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l. RESUMEN 

El penfigoide es una enfermedad ampollosa autoinmune. adquirida. que afecta la piel 

y solo en la tercera parte de los casos las mucosas. En su etiopatogenia se 

encuentran involucrados autoanticuerpos dirigidos contra dos proteinas 

hemidesmosomales denominados BPAG1 de180 Kda y BPAG2 de 230 Kda. Se 

caracteriza por la presencia de ampollas subepidérmicas y por depósitos de 

inmunocomplejos principalmente JgG y C3 en la unión dermoepidérmica. 

Objetivos: Conocer algunos de los aspectos epidemiológicos y el curso cUnico del 

penf'agoide en los pacientes atendidos en la consulta de enfermedades ampollosas 

del Servicio de Dermatología del Hospital General de México desde 1977 al 2003. 

Diseño: Estudio retrospectivo. observacional y descriptivo. 

Material y métodos: Se revisaron los expedientes clínicos de la Clínica de 

Enfermedades Ampollosas del Servicio de Dermatologia del Hospital General de 

México. seleccionándose los que cumplían con los criterios de inclusión. Se 

obtuvieron los siguientes datos: iniciales del paciente. número de expediente. edad 

al diagnóstico. género. lugar de origen. tipo de penfigoide. sitio de afección inicial. 

afección de mucosas. reporte de histopatologfa. reporte de inmunofluorescencia. 

presencia de eosinofilia periférica. terapéutica inicial, terapéutica en la última visita. 

complicaciones, estancia hospitalaña. asociación a neoplasias. enfermedades 

asociadas, y defunción. 

Resultados: Se analizaron 34 casos completos. Se encontró un predominio por el 

género femenino con una relación hombre:mujer de1 :2.09. La edad promedio de 

inicio de la enfermedad fue de 65 años. El tipo de penfigoide más frecuente fue el 

ampolloso en 94.12%. La topografia inicial más frecuente fue el tronco en 32.35°/c,_ 

La afección de mucosas fue del 29.41%. El tiempo promedio de evolución fue de 28 

semanas. El 76.47% recibieron manejo intrahospitalario. Los hallazgos 

histopatológicos más frecuentes fueron ampolla subepidérmica en 88.23°/c, con un 

infilt~do predominante de eosinófilos en 55.88º/o. En la inmunofluorescencia directa 

se observaron depósitos de lgG en 79.41% y C3 en 73.52º/o. No se encontró 

asociación a neoplasias. 



Conclusiones: Las caracteristicas epidemiológicas y clínicas del penfigoide en 

nuestro servicio son muy similares a las reportadas en la literatura internacional. sin 

embargo se requieren estudios nacionales más extensos que permitan conocer de 

manera más detallada los aspectos epidemiológicos de esta enfermedad. 

t CON 1 
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11.- INTRODUCCIÓN 

La ~resencia de ampollas en la piel ha sido motivo de estudio y preocupación desde 

la antigüedad. Es hasta 1953 cuando Lever logra reconocer las diferencias clínicas e 

histológicas entre pénfigo y penfigoide ampolloso. separando ambas entidades 

denominándole de esta manera por Ja semejanza clínica con el pénfigo. 

Gracias a los trabajos de Jordan y Beutner en la década de los 60s, mediante la 

técnica de inmunfluorescencia. se logró separar otras enfermedades ampollares 

similares, considerando la localización de los inmunorreactantes. 

Con el advenimiento de la microscopia electrónica y otros métodos diagnósticos más 

sofisticados, como la inmunoprecipitación, la inmunotransferencia y la aplicación de 

la bioJogia molecular al estudio de las enfermedades ampollosas se ha podido 

disponer de un conocimiento más detallado sobre la patogenia de estos 

padecimientos. 

f Tf 872 r:rnJ l 1 FALL:\ .L::. - ":··~~-!EN i 3 



HISTORIA 

En 1953 Lever definió al penfigoide ampolloso como una dermatosis que 

clínicamente se caracteriza por la presencia de ampollas grandes y tensas 

agrupadas de predominio en brazos y piernas, ocasionalmente coexistiendo con 

placas eritematosas infiltradas y que afectaba a personas mayores de edad y con 

una: evolución crónica y relativamente benigna. En esta definición refería que el 

cuadro clínico era similar al pénfigo e histológicamente a la Enfer'!'edad de Duhring 

observando histológicamenteuna ampolla subepidérmica: 1•2 •3 

Posterior al trabajo de Lever, aparece Rock y Waddir:'gton en 1953 quienes 

apoyaban las ideas de Lever y proponen que se debe mantener Ja entidad del 

penfigoide ampolloso aislado del grupo de las enfermedádes ampollosas. 

reafirmando que este término es mejor que el de .. Dermatitis herpetiforme senil .. que 

ellos utilizaban para referirse al cuadro dermatológico descrito. 1 ·3 

Brunsting y Perry proponen en 1957. el térmí_no de penfigoide cutáneo cicatrizal en 

base al estudio de 7 pacientes que presentaban una erupción vesrculo-ampollosa 

recidivante. pruriginosa. con predominio en cabeza y cuello que dejaban una cicatriz 

atrófica. 4 

El nombre de penfigoide . ampolloso de la infancia es atribuido a R.Kim y RK 

Winkelman en--1961. ya que en un estudio -de 27 casos con dermatitis herpetiforme 

de la infancia» 18 p;ese~taba¡, datos ~ugestivos de otra enfermedad. 

En 1972.- Lev~r:;:·"-~6'is. DemJ~stran· ~:e~iante microscopia electrónica. que hay 

eosinófilos-- e: histÍOdt.;,s,.·,o-~li~-~dO~-, en la vecindad de la membrana basal de Jos 

pacien~es co~ ·per:ifi9o~~~--·· 

Honeyman y Cols. en 1967· describen Ja variedad cHnica de penfigoide polimorfico. 

Bran y cols ·.en -1976- designan y separan la variante vesicular del penfigoide 

? 4 



ampolloso. En 1978 Winkelman. y W.P. Daniel Su, describen la forma vegetante. 

Provost en 1979 comunica por primera vez la 'variedad clínié:a .. penfigoide nodularis ... 5 

Por este mismo ai"io Levine describe la varÍ8dad dishidrisiforme. 

