patogüne!;is del pénfigo es cont.rovertida dl!bido a 

quo el ant.icuerpo solo.en ausencia de C,pum1o inducir acantólisis in vitro. Sin 

embargo,mucf1os m;t.udios hun demostrudo depósitos do! C en el espacio interce­

lular ror !FO. 

Lxisten evidnncias de flU!l hay activnci6n de C por la ob!mrvación de ru­

ducdón un los nivolus tfo complemento humolítico totnl,asi como en los niveles 

irnfü1iiJu¡¡Jes en el fluidu ele las ampollas. 

Los primuros intrn1tm; para demostrar la capacidad de los anticuerpos uel 

púnfiyo pnrn fijar e fl'ncasm·(Jn,puro estudio!; posteriorns demustrarón que 

ll!itll fijación !iU da rn1 aluunos paciuntes. 

1 amlJi611 Sil f\i1 ol1s1H"vmJo qu1J el e puede üumfmlar ril do~¡p¡i~¡amicmtu celular 

npidllrmic:n inclut:ido por los anticurn·¡:ios,protmlilumentn por un mnr.oni!Jmo do 

1:il.utoxic:idarl cump!lmm11t.o-ll1i1iu111Jienlc (6'í). 

/\nfmlt y cnln. ()/),clrnnu!ltrnrfm quu loe; aut.n<mtie1mrpos pumhm tmnhi(!n 

{ll'lllhn:i1· ln!;ior11i!; 1·ut.i11H!il5 <!fl rnlDfll!!i Ul!ÍÍl:iflnl.U!l l!ll C:S V m1 fill.llf11!~\ IJAI B/c 

IJlll! han !;ido trilt.iido!; cnn v1ir11mu de cobra Pill'il olimirmr la!; rnsrn·11a!; rJ1i L. 

1 !iLw; 1!xp1irin11ml.tn; 1ll!mtm!itl'iln que i1unque 110 !J!;rim:iul PilfiJ la iniciar.l6n 

V Pl'llP<l!Jill:ión úu J¡¡ ilCimt.úJi5j5,J¡¡ m:t.ivat:illfl dul C purnJo illlíllr~nt.ar la pato­

nrn1icidacJ cJo lo!; nnticuurprm lJajo ciertas cor1dicio11us. 



PHDTElNASAS 

Farb y cols. fuerrm los primeros que evidenciuron la existencia de un meca­

nismo enzimático en la inducción de acantólisis. 

Utilizando cultivos de tejido de células epidérmicas humanas demostrurón 

que los antic1mrpos del pénfigo estimulaban la liberación do proteimisas v que 

osl.a:.,podrlan ser lüs rosponsables del despegamiento celular (41). Po!;torior­

mrrnte Hashimoto v cuis. demostruron que la prnteinasa responsable era el acti­

vndor de plnsminó!.JP.no (/\P) (65). 

Oe acuordo con estos investigadores.como commcuencia de Ja unión do 

lns células ¡¡J anLir:uerpo del púnfigo,se sint.ut.izan /\P Em los queratinocitm;,el 

cual.u~; liburndo rJxtraculularmente,catalizando la transformación de plasminórieno 

un pJn~;mina,la cual,rlegrada protuinas intracelularmente v du esta fnrmn ~le 

complnl.;1 la m:anL(Jlisis (Fi!J.2). 

lnvnstinacJorus rnr:inntr!s,utilizm1dn cult.ivns de cúlulas 1wicJürmica!; murirws 

triltadw; con JuG cJn pünfiuo han domcmtradn que la incorporación de dnxamnt;a­

sDna p1wdn inhibir fil uctividad /\I'; no obstante,u!;los uutnres no han pndido 

prnbnr que 1;1 tllJXim1r!t.asrmil inhilla la prnducci(Jn de acantólisi!i,µor Ju t<mto 

1111 ~;n l 1a lln~¡¡11ln ;1 dr!mu!itrnr si ni inr:remEJnto en la adivicJacJ Af' PS un !!Vm1to 

primil1'in o tm f1?11(Jmm1n :;ncumJarin rnsuft.;mt.o r!nl du5p1!~Jarnim1t.u uµidürmico 
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ACTIVADOR DE PLASMINDGENO 

Ac pénfigo 

---> acantólisis 

m:tivmlor da ' 
(/\f') 

l 
1>lrn;minú!Jllllll -----. 

Fi9.2 



DIAGNOSTICO DIFERENCIAL 

Es diferunt.e pura cada variedad. 

Pónfigo vulgar: d•!lJE! cJiferenciarse del pénfigo benigno crónico fami­

liar ,penfinoidu ampollosn,µenf igoidc! cirnt.ricial ,dermatitis hGrpeti forme, 

epidermolisis bulosa,líquun buloso.ampolla!; de pnrfiria,impétigo,prúl'igo 

ampolloso,eritema pulimurf'u,tnxicJnrmias ampollosas. 

En los casos ele pénfigo de localización exclusivament.1! oral se debe! 

de hacer rfüignfr;tico cJifernncial con estomatitis aftosa rucurrente,estoma­

titis tmrputica agudü,unformudad de flehcc!t,gingivoe!;tomatitis necrotinmte, 

enfermmJud mano-pif!-tmcu y Bstomotiti:; di! contacto. 

fl(mfiqo vP.get.nnt.n: se puedn confundir con tuberculosis,sfílidos 

vu¡¡el.m1lu!J por !ill lucalizm:ión !Jenital,toxicJm'fTlias vegetantes. 

f'ónfiuo f'olificpo: ch~ill! difl!renciar!;e de! eritroclc!l'mim; exfolianl.t!!;. 

P(mfino nritemat.o!;n: Puedo cunfundi1·se con lurus eritemato!JO y 

cJormatiti:; seborreica. 
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CURSO Y PRONOSTICO 

Antes del advenímiento de los esteroides,el pénfigo vulgar fué considerado 

una enfermedad letal. 50% de los pacientes mor!an dentro de su primer ano de 

diagnóstico. La mortalidad estimada era del 60 a 90% (1-111-75). Con Ja introduc­

ción de los esteroides los índicos de mortalidad dP.SCEmdierón de un 15 a 45% 

(76-77), en Jos últimos anos esto porcentaje se ha reducido a un 5 a 15% (78). 

Este continuo descenso en la mortalidad es debido.en parte.a la introduc­

ción de nuevas modalidades terapéuticas (agentes inmuno(;upresores y plasmafé­

rnsís),aunque esta puedo no ser la única explicación. La instauración temprana 

de la ter{Jpia,el diagnóstico prncoz,y quizas la m{Js importante.el mejor y más 

oportuno tratamionto do los numerósas complicaciones derivadas de Ja ter[1pin 

esteroidea han contribuido n la m8jora del pronóstico del pénfigo. 

Las causas mús comímes tlo muerte en los pacientes de pénfigo son las 

infeccionos y el emllolí!imo pulmonar (79··00). 

Ln bactHria rmt6uena mún frecuente es Staphylococcw; aurous,siendo Ja 

piel ni primor sitio tln infección. La soptícrnnia que conduce a Fatalm; canso· 

cuont:ia1; os pi·ecoditla con frncuencin por noumonia (111). Las infecciones por 

hongo~ y virus Lamlli(1n !JOn frm.:uont.ns ¡m pacienl,os t.ratados con glucocort.i­

r:oidw; v/o ngentu~; inm1mosuprnsm·os (02). 

Vario~J nuLorn:; considHrfm flUO lcm siuuiontos imlicatlorm; pronfJsticos 

juogan un irnpnrt.antt! papo! n la llora do miiiluar a lu!l pacientes: 

~.dad do! pnci1mle al inicio de lil onfr1rmn~!Q!.J. El pronüstico e5 peor 'cuando 

la enfm·merlotl so prnsonta duspuús rJe los 'iU rn~us {16). 

f'rogrosión dE! In rn1f1mnedml antes de iniciar el t.ratamiento. Los pacientus 

con act.ividad minima por poriódos µrnlonumlos du timnpo ,ti8mm mejor rronós-
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tico,que aquellos con disominación rápida de su enfermedad (81). 