5 
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EPIDEMIOLOGIA 

El penfigoide afecta fundamentalmente a la población de edad avanzada, de manera 

que la mayorfa de los pacientes son mayores de 60 años de edad cuando la 

enfermedad se manifiesta. Es raro antes de Jos 40 años, aunque hay informes de 

pacientes que han desarrollado la enfermedad en edades pediátricas. 6 •7 

No existen diferencias raciales o de situación geográfica en Ja prevalencia del 

penfigoide ampollase, afecta a ambos sexos sin predilección por alguno, pero se ha 

estimado que después de los 70 años es .más frecuente en el, hombre que en la 

mujer. 8 

Varios grupos de investigadores han evaluado las asociaciones del HLA en los 

pacientes con penfigoide ampollase. 

Existen pocos estudios respecto al comportamiento epidemiológico. La incidencia en 

Gran Bretaña. se estimó en uno por 100 000 en 1985. 

Bernard y cols. señalaron en 1995. un estudio realizado en hospitales de 3 regiones 

de Francia, donde estudiaron a los pacientes que presentaban cualquier enfermedad 

ampollosa. en un tiempo de 35 meses se reunieron 100 casos. de los cuales el 70% 

correspondió a penfigoide ampolloso y el 12% a penfigoide cicatriza). 9 

Basados en un estudio de Zillekens y cols. en este mismo año. realizan un estudio 

para estimar la incidencia de las enfermedades autoinmunes subeµ_idérmlcas. en una 

región Central de Alemania, en un periodo de 85 meses se estudió una población de 

1.7 x 10, encontrando un total de 61 casos de penfigoide ampolloso (6.62xmil), y 8 

casos de penfigoide cicatrizal (0.87xmil). 10 

6 
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CLASIFICACION Y VARIANTES CLINICAS DEL PENFIGOIDE 

Basándose en los estudios de inmunoelectromicroscopia electrónica han sido 

publicadas diversas formas clfnicas de penfigoide ampollfoso, estos estudios indican 

depósitos de inmunorreactantes en la misma posición de la membrana basal. 

A continuación se describirán las diferentes formas clínicas reportadas en la 

literatura. 

1. PENFIGOIDE AMPOLLOSO 

A.- Penflgoide ampolloso generalizado 

Constituye Ja forma más común, representa el 70 al 85o/o de los casos, 

generalmente se presenta en personas de edad avanzada, y la edad de inicio oscila 

entre los 60 y Jos 70 años. Las lesiones cutáneas caracteristicas son las ampollas 

tensas al menos en la fase inicial, son de gran tamaño, miden de 10 a 30 mm de 

diámetro o más. Su contenido inicialmente es un liquido claro que se torna finalmente 

hemorrágico. Estas ampollas asientan sobre zonas eritematosas o 

eritematoedematosas, en algunas etapas iniciales pueden ser precedidas por la 

presencia de placas "urticarianas" pruriginosas hasta uno a ocho meses antes de la 

aparición de las ampollas, al romperse éstas se producen grandes erosiones de la 

piel, acompañándose de exudado, formación de costras melicéricas y sanguíneas y 

pueden infectarse de manera secundaria; con la resolución de la ampolla puede 

haber pigmentación residual y atrofia supeñicial. (Figura 1) 

Figura 1. Topografia de penfigoide ampollase 

7 



Las ampollas pueden aparecer en cualquier Jugar de Ja superficie cutánea pero se 

inician habitualmente en las extremidades donde son más numerosas. Ja topografía 

puede ser localizada o diseminada. a menudo presentan una disposición simétrica. 

las localizaciones más frecuentes son las superficies de flexión de los , brazos y 

piernas. ingles, axilas y parte inferior del abdomen. 11 

El prurito es muy variable desde nulo a intenso y generalizado. a veces es el primer 

síntoma de la enfermedad. El signo del Nikolsky está ausente. Sin .. ériiba·rgO~ no es 

raro que la presión cause despegamiento de la epidermis. Neii nie~cioiia que las 

lesiones a las mucosas se presentan en el 10 al 40% de los pacierltes. ·siendo la 

mucosa oral la más afectada. observándose cierta tendencia .ª reSpetar Jos labios. 12 

8 



El diagnostico se establece por . medio_ de. inmunofluorescencia. y el diagnostico 

diferencial se establece principalmente_ coli. eczema· dishidrótic·o.. Las lesiones 

pueden extenderse a los sitios típicos de penfigoide.incluyendo la mucosa oral.17 

C.- Penfigolde polfmórfico 

Honeyman y cols. Mencionan esta variedad la cual comparte manifestaciones 

clfnicas e histológicas de dermatitis herpetiforme y penfigoide ampolloso .. 

Clínicamente se presenta la coexistencia de ampollas grandes y pequeñas .. Este 

grupo de pacientes no presentan síntomas de mala absorción, la mucosa yeyunal se 

encuentra respetada y la respuesta terapéutica a la sulfapiridina o a la 

diaminodifenilsulfona no es tan impresionante como en la dermatitis herpetiforme. 

o.- Penfigoide vegetante 

Esta es una variante rara que clfnicamente recuerda al pénfigo vege!tante con 

lesiones verrugosas. vegetantes y purulentas en zon.as de pliegues.-· Hasta ,1994 solo - ., ' . ' . ·- ' -
se habían reportado seis casos de esta .. variec:ÍáCL La ,'inmunOfluorescencia e 

histologia revelan hallazgos compatibles con penfigoid~-.~mpo·Ír~so.."-·:_c~f~icame~te. se 

pueden observar múltiples placas eritematOS3s :i·~ si~éliiCE.iS-::·: bÍ~~~ :·-d0Íimiiadas 

localizadas en las axilas. pliegues submamS~Í-Os ·y~;;u~11?:)..:as'ip1~C~~-p~ederl··,tener un 

aspecto vegetante, el signo de Nikolsky eS neQati~~-~ .. :~~:_1.~ .~::','o·-

E.- Penfigoide nodularis 

Descrito por primera vez en 1979 por Provost. -Esta variedad se presenta como 

pápulas o nódulos, pruriginosos semejantes a las lesiones del prurigo nodular 

situadas en supeñicies de extensión de las extremidades, espalda y piel cabelluda. 

También pueden presentarse vesículas y ampollas de contenido claro sobre una piel 

de apariencia normal. eritematosa o hiperpigmentada. Puede dejar cicatriz. 

Tani. ·et al. han sugerido que el rascado continuo de Jos nódulos pruriginosos podrfa 

modificar la antigenicidad de la zona de la membrana basal y liberara antígenos 

alterados responsables de Ja formación de anticuerpos contra la zona de la 

1 ¡ 
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membrana basal. Otra explicación sería que los nódulos se desarrollan como 

consecuencia del rascado persistente en individuos con penfigoide ampolloso 

subclinico. Hasta el momento solo se han reportado 17 casos de esta variante 

clínica. 20. 21 

F.- Penfigoide vesicular 

Se caracteriza por una erupción crónica. que evoluciona por brotes, usualmente 

diseminados a cabeza, tronco y extremidades: las ampollas tienden a ser pequet\as. 

tensas y tienden a formar grupos, el cuadro clinico es muy parecido a la dermatitis 

herpetiforme, algunas veces progresa al típico penfigoide ampollase. La resolución 

de las lesiones no deja cicatrices. 22 

2. PENFIGOIDE CICATRIZAL 

El penfigoide cicatriza! es otra forma clínica de penfigoide. tiene dos tipos 

principales: el tipo mucutáneo llamado también penfigoide benigno de las mucosas o 

pénfigo ocular (Lotart y Jacob) y el tipo cretáceo denominado cutáneo o penfigoide 

crónico localizado (Brunsting y Perry) ambos están caracterizados por su curso 

crónico y tendencia cicatrizal. 23 

A.- Penfigoide cicatrfzal tipo mucucutáneo (penfigoide benigno de las mucosas o 

de Lotart y Jacob) 

Es una entidad clinica que se caracteriza por la presencia de ampollas en las 

mucosas las cuales son recidivantes y al curar dejan cicatrices. ocasionalmente se 

observan en piel. La afecciones oral y ocular son las más constantes. La afección 

oral se encuentra en casi el 100º/ó de los pacientes y la ocular en el 61 a 89% de los 

casos. (Figura 2). También pueden afectarse otras mucosas como nariz. faringe. 

laringe y traquea, esófago, área genital y ano. 24 

------·--------------

·. 

i_¡.· 
:~ 
-~ 

Figura 2.Penfigoide cicatriza! mucocutáneo 
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B.- Penfigoide cicatrizal tipo cutáneo (Brunsting-Perry) 

Fue descrito por primera vez en 1957 por Brunsting y Perry. Se trata de una forma 

clínica que se caracteriza por la presencia de vesiculas o ampollas tensas. únicas o 

agrupadas generalmente sobre una base eritematosa. localizada sobre todo en 

cabeza y cuello que dejan cicatrices atróficas. Generalmente respeta las mucosas. 

Afecta preferentemente varones. a partir de los 50 años. Las lesiones tienden ser 

recidivantes muy pruriginosas. de curso crónico. 24 

C.- Penfigoide oral localizado 

Este termino fue propuesto por Rogers y cols. para la gingivitis descamativa que 

algunas veces evoluciona hacia penfigoide cicatriza!. 

Clinicamente se observan áreas difusas de eritema en las encías con áreas de 

formación de ampollas. que en el estudio histopatológico presentan hallazgos de 

penfigoide ampolloso. 

La evolución es lenta. mejoran con esteroides tópicos o sistémicos. 25 

3.- PENFIGOIDE AMPOLLOSO EN NIÑOS 

Los nifios y adolescentes son afectados con menor frecuencia. El cuadro clínico es 

similar al adulto en su forma generalizada. La mayoría de los niños desarrollan la 

enfennedad después de los 8 años de edad. En los Infantes en los que la 

enfennedad se presenta antes del año de edad se afectan principalmente las palmas 

y plantas. Generalmente tienen un curso benigno con una remisión clinica antes del 

año de edad. 26 

Los estudios de histología e inmunofluorescencia demuestran hallazgos compatibles 

con penfigoide ampolloso. 27
• 28 Se ha señalado la asociación con enfermedades 

sistémicas como colitis ulcerativa. lupus eritematoso y glomerulonefritis membranosa. 

El trátamiento inicial es a base de corticoesteroides tópicos~ si la enfermedad afecta 

grandes extensiones entonces requiere de prednisona sistémica. 
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Neil Korman en 1987 comenta dos variantes clínicas que ya hablan sido señaladas 

originalmente por.· Liu y cols. Estas variantes son: penfigoide eritrodérmico y 

penfigoide hiperqueratósico. 

Penfigoide eritrodérmico 

Variedéid-.clinica muy rara del penfigoide generalizado. su forma de presentación 

inicial es con la presencia de ampollas tensas y grandes que asientan sobre una piel 

apar0ntemente normal. posteriormente evolucionan hacia la eritrodermia. 29 

En 1982 Tappeiner reportó un caso de un paciente que empezó con ampollas y 

evolucionó en 3 semanas a eritrodermia generalizada. 30 

También existe en la literatura un reporte reciente de un paciente con eritrodermia y 

la ausencia total de ampollas cuyo diagnostico se corroboro por medio de biopsia de 

piel y determinación de anticuerpos antimembrana basal. 31 

Penfigoide hiperqueratósico 

Es una variedad clínica del penfigoide localizado. Generalmente se presenta como 

penfigoide localizado a nivel pretibial. Las lesiones son de tipo queratósico. El estudio 

histológico de estas lesiones revelan ampollas subepidérmicas con hiperqueratosis. 

papilomatosis y acantosis. La inmunoftuorescencia directa demuestra un depósito 

lineal en la membrana basal de lgG y C3. 