Inicio del tratamionto. Los pacientes en los que se instaura el tratamiento 

entre el primero y sexto mes de efectuado el diagnóstico,tiénen mejor pronósti­

co (80-81). 

Extensión de la onfurrnr.rJad. Es un importante indicudor prnnóstico. Pacien­

tes con enfermedad muy exLensa,tiénen un aumento de su mortalidad (83). 

Dosis requerida de glucocorticoides para conseguir el control de la enfer­

medad. La mayor!a de las muertes ocurren en pncientes que recib~1n más de 

180 mg/din de prednisona (01). 

Vilriante clinica. El pénigo vulgar tiene el peor pronóstico con alta morta­

lidad. Las demás formas cllnlcas,generalmente tiénen un curso más benigno con 

mortalidad más baja (41). 

El curso del pénfigo es variable e impredecible p<Jra cada paciente en 

partlcular.Asi,en una serie de 63 pacientes seguidos por 15 af\os, 10~ murió por 

complicacionc?s del tratumianto, 8" murierón por cuus<Js no relacionadas con su 

enfermedad o tratamiento, 40" estuvieron librns de enfermedad no requiriendo 

tratamiento, 15" necesitarón de dosis bojas rJe estf1roides y/u inmunosupresoro~; 

para pr!rmanecer en remisión, 27" necesitaron tratamiento cun~;tante por brotes 

continuos. El Jntervulo entre las recurrencia;, fué variable.do 2 meses u 10 ¡¡f\os 

(011). 



TABLA No. 13 

SITUACION DE LOS 37 PACIENTES QUE SEGUIAN EN CONTROL EN ENERO DE 1990 

No. de pacientes 

En tratamiento con dosis de prednisona 

de 40 mgr. o superiores...................... 7 

En tratamiento con dosis de mantenimiento. 

Con lesiones. . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . • 9 

En tratamiento con dosis de mantenimiento. 

Sin lesiones................................. 11 

Sin tratamiento. sin lesiones................. 10 
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TRATAMIENTO 

El tratamiento del pénfigo fué desalentador hasta el advenimiento de los 

corticoides en los af\os cincuenta. 

En un intento de combatir la enfermedad se usaron muchos medicamentos 

que en la actualidad son considerados como ineficaces. Así,algunos autores pen­

saron que eran de gran valor drogas corno,acetarsona y carbasona (compuestos 

orgánicos de arsénico penlavalente),aceite de hígado de bacalao,quinina,ergota­

mina,estricnina y suramina sódica entre otros (1). 

En la actualidad,la base de la terapéutica del pénfigo la constituyen los 

corticoides sistémicos. Dunmte los últimos uflos se han sumado al tratamiento 

otras drogas tales como,inrnunosupresores,:.ul fonas,plasmaféresis y sales de oro 

princlpalmente,con la intonc.:ión de disminuir las dosis y el tiempo de administra­

ción de esteroides,y por ende,sus efectos acJversos,buscando aliviar y tal vez 

prolongar la suporvivenciu dr~ estos pacientes. 

La primera referencia del tratamiento del pénfigo con corticoides fué publi­

cada por Tlmrn v cols. en 1950,pero los primeros en popularizar su uso fueron 

LrNP.r V WhitP. (70). 

Son bien cunociclu!; los múltiples mecanismos de acción y efectos farrnaco­

lú!licos que ejercon los r:ortic:oirles. En el pénfigo,su efoclo llenéfico parec:<i 

debBrse a su rnpacirJacJ para inhibir la slnt.1!sis de anticuerpos. Por 1!stucJios 

in vilro,!1e ha podido d1?rnost.rar que sólo las !)randes dosis son capaces cJB lograr 

ust¡¡ inhibición. 

Esta PlH!du no s1!r la ímica explicación. Muchos Pucientos rnejornn a pesar 

de encontrur!;e ur1ticuerpos en su sangre. Bvstrvn (79),ollservó qurJ Jau lesiones 

indivirJualos desaparecián después de inyeccionrJs intl'DlEJ!lionales de corticoides, 

las cuales.no tienen efecto sobre los niveles de anticuerpos séricos. 
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Mecanismo de acción MTX CCF AZA 

Oepreslón respuest¡¡ 

inmune primaria 2+ 2+ 2+ 

Depresión respuesta 

ifllnune secundnria 2+ 

Efecto antiinflnmiltorio 2+ 

Dc~presión inmunidad celulnr 2+ 

rfect.o mitótirn 2• 2+ 

l infnp1min 2• 

Fig.3 
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Efectos secundarlos MTX CCF AZA 

Supresión medula osea 

Dal'\o hepático 2• 

Teratogénesis 

Intolerancia gastrointestinal 

Infección 2• 

Cuida cJe pelo 2• 

AzoospCJrmia 2• 

Anovulacl6n 2• 

Ulct~ras orales 2• 

C:i!il.ltls 2• 

Fig.4 



El METOTREXA TE.antagonista del ácido fólico,u5ado inicialmente en el trata­

miento del pénfigo vul~¡ar ror Lever y Goldberg (08). 

Ha durnostrado st!r un agente terapéutico de gran valor.especialmente cuando 

se usa rrn combirklcion con r!steroides. Las dosis recomendadas son de 2'> a 50 

mgr/semanales por vin intrnmuscuk1r (81,). 

Aclualmrmte se ha limitado su uso poe anrovar las lesiones orales ya Existen­

t.r>s y provocar la aparicion de nuevos.y por predisponer nl desarrollo de infec­

cum:s grmms que compromeLEn la vida do los pacientes. E;;to tntulrnunte contrnin-

1Jic¡1do en pénfigo de lociJlímción exclusivamente oral (83-89). 

1 anta la CICLOFOSFAMIDA,ogente alquilant.ll cJerivmlo d<? la mostaza nilro­

gc!nadu,cumo la AZAT!OPRINA,tm m1[Jlugo cJe las purin<J;, rlf1rivado dt~ la 6-mercapto­

purina,:;e IJan usado sulas u combinmJos con t!sLeroides lJn el tratamiento del 

p(?nfigo,u dosi!i ele 'JO a 1'i0 mgr/din. 

Los efm:lus con arnha!; drogas no ne c1IJSf!rv;m l1ustu posado un peri6do 

dn lilt.tJncia clu 1 a í' mese!; de;,cJe ol inicio ¡Je Jn terapiu,pur Jo cual.no dnllrm 

mir usados comu droga única un fo!;os iniciales de lo unferrnedacJ. Sin embargo 

hiln must.rndo fJfed.m> lmmificiosus un pncim1Les cu11 form¿¡s leve!;. Usodos junto 

con ost1!roicJc1!; pm'Hlil.cn di!;minuir lm dosis ún estn:;,y por lo tunLu,:;us ofuct.(J!; 

snc1JrHJd1·io~;. l:Htll!i l'P!iUILnt.Ju!J so lléJ~ün t~n ub!iPrvacJone~ hechas nn pnciunLns 

i111Jívirh1.Jl!':;.11!1:;11fm·Lu11mJ11mtJnl.11 no t1av rlat.w; f!fl la lit.cm1t.u1·¡i du t!:;t.rnJios crmtrn­

liltlO!; du urm1dus !;c!rir!!; par11 cumprolimlm; (90-91-<J{}. 

lly!;t.rvn.tm urw 11:-<Lrmsa !'fJVi:;i6n de t.urlw; lo:; e!it.IJlliu!; di:¡puniblu:; lle! u:;o 

dn innumw;uprnmirn:; E!fl púnfigo,110 encrmt.r6 dif1Jrnricia~; sir¡11ific:ot.lvac; en la 

murtalidrnl u proporción llE! l'l!íllÍ!lÍUflf!:l entre lo~¡ prn:iunlu~; trat.ucJo~; con 05tnroi­

lles junlo con uz;¡tioprina u ciclufw;fumicJa,cornparundo con la mortulirJrnJ o pru­

porc:i6n de remisiomic;,en len; pnciente:; trutallos unicamrmto con e~;teroillf!~; (7'J). 
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Un estudio posterior de 44 pacientes llevado a cabo por Smolle,demuestra 

una tasn de mortalidad a los 5 ar1os de 0% en los pacientes tratados inicialmente 

con a1atioprina y t!sLeroides,comparando con una morli.Jlidud del 17%,en el mbmo 

perióuo de tiempo en pacientos tratados con esteroidos sólo (41). 

En otro estudio reciente realizudo por Abe! y cols. en 37 pacientes trntados 

con esteroides y uzatioprina,a los cuales siJuieron por 1, a 16 af\os,mosLr6 una 

tasa de mortalidad total de 7%. Los efectos secundarios fuoron poco frecuentes.y 

atribuidos a los esteroides más que a la azatioprina. Este estudio representa 

la primera investigación de la eficacia y seguriuad a largo plazo de un agente 

inmunosupresor (93). 

Sin embargo,no hay que olvidar que los inmunosupresores tienon serios 

efectos adversos. Hacen falta estudios comparativos de los efect.ns secundarios 

onLrEJ pacientes tratados con regimenes combinado!; con aquellos tratados con 

esteroides solo. 

Podemos concluir q1m,en el momenLo acLual,las indicaciones para EJ! uso 

de drogas inmunosupresoras mm: 

1. Tratamiento inicial de paciP.ntes con contrnindicaciones rl!lativas para 

el u~m 1l!! rn;toruiues,o di! aquellos,con mayor rie!;go ue desarrollar efectos se­

cundario!; duranto 10 tl!rapia. 

?. flm:i1!nte~; •1ue no rf!~;prn1dm1 a a!Lns dosi!; cJf! nstm·oides,adminbt.rmlos 

por largo!; p1?ri6dus de tiempo. 

l. l\qunl11n; µar.ivntos E!n que los intentll~; por rnducir las dosis do vsteroicJes 

se asocian con rear:tivaciün de la enfermodad. 

íllro ilg1mt.e introducido primerumente por Pennys y cols. para el tratamiento 

del pénfigo,es el DHO. 



En su estudio de 18 pacientes tratados con sales de oro por cuatro ar1os, 

72"/. mejoraron.ninguno murión v la remisión completo fué inducido en B (%). 

Casos individuales y estudios de pequei1os grupos también muestran que 

las 58les de oro son efi::ctiva~ en el monejo del pénfigo. Sin embar<Jo,no existen 

difercmcias significutivos en la proporción de remisiones entre pacientes tratados 

con oro sólo,comparando con los trotados con P.steroides unicamente (79). 

Tompoco tiav que olvidor,qu¡~ aunque se puede iniciar el tratamiento unica­

mcmte con sales de oro.su efecto terupéutico no se observa hasta 6 semanas 

después de iniciar la mc~clicación. 

En cuanto a su mP.canisrno de act:ión,se sabe que las soles de oro tienen 

octividad antiinflarnutoria,disminuyendo lo liberoción de histamina y de diversas 

enzimas lisosómicus,pudiendo actuor en este sentido en lo supresión do la forma­

ción ºeje ¡¡mpollos en ni 'pünfigo. 

Su función sobre la inmunidad celular y humoral es controvertida. Aunque 

se detecta uno disminución de lo!; inmunog!olJulinos sl!ricas,que rn1 el i::nfermo 

se Lroduce por un descenso dl~ los m1t.icuerpus antic!pitelinles,no Sf! observa 

· 11irnct.amente un efect.u inrnuno!;upre!mr v posiblemente este hallazgo sea un 

f1móm1!no secuncJoriu ni mismo trntami1mlu y puco conocido todavlü (95). 

l iJ!; 11n!;is t1alJituoh~s !ior1 cJp 2'' o r,o mgr. st!manoie!; lmsta quo la dosis acumu­

lativa lln!Jil a 1 nr .. Una vi::1. consuguitla la remi!;ión,las dosis semün11!l!s '.m rnducen 

il llllil 11! mns prn·a cJ1mpuós dm;continuar el tratrnnionto (%-95-%). 

El t.rot.amim1Lo con oro no l?st.u exento cJe cornp!icncicmm;. Lrn; efecln~ tóxico!; 

rnfm cnmune5 mm los que afectan In pío! y !ns mucosns (Fig.?). Puede inducir 

l!'omllncitop1!11i<1,!;upresiün dE! lo nmcJula o!ma,ulomnrulonefritis mediada por comple­

jos Inmunes.reacciones tóxicas sgverns como encofalitis,hr?pntitis e infiltrodos 

pulmunarns ('l'í). 



REACCIONES MUCOCUTANEAS DE LAS SALES DE ORO 

Prurito generalizado 

Sabor metálico 

Vulvitis 

Vaginitis 

Faringitis 

Glositis 

Erupción inespeclfica 

[rupción tipo Jiquon plano 

Erupción tipo pitiriasis rosada 

l\cné 

Vasculitis 

Eritema nurloso 

Crishmis 

Púrpurn 

Erit.l~ma multiformo 

Onrmut.it.is seborrnir:a 

Fig.5 
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Otras torápias que se han reportado como beneficiosas en el manejo 

del pénfigo son sulfonJs,dclosporina y etret.inato. 

ln SULFONI\ se ha usado en el trntélmiP.ntu del pénfigo sola o como 

terapéutica coadyuvantP. de los esturuidos.Su mecanismo de acción en 

esta enfermedad es desconocido.Se aprncia una mejor respuesta en los 

pünfigos superficiales v/o cuando se detecta espongiosis nosinofilica 

en la biopsia.sin embargo,se ha descrito buena re:,puesta en todas lar; 

formas de pénfigo (97-98). 

Las dosis utilizadas vün ele 100 a 300 mgr/dín y permiten la reducción 

e incluso la suspensión de los corticoides (97·99). 

En un estudio reciente,9 paciQntes con pénfigo foliáceo funron t.r¡¡ta­

dus con dapsone como droga inicial, 5 de olios respondieron n las dos 

semanas de tratamiento.con disminución de al monos el 50% de sus lesiones. 

Los autores recomiendün onsoyur estn comliinncion,ya que Ja toxicidad 

glotwl de la misma es menor quu si se aí1aden inmunosuprescH'e!l (100). 

No hoy quo olvidilr que los sulfona procluce en trnJm1 lot; pacientes 

ur1 cit~rto qrmlo d1i anemia humuliticü,por lu qermral nsint.ornútica,peru 

q111? pumle clHscompensnr ;i pacientes con i11'.a1ficíunciil cnrdim:a o rP.spirn­

Luriil. Cnn el fin 1l1! 1fr1minuir los rim>!JU!l ch! toxir:id¡¡tJ rll!ln! prucUcnrno 

una mwlit.ica do control ¡mt.es d!! inicior el tratrnniento,luogo tiemum.ilmente 

hnt;ta con5i?nuir oi control du la enf1irmedacJ .v rl1!spuós con poriodicidild 

munmmt. Una n?cluccíon t>iynificotivH de lo l1t?mo\jlulil11n (menor dH 10-

12 H) u una ¡¡ranuluc!Lopnniu o la aparición clo sint.ornilt.nluyía soc11ndarin 

a rnnt.nhumoglobinemia,otiliy¡¡ a suspender el t.rntmnionto. 
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La ClCLOSPORIN>\, es un potente inmunosupresor,utilizado principal­

mente en I.:1 profilnxis y tmtnmiento del rechazo de organos transplanLa­

dos. Aunque su mecanismo exncto de acción conLinúa estudiándose.parece 

ser que actua selecti\/amente sobre los linfocitos T cooperadores. Produce 

supresión re\/ersible de lü inmunidéld celulnr y humornl sin producción 

de leucopfmia o efectos tóxicos sobre la medula osen. Su pl'icipal efecto 

colateral es la nefrotoxicidad,que puede ser minimizada usando dosis 

ba.ias y midiendo los nivelP.s séricos de la droga (101-102). 