ETIOLOGÍA Y FISIOPATOGENIA 

Antígenos del penfigoide ampollloso 

En los pacientes con penfigoide se han identificado básicamente 2 antígenos. uno de 

230 kDa denominado BPAG1 y otro de 180 kDa denominado BPAG2, ambos 

proteínas hemidesmosomales. 32 BPAG1 se localiza intracelularmente y se asocia 

con la placa hemidesmosomal y BPAG2 es una glicoproterna transmembrana con un 

dominio extracelular de aproximadamente 1000 aminoácidos. 33 

Algunos pacientes· presentan anticuerpos contra alguno de estos dos antigenos. 

mientras que otros los desarrollan contra ambos el factor que determina que 

12 
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anticuerpos se desarrollaran aun se ignora. Sin embargo existe un reporte por Jiao y 

cols. en el que se observó una asociación_ con el _género. del: paciente; los 

anticuerpos contra el anligeno de 180 kDa se encontraron con mayor frecuencia en 

hombres mientras que los anticuerpos contra el antfgenO de 230 kDa se detectaron 

por igual en ambos sexos. 34 

Por medio de la inmunoprecipitación de extractos de queratinocitos cultivados y el 

análisis inmunológico con la técnica de Western Blot de extractos epidérmicos se 

demostró que, esencialmente. todos los pacientes con penfigoide ampollase tienen 

anticuerpos contra una molécula de 230k0a. Esta molécula también denominada 

BPAG1 pertenece a una familia de genes que incluyen a la desmoplaquina J. 

proteína de la placa desmosómica importante para anclar los filamentos intermedios 

de queratina al desmosoma. 35
• 

36 

Estudios inmunohistoqufmicos revelaron que Ja mayoria de los pacientes con 

penfigoide ampollar, así como aquellos con herpes gestacional, tambien tienen 

autoanlicuerpos contra una molécula de 180 Kda. denominada BPAG2. 37 

Se postula que el primer paso en la formación de la ampolla es Ja unión del antígeno 

del penfigoide ampollar. La fijación de la inmunoglobulina a la membrana basal activa 

la cascada clásica del complemento. Los componentes activados del complemento 

provocan la quimiotaxis de los leucocitos as[ como la degranulación de los 

mastocitos. Los productos liberados por Jos mastocitos, a su vez. producen la 

quimiotáxis de eosinófilos a través de mediadores como el factor quimiotáctico 

eosinófilico de la anafilaxia. Se demostró la presencia de estos mediadores en el 

liquido de las ampollas del penfigoide ampollar. Finalmente. las proteasas de Jos 

leucocitos y mastocitos provocan la separación dermoepidérmica. 

~--~~~~~~~~~~~-~ 
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PENFIGOIDE AMPOLLOSO Y ASOCIACIONES 

Penfigoide ampolloso asociado a cáncer 

Existen varios comunicados de la asociación del penfigoide ampolloso a cáncer de 

pulmón. mama. genitales. tracto urinario. tracto gastrointestinal. páncreas y bazo. Sin 

embargo. el contexto general de esta asociación es de baja incidencia. 38 

Venning y cols 39 señalaron una incidencia de 17.9o/o de penfigoide ampolloso y 

enfermedad maligna en 84 pacientes con seguimiento de 14 años y una edad 

promedio de 73.9 años. comunicaron el siguiente orden de frecuencia de neoplasias: 

mama, bronquios. linfoma (Enfermedad de Hodgkin y linfoma de células T cutáneo), 

vejiga. próstata. colon, melanoma y cáncer uterino. 40
· 

41 

Hadi y cols. 17 realizaron un seguimiento por espacio de siete años a un grupo de 

50 pacientes con penfigoide ampolloso e identificaron únicamente tres.pacientes con 

neoplasia a nivel pulmonar y colon, asi mismo, Linfelof y cols. reportaron en un 

amplio estudio la baja incidencia asociada a malignidad en 497 pacientes con 

penfigoide ampollase. 42 

Penfigoide ampolloso asociado a otras enfermedades 

También existe la asociación de penfigoide ampollase con múltiples enfermedades 

de origen autoinmune; sin embargo, la incidencia de tal asociación es· baja." 43 

Entre dichas enfermedades se encuentran la Diabetes Mellitus, psoriasis; artritis 

reumatoide, liquen plano, anemia perniciosa, LES. colitis ulcerosa, alopecia ,areata. 

vitiligo. polimiositis. esclerosis múltiple, hipertiroidismo. miastenia gravis a~ociada a 

timoma. cirrosis biliar primaria, acantosis palmares, nefritis por complejos inmunes y 

pénfigo vulgar. 44
• 
45 

La coexistencia de penfigoide ampollar y liquen plano. denominada liquen plano 

penfigoide. está bien documentada. Estos pacientes muestran rasgos clínicos. 

histológicos e inmunopatológicos de ambas enfermedades. Los autoanticuerpos de 

los pacientes con liquen plano penfigoide se unen al BPAG2. 46 
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FACTORES PRECIPITANTES Y FÁRMACOS QUE INDUCEN PENFIGOIDE 

La mayoria de los casos de penfigoide ampolloso ocurren de forma esporádica y 

generalmente no se relaciona con factores precipitantes. embargo. existen reportes 

que señalan a la luz ultravioleta como posible factor precipitante. Existen también 

informes de que ciertos fármacos pueden inducir esta enfermedad tales como Ja 

furosemida. D-penicilamina, fluoracilo tópico. benzoato de bencilo, penicilina 

potásica, sulfonamidas. captopril, indometacina. oro, psoralenos y recientemente 

ciprofloxacina. "'7 • "'ª El penfigoide ampolloso inducido por fármacos puede tener un 

curso agudo (resolución al momento de retirar el fármaco desencadenante) o un 

curso crónico con exacerbaciones. La patogénesis aún es desconocida. La 

susceptibilidad genética podria jugar un papel importante. 

DIAGNOSTICO 

El diagnostico de penfigoide ampolloso se establece tomando en cuenta varios 

parámetros: Clínico. histopatologia. inmunofluorescencia. microscopia electrónica. 

Histopatologfa 

Para observar Jos cambios caracterfsticos del penfigoide ampolloso. es necesario 

realizar una biopsia de una ampolla intacta y reciente (menos de 24 hs). con la 

Unción de hematoxilina y eosina. se observa en la fase inicial cambios de dos tipos: 

una hendidura subepidérmica que contiene material amaño pero sin células y 

separación dennoepidénnica y la presencia de eosinófilos. 3 .4 

Lo más caracteristico en el penfigoide ampollase es una ampolla subepidérmica con 

epidermis normal formando el techo (Figura 3). el piso corresponde a las papilas 

dermicas y algunas veces se observan remanentes de epidermis adheridas a estas 

proyecciones. 

~~ 
Figura 3. Ampolla subepidérmica 
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El contenido de la ampolla puede ser fibrina englobando un número variable de suero 

y células. hay predominio de eosinófilos, con algunos polimoñonucleares y glóbulos 

rojos: también pueden estar presentes células mononucleares y células epiteliales 

libres (Figura 4). 

i¡{~;;~t~:';;4~··. 
Figura 4.- Infiltrado Inflamatorio. 