ThivoleL y cols. reportan mejorín con el u:;o de ciclosporina a dosis 

de 5 il 10 mg/Kg/peso en dos pncientes con pénfigo vulgar.así como en 

un paciente con pénfigo eritemntoso y en otro r:on pénfigo foliáceo 

(103). 

Barthelemy y col!:;. Hstudiliron el efecto de la c:iclosporina en 9 pa­

cientes con pénfigo vulgar. De 1, paciontm; tratados unicamonto con ciclos­

porina,solnmonto uno mojoró. Otros 4 ,resi:;Lentes n In Lnrapiü con usterni­

des mejoraron después de la incorporaci(Jn de ciclosporina. El último pa­

cinnte tratado desde Bl cumierllu con terapia combinada (t:lclo~;porina­

c111·ticuidos) no mustrü ninguna rnejurla. Lo:¡ autm·¡?s cuncluym1 que la 

ilrnna no parncl! sor ndm:umla en la fil~;u aguda d1!l púnfino,pero usado 

junto con ost1!roidm; purmit.n una disminución si¡¡nificutiva du lus dosis 

dn osLos (1Ul1). 

Ol.ra dro¡¡11 quu ha mu:;t.rndo ser Hfical en un puci1mt8 con p{!nfiuu 

voqntante y on nlro cun pénfigo trnrp1~tiforrnn es (!] ETHETINATO (111). 

No obsLiJnte,su necm;it.on mi:ls trabajrn; clinicos unt.ris du poder l!xtraer 

r:unclusionl!s ele los efrictus potenciale!; ciue e:¡t.us dns droous pueden 

ejercer en el tratamim1l.o dr1l p{mfiyo. 

47 



Uno de los más recientes tratamientos para el manejo del pénfigo 

es la PLASMAFERESIS. Este procedimiento permite.al menos temporalmente, 

una depluccion rápida de los niveles de anticuerpos circulantes (105). 

El primer caso de mejoría con plasmaférsis en un paciente de pénfigo 

fué docum1:mtado en 19B7 (106). Desde entonces existen numerosas publica­

ciones de casos indivfdualus y estudios no controlados en varios pacientes, 

que intentan verificar el exito potencial de la plasmaférmiis como trata­

miento auxiliar en el pénfigo. 

Todos estm¡ estudios refieren Ja necesidad de un tratamiento conjunto 

con inmunosupresores o altas dosis de esteroides con el objeto de prevenir 

el rebote en el titulo de anticuerpo!l que se produce una vez concluida 

la plasmaféresis. En este rebote estan implicados dos procesos diferentes; 

el primero es secundário o monos lmportonte,y se produce a las 21, a 

1,{l lluras,debldo ri la difunion pasiva do tnmunoglobulinas extravasculares 

dentro da! comportlmunto vasculor,y no puede ser alterado porque se 

trata de un fenómeno físico. El segundo ocurro a Jos 2 o 3 dlas y alcanza 

!lu pico maximo o la semnna,su debe a un mecanismo dH rutroalimantacion 

que! rngula los niveles du nnticuerpo~; en P.l mwro. Esta !ilntosis tlu nuevos 

a11t.ic1mrpmi cuma nmultado de la depledon causad¡¡ por la rlasmafórnsis 

puucle µrmmnlnm meúlimte el uso cJe lnmunm;upresores (79-101). 

En el momento actual la plnsmafére~;is f!sta indicadu en nqudlns 

p1icil!nlm¡ con enfl!l'íllfldücl uxlen!>a y actividml ,que no rmipond<m a ter[Jpia 

convencional. 

LO!l ofectos sm:und[Jrios de Ja plasmafl!rusis incluyen; disminución 

do los factorns de Ja coauulación,alteración en el balance electrol!ticu,in­

fuccionus,füo?bre,escalofrio!l,hipotenston y clificultad para el acceso venoso. 



Otro procedimiénto ensavarJo con exíto en un paciente con pénfigo 

vulgar el la FOTOFERESJS EXTHl\CORPOREA. Este tratarnü!nto implicn In 

ingestion de 8-metoxi-psornleno seguicJo del paso de la sangre d<~l pm:iente 

a traves de un nparato que la expone a la luz ultmviolct;i. <\unqul! liace 

falta un protocolo ele investigacion,esta interesante nut~va modalidad 

de ternpéulica puecle servir como regimen do trnt.amiento y como modelo 

que permita elucidnr la risiopatologia del p{mfigo (41). 

Hecientemente,Naito y cols .. han propuesto un nuuvo enfoque ternpéu­

Uco para el tratamiento del pénfigo con INHIBIDDRES DE PHOTElNASA 

SEHJNA. Ln expol'imentacion unimal demuestran quu do~¡ inhibirlores de 

proteinasa serirH.l; uno sintéLico,la FOY-30~; y el otro.un inhibiclor plusmáti­

co natural la alfa 1-tl', son cupaces de inhibir !u acantólisis inducida 

en ratones por inyeccion intraperitoneal de anticuerpos df! pénfigo (108). 

Para f!l TRl\TAMllNfU TOP!CO se emplean fom1!nt.m; con sulfato do 

cotirn al 1/1000 u permanuunato de potasio al 1/10.000 si tiny infl?cciün 

secundória y muctias cost.ras,posll!rinrment.e fü! cubre la superficie afectada 

con talco er.t.eril o umi pasla al anua. 

En peri(Hlos lle descamm:iún es mejor u~;ar lutJricnntf!:J. Trnntiiün mm 

oficau!!J lw; ust.f!roitJe~; tópicos en ca:;o:; de 1:11f1mnc>rJ¿uJ !mm o cm forma:; 

no arnpnllnsa!i. Paro Jas lu~;iunn~ tH'ah~!j PlH~du u~rH'fü:? Jiflocairm vi~iCO~)ll 

o enjua<¡ues cun sulucinn :;alirw y pl!rúxitlo ¡j¡: hidt·ó9mm rJiluitJu. Una 

rnu1clil orol Úl! 10 mi de Docadron,30 111! du l.!>traciclina,20 ml dr: ílPnildryl 

rfü>llf!lLos un btJ ml <le lirlm:airm vi:;co:;u emµJpmla cOllHJ enju<Juue tlurantn 

cinco minutos antes de las comidm;,con frecuuncia prnpurcionn ur1 ulivio 

imrort<:mtu (10'1). 
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Las corticoides intralesianales resultan muy eficaces para el control 

de casas leves can pacas lesiones. En casas más extensas para lograr 

la resolución de lesiones recalcitrantes.o para el tratamiento de nuevas 

lesiones en pacientes bien controladas sin necesidad de recurrir al aumenta 

de la dosis de esteraides sistémicas. Una buena occión para esta modalidad 

terapéutica es el acetunida de triancenalona diluida en suero salina 

(3 a 4 mg/ml}. En lesiones orales puedan usarse concentraciones más altas 

ya que son más resistentes a la atrofia (79). 

Aunque para el tratamiento del pénfigo se han propuesto regimenes 

muy diferentes.los empleadas par Bystryn (79) y Luis D!az (110) san muy 

acertados. A continuación resumimos brevemente las pautas generales 

seguidas por estos autores. 

La terápia Inicial se determina por Ja extensión y el grado de progre­

sión do la enfermedad cuando el paciente es vista par primera vez. Inicial­

mente se administran 60 a 100 mgr de prednisona al dia ,sola o combinada 

con lnmunosupresormi en casos particulares. 

Para evaluar la eficúcia del tratamiento se emplean dos signos cll­

nicos; la ostimoción del nº de lesiones nuevas aparecidas semanalmente 

y el grado de curaci6n de las mir.mas; y la determinación serológica del 

titulo rJe anticuerpos. 

SI dnspués de 6 a B semanas continuan formandose ampollas nuevas.la 

dnsis dn estoroides se aumenta a 150 mgr/dia. Si a posar de estas dosis 

la enfermedad no se controla ni cl!nlca ni serologicamente,debe considerar­

se la combinación con t.erñpia auxiliar. Esta incluy<J los opciones siguientes 

* Tratamiento uuxiliar con inmunosupresores,sulfonas o sales de 

oro. 

* 40 a 120 U/dia de corticotropin intra11enoso. 
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* Otro tipo de curtic:oid8 en dosis equivalentos a prednisona. 

* Tl!rápia por pulsos con succinaLo sódico de metilprednisolona. 

* l'lnsmdfere3is conjuntamente con inmunosupresoros o prednisorw. 

Una vez conseguido el control.este tratamiento SE! mantirme l1asta 

que aproximadamente el 00% de las lesiones estan curadas.no se observa 

ningun signo de actividad clinica y se aprecia descenso en los tltulus 

dC! nnticuurpus circulantes. Posteriormente la dosis de prednisona !ie 

dir.minuye gradualmlmte hasta alcanzar una dosis de muntonimiento de 

'j mgr a rlias alternos. üespués de la completa supresión de los esternitJus, 

lus inmunosuprnsores se rotíran on un periótJo rl8 uno a dos me!ies. 

Si apnrncen nuevas losion8s mientras se esta redud1mdo la dosis 

clo estl!roides 5e pueden utilizar c:urticoidCJs intrnlesior1üles,y si u pesar 

de Lodo no so consigue ul control.las dusls de prednisn11a deben !mr in­

cremrmtadas ul 2'>-'.>0%. 

Una vez quo el rar:i1mLe se encurmLra [!fl romisión ~;in recibir tratü­

mionLo alnunu,se evalua cmJa 3 o '• mese5 en busca de siu11m; do actividad 

r:linica IJ surulügi1:a. 

L:on usLP. meL0<Ju,1•:;l.w; autorus consinuen remisium~:> prnluny<nlü!; 

(10 n Ml mt~~ll!~Jj (~rl 1/) dn [llJ~l pncionlü5. 

Antm; drJ iniciar EJl Lrntrnniunt.o se dutio rnalízar una cui1Jmhm hi:;t.orio 

clínicn do! pat:i<!ntP,diri¡¡ída u ~!valuar anLl!CUdPntos 1lu ülc:era <JumJonal, 

diatmlus o expmiicilin B t.ulrnrculusis,un cuyo caso se d8be mJmlnistrar 

mu myr/dia du lso11im:idi1 111io11tras dure el trntarniento. 

ramllién :m pracLkB oxamen gonural drJ orlna,biomotrla tlemlJticü 

y una radiograf!a de t.urax. 
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Como la mayofia de los agentes inmunosupresores son metabolizados 

en higado y ril'lon se debe evaluar lo función de estos organos con Jos 

examenes correspondientes. 

La toxicidad powncial sobre la ml>dula osP.a,se debe monitorizar sema­

nalnente con rr>cuento de células sanguineas,íncluyendo plaquetas durante 

el primer mes de li.J ter<iria,dP.spués cada 15 dias. 

Como las altas dosis de esteroides son capaces de inducir (1lcera 

gástrica v duodenal.los pacientes son alenti1dos a comer dieta hlanda 

y antiacidos ent.ni las comidas. 

La díota debo se rica en potasio,asl como en prot.uinas y calcio pora 

contrrirrestñl' el efecto catabólico de los corticoides. 
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Púnfim1 vulgar: costras 

m1!licéricas v sanguíneas 

t;n pi¡.;l cabnlluda y cara. 

:ml1?!; v después del· t.ra~ 

tnmionLo. 



5. MATERIAL Y METODOS 

Para realizar este estudio se revisaron los expedientes de pénfigo 

de los archivos de la Cllnica dP Enfermedades Ampollosas \/ los del Depar­

tamento de Dermatopatologla del Centro Dermatológico Pascua,durante 

el peri6do comprendido de Enero de 1982 a Septiembre de 1989. Su estado 

fué determinado en Enero de 1990. 

Se lncluveron únicamente los casos cuvo diagnóstico habla sido confir­

mado mediante biopsia \/ en algunos casos.por estudios de inmunofluores­

cencia directa e Indirecta. 

De cada expediente se obtuvieron los datos siguientes: 

ldentl f!cación. 

- Edad. 

- Sexo. 

- Topografla de la dermatosis. 

- Dlagn6stico cllnico. 

- Diagnóstico hlstopatológico. 

- inmunofluorescencia. 

- Tiempo de evuiuclón prnvio al diagnóstico. 

- Tratnmiunto empleado. 

- Tiempo de seguimiento. 

- EvolucifJn. 

- Estado actual. 

- Complicaciones. 

- EnfBrmedadEJs asociadas. 
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6. RESUL T/\DOS 

Se estudinron un totol de 83 pacientes cuyo diagnóstico se demostró 

mediant8 biopsia l!n todos los casos,y por estudios de inmunofluorescencia 

dirncta e indirecta en 22. 

Fueron excluidos l'O pacientes por carecer de estudio histopatológico 

confirmatorio cJel diagnóstico clínico, 7 de los cua!e::; fueron C'ünLilizmlos 

a hospita!iwclón al momonto de consultar.por prnsentar mal estado general 

v carecer el centro de posibilidades de internamiento. 

A cont.inmición se prnsentan una serie de tablas y gníficas,resumienclo 

los datos de los pacientes estudiados. 



Número 
de las 
éstas 

AÑO 

1982 
1983 
1984 
1985 
1986 
1987 
1988 
1989 

TOTAL 

" ~ 
u 

~ 

TABLA No. 1 

de consultas de primera vez y número de casos diagnosticados 
distintas formas clinicas de pénfigo, asi como el porcentaje 

con respecto a 

No. CONSULTAS 
PRIMERA VEZ 
--------------

40.580 
46.499 
34.823 
45. 673 
38.332 
45.939 
48.034 
48.023 

--------------
347.903 

16 

13 

11 
10 

la consulta general. 

no. 
CASOS 

--------
10 
11 
13 
12 
13 

9 
9 
6 

--------
83 

13 

11 

1983 1984 

P. p, 
VULGAR SEBORREICO 

-------- ----------
7 3 
8 3 

11 2 
9 3 
8 4 
7 1 
6 2 
5 o 

-------- ----------
61 18 

GRAFICA No.1 
GRAFICA DE CASOS POR AÑO 

13 

1985 1986 1987 
AÑO 

P. P. 
FOLIACEO VEGETANTE 
-------- --------

o o 
o o 
o o 
o o 
1 o 
1 o 
o 1 
1 o 

-------- --------
3 1 

1988 1989 

55 

por año 
de 

% --------
0,02% 
0,02% 
0,03% 
0,02% 
o, 03% 
0,01% 
o, 01% 
0,01% 

--------
0,02% 
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TABLA No. 2 

TABLA DE DISTRIBUCION POR SEXOS 

PORCENTAJE 

HOMBRES 46 55% 

MUJERES 37 45% 

GRAFICA No. 2 
GRAFICA DE DISTRIBUCION POR SEXOS 

MUJERES ( 44,6'1.) 