Después de 24 hrs. la regeneración de la epidermis en la base de la ampolla 

comienza de la periferia y gradualmente se extiende hacia la base, resultando en 

aparente ampolla intraepidérmica. La necrosis de fa epidermis es común en las 

lesiones de mayor tiempo de evolución. En algunos casos el penfigoide ampolloso 

puede presentarse histológicamente como espongiosis eosinófilica sin una ampolla 

subepidermica. 

Las variantes del penfigoide ampolloso muestran algunos datos caracteristicos. en la 

vesicular las ampollas son pequeñas. mientras que en el penfigoide vegetante y el 

nodular las lesiones muestran acantosis prominente, además de hiperqueratosis y 

papilomatosis. 

Microscopia de inmunofluorescencla 

Se han encontrado variaciones regionales en el antígeno del p~n.figoide' ampolloso, 

por lo que se recomienda tomar la biopsia en áreas de flexión.- ya que parece haber 

una mayor expresión antigénica en estos sitios. 49 

Jnmunofluorescencia directa (IFD) 

La inmunofluorescencia directa de la piel perilesional de pacientes con penfigoide 

muestra inmune rreactantes depositados con un patrón lineal en la membrana basal 

epidérmica_ Se observa C3 en casi todos Jos pacientes, a veces como único 
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inmunorreactante {Figura 5); sin embargo en la mayoría de los pacientes también se 

encuentra lgG. 

La mayoría de los estudios señalan que un 45 a 90°/o de los pacientes tienen 

depósitos de lgG y un 80 a 100°/o depósitos de C3. En aproximadamente 25°/o se 

observan depósitos lineales de lgA e lgM. y en forma más rara depósitos de lgD e 

lgE. 

Figura 5.- Depósitos de C3 en Unión Dermoepidérmica 

lnmunofluorescencia indirecta (IFI) 

Por medio de la IFI, aproximadamente 70º/o de los pacientes con penfigoide 

ampolloso presentan anticuerpos circulantes tipo lgG antimembrana basal, sin 

embargo también se han comunicado anticuerpos lgE e lgA con menos frecuencia. 

Si se incuba primero el sustrato de la inmunofluorescencia en NaCI 1 M para separar 

Ja epidermis de la dermis a nivel de Ja lámina lúcida, un porcentaje aún mayor de 

pacientes tendrá anticuerpos circulantes detectables. Otra ventaja es que los 

anticuerpos del penfigoide ampollar se fijan al techo de la ampolla y pueden 

diferenciarse asf de los anticuerpos de los pacientes con epidermolisis ampollar 

adquirida, los cuales se unen a la base (es decir, el lado dérmico). 

Recientemente Dopp y cols. reportaron que existe una relación entre la remisión 

clinica del penfigoide ampollase y la disminución de los niveles séricos de lgE y las 

diferentes subclases de lgG reactivas con BPAG1 NC16A. 50 

Microscopia inmunoelectrónica 

Se encuentran depósitos de lgG a nivel de la lámina lúcida y hemidesmosomas. 
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Microscopia electrónica 

Los estudios ultraestructurales demostraron que la formación de las ampollas se 

produce en la lámina lúcida. Con la formación de las ampollas hay una pérdida de 

filamentos c:le anclaje y hemidesmosomas. La degranulación de los leucocitos del 

infiltrado produce fragmentación. y. por última. pérdida de la lámina densa. 

Laboratorio clínico 

Se solicita biometrra hemática para descartar eosinofilia periférica que se puede 

presentan hasta en el 50°/o de Jos pacientes. asi como un perfil de inmunoglobulinas 

séricas debida a que la lgE se puede encontrar elevada en casi la mitad de los 

pacientes además de que se correlaciona con la presencia de prurito. 17 

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL 

El diagnostico diferencial se establece básicamente can las otras entidades que se 

acompañan de ampollas subepidérmicas. 

Herpes gestacional 

Se presenta en mujeres de 15 a 45 años de edad. Es una enfermedad vesiculo 

ampollosa del embarazo que puede ocurrir en cualquier etapa del mismo. Sin 

embargo es más frecuente al inicio del segundo trimestre. Afecta predominantemente 

abdomen. glúteos y extremidades y se caracteriza por la presencia de ampollas y 

vesiculas acompañadas de intenso prurito. Histológicamente se observa una ampolla 

subepidérmica con un contenido de abundantes eosinófilos. En la IFD se presenta un 

depósito lineal de lgG en el 30% de los pacientes y C3 en un 100 %. La IFI detecta el 

llamado factor de herpes gestacional hasta en un 25-50°/o de los casos. Esta 

dermatosis se resuelve espontáneamente durante el posparto, pero existen 

recurrencias en los embarazos subsecuentes. 

Katz la considera una enfermedad independiente del penfigoide ampolloso por las 

siguientes razones: el herpes gestacional ocurre en mujeres embarazadas jóvenes 

por corto periodo y se exacerba con los anticonceptivos orales: las histología muestra 

TESIS r.nw 
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queratinocitos basales nécróticos, además de que se observa más complemento en 

comparación con los anticuerpos del penfigoide ampolloso. 12 

Dermatitis herpetiforme 

La edad promedio de inicio de esta enfermedad es entre los 20 y 50 años de 'edad. 

La distribución de las lesiones es simétñca y principalmente sobre áreas de flexión. 

cuello. codos y espalda. 

El aspecto es polimoño, se observan pápulas. vesfculas y ampollas pequeñas. 

acampanado de intenso prurito. Estas lesiones se exacerban con la ingesta de 

a·limentos que contienen gluten. Aproximadamente el 8 °/o de Jos pacientes presenta 

síntomas clínicos de enteropatia por gluten y enfermedad de Graves-Basedow. Se 

ha encontrado una alta incidencia de HLA A 1, 88 y DR3. 

Histológicamente es frecuente observar la presencia de microabscesos 

polimorfonucleares en las papilas dermicas. Por IFD se observa depósito granular de 

JgA en un 80 a 90% de Jos casos y en un 10 a 20% se observa un deposito lineal. 51 

En la IFI se detectan anticuerpos circulantes de Ja clase lgA en un 2% con deposito 

granular y en un 30% se observan inmunorreactantes en Ja sublámina densa, 

mientras que en el patrón lineal los inmunorreactantes se presentan a nivel de la 

lámina lúcida o sublamina densa. 

Su curso clínico es crónico con remisiones y exacerbaciones. 