HOMBRES (55,4%) 



TABLA No. 3 

TABLA DE DISTRIBUCION POR EDADES 

EDADES 
EN AÑOS 

11 A 20 
21 A 30 
31 A 40 
41 A 50 
51 A 60 
61 A 70 
71 A 80 
81 A 90 

TOTAL 

No. DE 
PACIENTES 

5 
11 
20 
13 
21 

7 
5 
1 

--------
83 

GAAflCA No. 3 
GRAFICA DE lA OISTRIBUCION POR EDADES 

21 
20 ,.,..._ 

20 ..................................................................... _................................. . .......................................................................................... .. 

16 ................................................................... . 
13 

_.... 
11 ........ 

10 ............................................... . 

7 

:l-----J-1-........................ -~
6 

~~·~un:,····················· 
11A20 21A30 31A40 41 A 60 61 A 60 61 A 70 71 A 60 81 A 90 

EDADES 
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TABLA No. 4 

TOPOGRAFIA DE INICIO DEL PENFIGO VULGAR 

Mucosa oral 

Piel cabelluda 

Cara 

Tronco 

Extremidades 

Diseminada 

Desconocida 

TOTAL 

TOPOGRAFIA DE 

Cara 

Piel cabelluda 

Tronco 

TOTAL 

INICIO 

No. DE 

PACIENTES 

27 

16 

5 

6 

2 

4 

-----------
61 

DEL PENFIGO 

No. DE 

PACIENTRS 

9 

4 

4 

-----------
17 

POHCENTAJE 

44% 

26% 

8% 

10% 

2% 

3% 

7% 

------------
100% 

sr.:BORREICO 

PORCENTAJE 

53% 

2"1~j 

24% 

----------
100% 
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TABLA No. 5 
TOPOGRAFIA DE 83 PACIENTES DE Pi:NFIGO 

Topografia P. V. (61) P.S. (18) P. F. (3) P. VEGT. (1) TOTAL % 

-------------- -------- -------- -------- ---------- -------- --------
oral 56 o o 1 57 69%. 

Piel cabelluda 49 16 1 1 67 sn 

cara 40 18 62 75% 

cuello 15 o 3 o 18 22% 

Tronco 52 16 J 1 72 87% 

Ext. superiores 31 7 3 o 41 49% 

Ext. inferiores 29 o 3 o 32 39% 

Axilas 12 o o 1 13 16% 

Ingles 6 o 2 o 8 10% 

Mucosa nasal 6 o o o 6 7% 

conjuntiva 4 o o o 4 5% 

Genitales 10 o o o 10 12% 

Ano 5 o o o 5 6% 

Pies 4 o l o 5 6'1; 

Manos 3 o 2 o 5 6% 



TABLA No. 6 

TIEMPO DE EVOLUCION PREVIO AL DIAGNOSTICO 

1 - 5 

6 - 10 

11 - 15 

16 - 20 

21 - 25 

26 - 30 

31 - 35 

36 - 40 

41 - 45 

46 - 50 

TOTAL 

No. DE PACIENTES 

35 

18 

12 

2 

6 

2 

3 

2 

2 

83 
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TABLA No. 7 

DOSIS DE INICIO DE PREDNISONA 

DOSIS DE No. DE 
PREDNISONA(MG) P.V. P.S. P.F. P.VEGT. PACIENTES % 

-------------- -------- -------- -------- -------- -------- --------
30 - 40 o 2 o o 2 2% 

41 - 50 5 6 o o 11 13% 

51 - 60 9 2 1 o 12 14% 

61 - 70 o 3 o o 3 4% 

71 - 80 18 2 1 o 21 25% 

81 - 90 o o o o o 0% 

91 - 100 26 1 o 30 36% 

101 - 110 o o o o o 0% 

111 - 120 o o 1 4 5% 

-------- -------- -------- -------- -------- --------
TOTAL 61 18 3 1 83 100% 



62 
TABLA No. 8 

DOSIS DE MANTENIMIENTO DE PREDNISONA 

DOSIS DE No. DE 
PREDNISONA(MG) P.V. P.S. P.F. P.VEGT. PACIENTES % 

-------------- -------- -------- -------- -------- -------- --------
1 - 5 8 5 o o 13 16% 

6 - 10 17 4 o o 21 25% 

11 - 15 14 3 o 1 18 22% 

16 - 20 6 4 1 o 11 13% 

21 - 25 4 o o o 4 5% 

26 - 30 1 1 1 o 3 4% 

31 - 35 2 o o o 2% 

36 - 40 5 o o o 5 6% 

41 - 45 o o o o o 0% 

46 - 50 1 o o o 1 1% 

51 - 60 3 1 1 o 5 6% 

-------- -------- -------- -------- -------- --------
TOTAL 61 18 3 1 83 100% 
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COMPLICACIONES 

Infecciosas 

Cilndidiasis 

Tilla del cuerpo 

TABLA No. 9 

Infección de vias urinarias 

Foliculitis 

lmpetigo secundario 

Conjuntivitis 

Cuadro bronquial 

llerpes ?.oster 

Herpes simple 

Molnbólicas 

Stndromo de Cushing 

Diabetes reactiva 

Otras 

IJermatiLis acneiforme 

Eslrlns ntr6ficas 

Tclangiectasias 

Cilt.nrnLas 

ll l cera pép U ea 

ltiporlensión 

Depresión 

Oslooporosis 

Cianosis 

Anemia hemolitica 

TOTAL 

10 

3 

7 

9 

6 

4 

5 

2 

4 

22 

16 

11 

4 

3 

2 

2 

'/ 

6 

3 

4 

2 
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TABLA No. 10 

ENFERMEDADES ASOCIADAS A PENFIGO 

ENFERMEDAD ASOCIADA 

Diabetes mellitus 

Hipertensión arterial 

cardiopat1a isquernica 

Artritis reumatoide 

Síndrome nefrótico 

Miastenia gravís 

Epíleps.1.a 

Neurodermatitis 

No. DE 

64 

CASOS 

5 

2 

3 

1 

1 

1 

1 

1 
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TABLA No. 11 

TIEMPO DE SEGUIMIENTO 

MESES No. DE PACIENTES 

- 6 25 

7 - 12 7 

13 - 18 8 

19 - 24 6 

25 - 30 9 

31 - 36 4 

37 - 42 6 

43 - 48 3 

49 - 54 3 

55 - 60 4 

61 - 66 3 

67 - 72 o 
73 - 78 

?9 - 8'1 o 

85 - 90 o 

91 - 96 4 

TOTAL 83 
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TABLA No. 12 

CONTROL SUBSECUENTE DE PACIENTES DE PENFIGO 

No. DE CONTROL 
AÑO PACIENTES SUBSECUENTE DEFUNCION -------- --------- -----------

1982 10 3 l 

1983 11 3 l 

1984 13 6 1 

1985 12 5 o 

1986 13 5 o 

1987 9 6 o 

1988 9 4 o 

1989 6 5 o 

-------- --------
TOTAL 83 37 3 
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TABLA No. 13 

SITUACION DE LOS 37 PACIENTES QUE SEGUIAN EN CONTROL EN ENERO DE 1990 

No. de pacíentes 

En tratamiento con dosis de prednisona 

de 40 mgr. o superiores...................... 7 

En tratamiento con dosis de mantenimiento. 

Con lesiones. . . • . . . . . • . . . . . . . . • . . . . . . . . . . . . . • 9 

En tratamiento con dosis de mantenimiento. 

Sin lesiones. . . • . . . . . . . . . . . . . . • . . . . . . • • . . . . . . 11 

Sin tratamiento. Sin lesiones................. 10 

T O T A L 37 



7. COMENT/\R!OS 

1.En Cllanto a la frecuenci~: En los B aMs revisados resultó sor do 0.02%.la 

cual no difien' dr;I porcentuje encontrado en un estudio previo realizodo 

Pn este CE'ntro por Cineas (111), quien sur'\ala la misma frecuencia. Sin 

emb;;rgo,micontramos dlferem:ias significntivns con estadísticas de otros 

Pulses que en terminas yenerales ser'\alan una incidencia de 0.5 a 3.2 

casos por 100.000 habitantes por ano (5-6). También difiero de otros estu­

dios realiléidos en el Hospitnl Goneral de Moxico,de la Secreturía dP. Salu­

hridad.Mt;dina 0.1% (112), D!az 0.13% (113) y Hables Maud 0.11% (111,). 

Est¡¡s diferencias obst,rvudas pueden deberno a quf1 excluimos del 

t?st.udio lu!i p<iciente~; que can1cíun de diagnóstico histopatológico, o a 

que al t.ratar:.o do unu enforrnecJad que con frecuencia va acumpm1ada 

dn mal e:.;Lado yeneral,los pacirintes son cnnaiizadn~; él centros hospitalarios 

con r:opacidad de internamiento.o bien puede deberse a la mala dr:Jtección. 

Ver tul.Jla nº 1. 

;>.~r_!_!·e:;pnct.o al níJrnoro dr~ ra~;us por ar1o: fncontramos una variación del 

/,()% (f?n 191J/, y l'JOG, 13 c;1:;ris 'J en 190/ y 19HB, 9 casw; ),In cual puede 

rlt!t11~r?;u al éJlüf o a lm' motivo~; m1Leriorrnent.e oxpue~;tos. El hecho de 

qtm en 1'109 micontrrnnos slilo 6 casos es rJebido on parte a q1m tuvimos 

rmcurmt.il Cmlcaml'11W lltJB~'n mosos. Ver labia y gráfica nº 1. 

3. Fn cu¡mtn a la vnritJclrnJ clinir:il: La mi1!; f'rocuenti:? fuú el p[mfigo vulgar 

con 61 casn:;,quP. según la lil.eraturo es la variedarl rnós común. LE! si!JUÍÚ 

l'I pénfigo mJborreico con 18 ca!;os. Encontramos 3 casos de pt'nfi<¡n fnliá­

CP.o 1/ 1 de p(!nfigo vegetant.e 4ue como sef'lalan los textos clásicos esta 
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variedad representa el 1 a 2 % de todos los casos de pénfigo (211).Ver 

tabla nº 1. 

4.El sexo más frecuentemente afP.cLado fué el masculino con 55% contra 

45% di?! femenino.lo cual no difiere significut.ivamente de la literatura 

que refiere una aparente iguuldad entre ambos sexos (7). Nosotros encon­

tramos una relación 1.2:1 .Ver tabla y gráfica nº 2. 

5.l a edad más afectada resultó ser entre la 4º y 6º década,que no difiere 

de las series consultadas (6-0-9-15-41). 

Hay que destacar que 16 pacientes (19%). tenlan edades inferiores 

a 31 anos. El caso más joven fué una mujer de 16 anos y el de mayor 

edad un hombre de 83. Ver tabla y gráfica ng 3. 

6.En cuanto a la t.opugrafia inicial más frecuente en el pénfigo vulgar 

resultó ser la mucosa oral cm el 44%,lo cual es similar a las estodistlcas 

mundiales que senalan esta topografia como el sitio más frecuente de 

inicio (16-17). 

l ll siguió la piel cabelluda con 26% 4110 también se refiere con fre­

cuencia. 

En el pfmfigo seborreico la topografía dP. inicio más frecuente fué 

la cara en el ';f,%, seguida por la piel cablllluda v el tronco con Igual 

frecuencia, 2<'%. 

DesconDcemu5 lü Lnpngrnfla de inicio en los tre::i casos de pfmfigo 

foliáceo por no hallarsu u~;tP. dnto en los expE!diuntm;. E:! paciunt.e de 

pénfigo vegetante comnnzú con lesiomm en axilas. Ver tabla nº 4. 

7.Topograf!a dEJ la enfermedad al momnnto de consultar: Los sitios de 
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afectación más frecuente en todas las formas de pénfigo fueron; tronco 

(85%), piel cabelluda (79%), cara (74%) y mucosa oral (68%) ,seguido de ambas 

ext.remidades,axilas e ingles. Como indica la literoturn,si bien cualquier 

punto del tegumento puede estar afectado,estos son las áreas rnfis comun­

munte comprometidos. 

l!n tato! de 56 pacientes (92%) de 61 con pénfigo vulgar desarrollaron 

lesiones orales. Esto concuerda con otros estudios que sei1alan que el 

90% de los pocientes con pénfigo vulgar desarrollan lesiones en cavidad 

orai,en algún momento durante el curso de su enfermedod (17). En 2 pacien­

tes la enfermmlad quedó confinada en esta localización sin extenderse 

a otras áreas. 

Por el cont.ral'iu,como era do esperar.ninguno de los pacientes con 

pénfigo sehorreico y foliúceo tuvieron lesiones en mucosa oral,lo que 

implica una de las diferencias cllnicas entre estas variedades.va que 

lo afectación do mucosas es poco común en estas dos últimas (27). Ver 

tabla nº 5. 

8.fn cwmtn al tif_•1npo d1i evuluciün sin ¡Ji¡_¡c¡nó~;ticu E'n la mayor!a ele los 

casos fuú 1Je 5 a 1~ me~;es con un n1áximo de 50 meses en dos casos.lo 

que no~; da idea del dl!~;conocimim1to lln la enfermedml cluntro tle la forma­

ción del médico y por tanto de su detección lo que significo muchas veces 

un largo pel'egl'inar 1Je los pacientes de un espoclulista a otro,tiusta 

que la enfmmedad llega a manos del d~1rmatólogo. Ver tabla nº 6. 

9. Respecto al trntnmiento el com(Jn llenominador fué lu prmlnísona a dosis 

iniciul promedio ue 80 a 100 mgr diario~; para el pénfigo vulyor y de 50 

a 70 mgr para el pénfigo seborreico. El paciente con pénfigo vegetante 
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recibió 120 mgr, consiguiendose el control cori estas dosis.mismas que 

se mantuvieron entre 2 y 6 semana:. hasta que la mayoria de las lesiones 

estuvieron curadas y no se observó la aparición de nuevas. Ver tabla 

nº 7. 

En este momento se agregó la diamino-difenil-sulfona (DDS) a dosis 

de 10Dmgr diarios en ~ pacientes (70%),con el objeto de lograr una rnduc­

ción en las dosis de mantenimiento de esteroides. Luego se valoró sema­

nalmente un descenso esteroideo entre 5 y 10 mgr en base a la aparición 

o no de lesiones. De esta manera se alcanzó la dosis de mantenimiento 

entre 1, a 20 semanas. 

Las dosis do mantenimiento en la mayoria de los pacientes fué de 

5 a 15 mgr, dosis que les permite llevar una vida normal y regresar a 

sus actividades. Ver tabla nº B. 

[n 6 pacientes se usó l\zatioprina a dosis de 150 mgr diarios por 

falta de respuesta a los esteroides,observandose buenos resultados. 

Un paciente se manejó mediante plasmaféresls en un hospital de 

los Estaclos Unidos de Amúrica,obtoniendo mejor!o transitoria. 

Para tratar de disminuir los efectos secLmLiarim l1erivc1d1Js riel trata­

miento prolongado con e~;t.eruides. a todos los pacientes se !mi administró 

nnt.if1ci1Jos,diur{!ticus,puta~;io como meLlicamento o en la diuta E! isoniacida, 

asi como sulfoto fElrroso o los pacientes en tratamiento con ODS. 