El tratamiento consiste en una dieta libre de gluten y la administración de sulfonas. 

Enfermedad por depósito JgA lineal y enfermedad ampollar- crónica -de la 

infancia 

La enfermedad por depósito de JgA lineal es una dermatosis ampollosa autoinmune 

rara. que se caracteriza por la presencia de depósitos lineales de lgA en la 

membrana basaL Anteriormente se creía que era una manifestación de la dermatitis 

herpétiforme; sin embargo, actualmente gracias a los estudios de inmunopatología e 

inmunogenética y por su falta de asociación con fa enteropatia sensible al gluten se 

sabe que es una entidad aparte. 52 
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La enfermedad ampollar crónica de la infancia es una enfermedad ampollar rara que 

se presenta principalmente en niños menores de 5 años de edad y tiene un patrón 

idéntico de depósitos homogéneos lineales de lgA en la membrana basal epidérmica. 
53 

La enfermedad por deposito lgA lineal se presenta con mayor frecuencia en adultos 

mayores de 30 años. Estas lesiones consisten en vesiculas, papulas y pequeñas 

ampollas agrupadas. El prurito es un sintoma muy importante. Su topografía de 

predilección son las superficies extensoras como hombros, rodillas, nalgas y 

presentan una distribución simétrica. 

En el estudio histopatológico se observa una ampolla subepidermica con colecciones 

de neutrófilos en la membrana basal y en ocasiones en la dermis papilar. Por medio 

de inmunofluorescencia directa se observa depósito de lgA con un patrón lineal. 

También puede haber depósito de lgc:; y C3. El tratamiento de elección es a base de 

dapsona o sulfapiridina obteniendo excelentes resultados. 

Epidermolisis ampollosa adquirida 

Es una enfermedad ampollosa subepidérmica crónica del adulto, asociada a 

autoinmunidad contra el colágeno de tipo VII presente en las estructuras ·de las 

fibrillas de anclaje ubicadas en la unión dennoepidérmica • Es indUCida por 

microtraumatismos, la edad de inicio es generalmente entre los 40 y 80 años ·de 

edad. Las lesiones se presentan en una distribución acral y afecta· también las 

superficies extensoras de las extremidades. 

Desde el punto de vista histológico se observa una ampolla subej:>idenTiiCa. rica en 

neutrófilos. Por medio de inmunofluorescencia directa se observa· depósitO lineal de 

lgG en un 100% de los pacientes y ocasionalmente se pueden enc0ntr3r depósitos 

de lgA. lgM y C3. . - , · .. _- '"'·': _. \ 

Por IFI se observan lgG circulantes en hasta 25 a 7:~%~ d.~.'1?5:.·P~'?ie.~tes. La 

microscopia inmunoelectrónica permite diferenciar esta enfermedad-del penfigoide ya 

que la lgG en Ja epidermolisis ampollar adquirida se enc~entra -p~r _ d~b-ajo de la 
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lámina densa. en las fibriflas de anclaje. mientras que en el penfigoide ampollar la 

lgG está estrechamente asociada a los hemidesmosomas de las células basales. 54
• 

Finalmente Jos autoanticuerpos de los pacientes con epidermolisis ampollosa 

adquirida se ligan a la colágena tipo VII. 

El tratamiento se encamina al uso de esteroides y/ o inmunosupresores. 

Eritema multiforme 

El eritema multiforme es una dermatosis aguda mucocutánea autolimitada~ al 

principio se acompaña de fiebre y síntomas generales; las lesiones cutáneas son 

acrales. centrípetas, simétricas y polimorfas, constituidas por eritema, pápulas. 

vesículas, ampollas y placas urticarianas que evolucionan en dos o cuatro semanas; 

pueden ser recurrentes; puede ser causado por agentes infecciosos o fármacos. 

En la histopatologia se observan ampollas subepidérmicas, además puede haber 

necrosis de la epidermis, degeneración hidrópica de la basal y en dermis papilar hay 

edema e infiltrado linfohistiocitario perivascular con neutrófilos y eosinófilos. 55 

TRATAMIENTO 

El penfigoide ampolloso es una enfermedad que puede autolimitarse. la duración de 

este proceso es muy variable, va desde meses hasta años. Cerca de la mitad de los 

pacientes tratados presentan remisión de la enfermedad a los 6 a 8 meses., pero 

pueden continuar hasta por 3 años o más. 56
• 

57 

La base del tratamiento es la administración de glucocorticoides sistémicos. La 

mayoría de los pacientes con enfermedad diseminada o generaliza~a ,_,se c<?Í1trolan 

con 0.5 a 1 mg/kg/ día de prednisona. El penfigoide localizado puede_ ser:_ tratado en 

fonna exitosa con la aplicación de glucocorticoides tópicos. 58 Se pue~de r0currir a 

agentes inmunsupresores como la azatioprina para disminuir . la dosis de 

glucoCorticoides. 

Los pulsos intravenosos de metilprednisolona a altas dosis también han demostrado 

su eficacia. 
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En una minoria de pacientes las· sulfonas pueden resÍ.Jltar eficaces. según informes la 

dapsona y la sulfapiridina controlan la acti".'idad,de lacenf~rf!ledad ___ en el 1.5 al 44% de 

los pacientes con penfigoide ampollase .. 59 

Un creciente número de informes han descrito el· tratamiento. exitoso de algunos 

casos de penfigoide ampollase con tetra~iclinas y· nic~tinarTiid~.':_o_.:variaciones de 

estas. como eritromicina y nicotinamida ~ tetraciC1i-nas sol~~·e~te·~ .'~~3 . 

En una pequeña cantidad de paciente!s, otros tratamientos: han demostrado ser 

eficaces como la utilización de métof:rexate, ' ~i6~~-b~<:;iJo. plasmaferesis y 

gammaglobulina intravenosa. 64 

Otros inmunsupresores como el mofetil micofenolato ha demostrado también cierta 

eficacia. 65 

Recientemente también se reporto el tratamiento del penfigoide ampolloso con 

antagonistas de los receptores de leucotrienos. 66 

PRONOSTICO 

La evolución es crónica. en brotes de variable intensidad y frecuencia, pueden 

presentar remisiones y exacerbaciones espontáneas, aunque las recidivas suelen ser 

más leves que el episodio inicial. 