10.C:nt.rP. las cornplicaciories mós frecuentes se encontró en primor luyar 

a los procesos infnccio~os,detiicmcJosE? esto obviamente a lo ir1m11nosuprE!!:li(m 

causuda por los asteroides. El seuunLio lugar lo ocuparón los mnLatióli­

cas como el síndrome de Cushing y la diabetes rnactiva. Vnr tabla nº 

9. 

4 pacientes rncibiendo DOS desarrollaron cianosis sugestiva de mnt.a-
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hemoglobina v 2, anemia hemolitica,lo que obligó a suspender la medicación 

en todos los casos. 

No encontramos complicaciones atribuibles a Azatioprina. 

11.Enfermeflmles asocimlas: Se encontró la asociación de Artritis Reumntoi­

de con pénfigo vulgar en un caso v de Miastenia Gravis con pénfigo sebo­

rreico en otro. La miastenia fué dingnósticnda trece meses después de 

haber hecho el diagnóstico de pénfigo. Amba:-; asociaciones han siuo referi­

das en la literatura (1';-~1). 

Las otrns asociaciones encontrauas representan la coexistencia de 

dos enfermedades de forma coincidental. Ver tabla n'l 10. 

12.En cuanto al tiempo do seguimiento v control subsecuente: Encontramos 

un alto indice do deserción de la consulta (56%). Ver tabla nº 12. 

Sus tiempos de seguimiento total se consideran en la tabla geru!ral. 

Muestra una media de 27 meses con valores extremos de 1 v 98 meses, 

sienuo el intervalo de mavor frecuencia ue 1 a 6 mesE!S. Ver tabla nº 

11. 

El altn indice de tle:mrciún implieü la imposibiliuau ue valorar un 

fnrma nml la evolución v snbrnvilJa de lc1s pilclontes. 

1 l.Mor'Li1liclad: Unlcamentl~ tenemos conocimiento de 3 casos rJe muerte 

en los racil!ntes del grupo e!il.u¡Jiadn. Dos pacientt!S Lle p(!llfigu vulgar; 

uno por ceto<1ciunsis tliabútica al ario dl! sr!guin1im1t.o,presumiblermmte 

por der,cumpensaciún ue su diabetes pn!existonte a causa del trotamiento : 

v el otro.por bronconeumoniil al uf10. El tllrcero,un pacienlll con pénfigo 

sl!borreico,murió por peritonitis a los cuatro meses. 
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Ui mortalidad del 3.6% encontrada cm esta serie no es significativa.ya 

que no S8 pudo contar con el seguimiento periódico de los pacientes 

por su dC?serción. 

14.Si!.tmción de los pacientes gue sc!guian en control en Enero de 1990: 

De 37 pacientes que seguían acudiendo a control en Enero de 1990,7, 

estaban recibiendo dosi!i de 40 mgr de prednisona o superiores junto 

con 100 mgr de DDS y 2 de ellos,Azatioprina. Todos presrmtnban con lesio­

nPs diseminadas. 

9 pacientes se encontraban en tratamiento con dosis de manteni­

miento, b de ellos junto con DDS. Tenlan pocas lesiones y Ja mayorla 

do ollas en boca y piel cabelluda con lenta y loboriosa epitelización. 

Locolizaciones ambas sef\aludm; como mlis resistentes al tratamiento. 

<; pncientes r.e estaban aplicando corticoides tópicos como tratamiento 

de apovo.con el objeto d1J uvitar el aumento en las dosis de esteroldes 

si!ltémicos. 

11 pacientrm no ten!ün lr!slones v est.aban recibiendo dosis de manto­

nimirmlo onl.re 1 ü 15 meses, 4 de olios !le m1contratmn !.ornando únlcamcm­

tP DDS. 

10 pac:lenles no lm1lan lnsio11m1 ni reciblan ningun tipo de tratamiento 

por tiP.mpns varintiles,de 1, a 50 rnuses. Ver tabla n'J 13. 
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B. CONCLUSJDNES 

En función de los resultados previamente analizados podemos concluir: 

1. Respecto a la frecuencia en los a ai'\os estudiudos resuitó ser de 0.02%. 

frecuencia que difiere tanto de tas series mundiales.como de estudios 

previos efectuados en nuestro medio. Por lo que concluimos que se trat¿1 

de una enfermedad de incidencia muy baja en nuestro Centro.explicable 

en parte por tmi razones ya expuestas. No obstante consideramos necesario 

investigar mlis profundamente este hecho. 

2. Et an[Jtisis de grupos etarios nos muestra un predomínio del pénfigo 

entre la 4º y 6Y decadas de la vida,similar a otras series. 

Es importante el número de casos pertenecientes a grupos etarios 

menores (16 pacientes por debajo de 31 anos). 

3. El sexo mti::i afectado en nuestra serie fué el mascullno.55%, contra 

/.')jí del fomcmino. Aunquo no difiere siynifir:ativament.e dn la litoratura 

que senala p<JrlcJiJd entre ambos sexos, la cJiferencin que encontrnmos 

nos Pilrect! debida al ¡¡zur. 

''· Con respecto al tiempo de mmlución de la enformedad sin cllagnóstico 

en In mayoria de los r:asos fué de 5 a 15 mesm;,con demora~; superiores 

en 10 pacientes (21%),situnción a tuner enr:uenta. ValrJria In pena llnvar 

a cabo programas de educación ::;;Jnit.ária dirigidas al rn8uico general. 

5. En cuanto al tratamiento,pensamos que Jau dosis de esteroldes utlii1adas 
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de inicio • son satisfactorias para conseguir el cont.rol temprano de Ja 

enfermedad. 

La respuesta a DDS,adrninistracla corno mf!dicam.:into adyuvante para 

conseguir una disminución en J¿¡s dosis dr:> mantenimiento ele esteroicles 

fufi posit.iva. No obstante,parn valorar la eficocia real de este rnedicorncmto 

es necesario realizar estudios comparativos entre pacientes tratados 

con rngímcmP.s combinados , con ¡¡quellos tratados con esteroides solos. 

En· rolación a J¡¡ ALatioprina tuvimos oportunidad de utilizarla en 

6 pacientes, con buena respur,sta.Creemos que merecfJ la pena ensavarla, 

aunque muchas VlJClJS ,su costo limita su uso en nuestro medio. 

El Metrot.exote lo usamos E!n un sólo paciente.lo cual no non permite 

extraer conclusiones, aunque nuestra experiencia fué negativa. 

6. Entrn las complicaciones,como se refiere en todas las series mvisadas,el 

primer lugar lo ocuparon lm; infecciones.debido a la inmunosupreslón causa­

da por los esteroldes. 

Nos llarn¡¡ la atención el alto núrn•}ro de pocionLes,27, que desarrolló 

slmJrornt! df! Cw;llinu. SP. podrla ensayar el si~¡t.erna de dias alternos en 

lit at.hnini!lt.racllin del estm·oidE\con lo cual ~m altern m1Cnus el ejo t1ipotá­

la111u-t1ipúfisis-su11rarrenalrJS. 

La t.nxicidnd at.ril1uil.Jle ¡¡ ODS fué tJüjn,pE!nsamof. qui• e~. dritpr.tablo 

prr!c:cmnente y reversible con la interrupr:ifJn ch!l l.rnt.nmiE!nto,por lo que 

consicJeromus necE!sario seouir investigantJu sobre esto modalidad terap{Ju­

tica. 

7. Es importante el alto porc:1mt¡¡je de desnrción de Ja consulta (56%),lo 
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que impide valorar de forma real la e•Jolución de los pacientes. 

Considerarnos imprescindible reforzar la educación sanitaria de nues­

tros pacientes.haciendo incapié en Ja importancia Lle seguir un control 

estrecho de su enfermedad. 
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