El pronóstico generalmente es bueno, tras un ciclo de corticoestéfoides sistémicos el 

75% entran en una remisión clínica prolongada.· .. La :mortalidad. es::relativamente 

baja, pero la enfermedad puede resultar fatal durante-,~-~·:f~~~~~-~ti~a/Part¡~IJJ3rmenÍe 
en los pacientes ancianos o debilitados. 

'.''.•.-_, ·.. .,.,e ... _ ..... ,.. . . •' 

en aproximadante el 30%. Lever reportó el.cuís:O natural.de la erifer~edad en 30 de 

los pacientes adultos sin tratamiento y el peri'ooo ~e ~eg~"i,Ínie.nt!? f~e-de tres a_ quince 

años fallecieron 8 de estos pacientes (27o/o). en este estudio la edad demostró ser un 

factor pronóstico importante, encontrándose más elevada en pacientes mayores de 

65 años; de los 30 pacientes estudiados 11 (37o/o) presentaron remisión espontánea 
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después de 3 a 38 meses de enfermedad. con una media ~e 1_ 5 meses para la 

remisión espontánea. La duración más prolongada fue ·de 8 años e!"' un paciente 

quien falleció por una causa distinta al penfigoide ampolloso. y al momento de la 

muerte su enfermedad se encontraba activa. 13 

En la actualidad pocos pacientes mueren de penfigoide ampolloso pues con el 

tratamiento se obtienen remisiones clinicas satisfactorias. 
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111. DESARROLLO DEL ESTUDIO 

.Justificación 

Si bien el penfigoide es una enfermedad autoinmune poco frecuente. 

no existen estudios epidemiológicos recientes realizados en nuestra población que 

permitan conocer los aspectos epidemiológicos actuales de la enfermedad. identificar 

la existencia de otras patologías concomitantes o asociadas. identificar los grupos 

de edad afectados con mayor frecuencia en nuestro medio, así como identificar los 

factores pronósticos para así planificar una mejor atención a los enfermos con 

penfigoide. 

Objetivos 

1. Conocer Jos aspectos epidemiológicos y el curso clfnico del penfigoide en los 

pacientes atendidos en la consulta de enfermedades ampollosas del Servicio 

de Dermatología del Hospital General de México. 

2. Estimar Ja frecuencia de penfigoide ampolloso en el J-:l~sp~t~I General de 

México, en el periodo comprendido entre 1977 y el 2003 

3. Analizar las caracterfsticas histológicas de las biopsias que" f~ieron 0nviadas al 

servicio de dermatopatologra con el diagnostico de P~·r;figoid~-"iil~polloso. 
4. Analizar las caracterfsticas de las inmunof1uorescerici3s · drr8ct3s enviadas al 

Servicio de lnmunohistoquimica con el diagnosticá-de pe'nti90id8'ampolloso. 

Material y Métodos 

Diseño del estudio 

Se rea_l_izó un ~studio retrospectivo, observacional y descriptivo. 

Universo del trabajo 

Se revisaron los expedientes clínicos de los pacientes con el diagnóstico de 

penfigoide encontrados en el archivo de la clínica de enfermedades ampollosas del 

Seivicio de Dermatología del Hospital General de México asi como Jos expedientes 

de los pacientes hospitalizados con el diagnóstico de penfigoide en ambos casos 
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confirmados por Jos estudios histopatológicos del Servicio de Dermatopatologia y del 

Departamento de lnmunohistoqufniica dél Servicio de Pa-tologia del mismo Hospital. 

Criterios de inclusión 

Expedientes clinicos de pacientes con diagnóstico comprobado. par biopsia de 

microscopia de luz y por inm'unofluorescencia diÍÉtcta. 

Criterios de no inclusión 

No fueron incluidos los expedientes de P.acientes con enfermedades ampollosas 

autoinmunes diferentes al penfigoide 

Criterios de exclusión 

Se excluyeron los expedientes de los pacientes en quienes no hubo confirmación 

histológica del padecimiento, y aquellos que no contaron con el reporte de 

inmunofluorescencia asi como expedielÍÍes con datos incompletos que 

imposibilitaran incluirlos en el análisis estadístico. 

Procedimiento 

Se revisaron todos los expedientes clinicos encontrados en los archivos de la Clinica 

de Enfermedades Ampollosas del Servicio de Dermatologia del Hospital General de 

México, asl como los expedientes de hospitalización con el diagnóstico de penfigoide 

ampolloso seleccionándose los que cumplieron con Jos criterios de inclusión. Para la 

confirmación diagnostica se revisaron los archivos del Servicio de Dermatopatologia 

y del Departamento de Jnmunohistoquimica del Servicio de Patología del mismo 

hospital. 

Se obtuvieron Jos siguiente datos: iniciales del paciente. número de expediente, 

fecha de estudio, edad, género, lugar de origen, fecha de inicio. tipo de penfigoide. 

sitio de afección inicial. afección de mucosas. reporte de histopatología. reporte de 

inmt.influorescencia. presencia de eosinofilia periférica, tratamiento inicial. número de 

recaídas. número de visitas medicas, tratamiento en última visita. tiempo de 

seguimiento medico, remisión clfnica. complicaciones. número de dfas de 

,_____ ____ _ 
'f .. 
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hospitalización. asociación a neoplasias, enfermedades asociadas. y en caso de 

defunción motivos. 

Análisis estadístico: Se empleó estadística descriptiva con medidas de tendencia 

central y de dispersión. 

r----.·----
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IV. RESULTADOS 

Se encontraron un total de 56 biopsias con diagnostico de penfigoide. sin embargo 

en 18 de estos casos no se pudieron obtener los resultados de inmunofluorescencia 

directa. además en 4 casos no se observaron depósitos de inmunocomplejos por Jo 

que solo se analizaron Jos 34 casos completos. 

Género 

De los pacientes con penfigoide el 67.65°/c, (23} fueron del sexo femenino y el 32.35% 

(11) fueron del sexo masculino. La proporción mujer: hombre fue 2.09: 1. (Tabla 1) 

Tabla 1. Género en Penfigoide 

Sexo No pacientes % 

Femenino 23 67.65 

Masculino 11 32.35 

Total 34 100 .... Fuente. Cllnlca do Enlorm des ampollosas dol Hospital Gonoral de M6xlco 

Edad 

La edad promedio del grupo fue de 65 años {O.E 15.09) con un rango de 21 a 84 

años. La frecuencia de casos por grupo de edad fue mayor en la séptima y octavas 

décadas, es decir, en los grupos de 61 a 70 años {38.24% ) y de 71 a 80 años 

{ 26.47%). {Tabla 2) 

Tt~ SJ~G;,-.;;
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Tabla 2. Distribución por grupos de edad 

Grupo de edad No casos % 

21-30 1 2.94 

31-40 2 5.88 

41-50 4 11.76 

51-60 1 2.94 

61-70 13 38.24 

71-80 9 26.47 

81-90 4 11.76 

TOTAL 34 100.00 
Fuonto. Cllnlca do Enformodados ampollosas dol Hospital Gonoral do Móxlco 

Lugar de origen 

La mayoria de Jos casos vistos provenían del Distrito .Federal. ( 35.29º/o) y del 

Estado de México (17.64%) (Tabla 3) 
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Tabla 3. Frecuencia de casos por Entidad Federativa 

Lugar de origen Número de casos % 

Chiapas 1 2.94 

Distrito Federal 12 35.30 

Estado de México 6 17.65 

Guerrero 1 2.94 

Guanajuato 2 5.88 

Hidalgo 1 2.94 

More los 1 2.94 

Oaxaca 3 8.82 

Puebla 1 2.94 

Vera cruz 1 2.94 

Yucatán 1 2.94 

Za ca tecas 1 2.94 

Se ignora 3 8.82 

Total 34 100 

Fuonte: Cllnlca do Enforrnodados Ampollosas dol Hospital Gonoral de México 

Tipo de Penfigoide 

Se encontraron 32 casos de penfigoide ampollase {94.12%) y 2 casos de penfigoide 

cicatriza! (5.88%). (Tabla 4) 

Tabla 4. Tipo de Penfigoide 

Tipo de Penfigoide Número de casos % 

Ampolloso 32 94.12 

Cicatriza! 2 5.88 

Total" 34 100 °/o 
Fuonto. Cllnica do Enforrnodados Ampollosas del Hospital Gonoral de México 
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Topografía de inicio 

La topografía inicial del penfigoide se refirió con mayor frecuencia en el tronco en 11 

pacientes (32.35%). (Tabla 5) 

Tabla 5. Topografia de inicio 

Región corporal afectada Frecuencia % 

Cabeza 8 23.53 

Cuello 4 11.76 

Tronco 11 32.35 

Miembros superiores 6 17.65 

Miembros inferiores 4 11.76 
~-

Sin información 1 2.94 

Total 34 100 
Fuente. Cllnlca de Enfennedades Ampollosas del Hospital General de México 

Afección de mucosas 

En 10 pacientes (29.41°/o) se encontró afección de mucosas. La mucosa oral fue Ja 

afectada en 8 pacientes ( 23.52°/o). en 1 paciente (2.94o/o) se encontró afección de la 

mucosa anal y en otro paciente (2.94º/o) afección de la mucosa genital. (Tabla 6) 

Tabla 6. Frecuencia de afección de mucosas 

Mucosa afectada No. de casos % 

Oral 8 23.52 

Anal 1 2.94 

Genital 1 2.94 

Total 10 29.41 
Fuente. CUmca de Enfermedades Ampollosas del Hospital General de México 

~
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Tiempo de evolución 

El tiempo promedio de evolución de este padecimiento al momento de ser valorado 

el paciente por primera vez fue de 28.79 semanas (7 meses y 2 semanas). Con un 

rango de 2 semanas a 240 semanas (60 meses) (5 años). 

Hospitalización 

Se encontró que 26 pacientes es decir el 76.47%. de Jos pacientes estuvieron 

hospitalizados, 3 pacientes (8.82o/o) fueron tratados de manera ambulatoria y en 5 

pacientes {14.70º/o) no se pudo obtener esta información. El promedio de dias de 

estancia intrahospitalaria fue de 62.73 dias. (Tabla 7) 

Tabla 7. Frecuencia de hospitalización 

Hospitalización Frecuencia % 

Si 26 76.47 

No 3 8.82 

Se ignora 5 14.70 

Total 34 100 
Fuento. Clln~ de Enformodados Ampollosas del Hospital Gonoral do México 

Tratamiento inicial 

Tras su primera valoración en nuestro servicio, 17 pacientes {50%) recibieron 

prednisona oral, 14 (41.17%) DOS, 6 (17.64%) tetraciclina, 5 (14.70%) dicloxacilina, 

2 (5.88%) ácido nicotfnico, 1(2.94°/o) eritromicina, en 5 pacientes (14.70%) no se 

obtuvo esta información. 

Enfermedades asociadas 

Se encontraron enfennedades asociadas en 21 pacientes (61.76%). 

Las e~ferméda~es,~~~f~·~i~~.s 3~~.~.i~~as C<;Jn mayor fr~cua"ncia fu~ro.n l.a D.iabetes 

Mellitus en 5 p;ilcie.ntes (14.70%)·. ·hipertensión arterial sistémica en 5 (14.70%), 

también se e~contn;,.Í~n á (8.82%) con enfermedad cerebrovascular, 3(8.82%) con 

anemia normocitica normoc~ó~ica, 3 (8.82%) con hiperplasia prostática, 2 con 



insuficiencia renal crónica (5.88º/o). 2 con parasitosis intestinal. 1 (2.94º/o) con artritis 

reumatoide. 1 (2.94o/o) con osteoporosis, 1 (2.94%) con demencia sénil, 1 (2.94º/o) con 

enfermedad pulmonar obstructiva crónica. 1 (2.94%) con complejo vasculocutáneo 

de pierna, y 1 con enfermedad ácido péptica (2.94o/o). El hallazgo dermatológico mas 

frecuente fue la tiña de las uñas en 8 pacientes (23.52º/o) y 1 paciente (2.94º/o) 

presentó vitiligo en la región genital. En 5 (14.70%) no se encontraron 

enfermedades asociadas. 

En 6 pacientes (17.64°/o) no se obtuvo esta información. En la Tabla 8 se enumeran 

las enfermedades asociadas que se refirieron en los expedientes de los pacientes. 

Cabe mencionar que algunos pacientes presentaban mas de una enfermedad, por 

ejemplo hipertensión y diabetes. 

Tabla 8. Frecuencia de enfermedades asociadas 

Enfermedad asociada Número de casos % 

Anemia normocitica-normocrómica 3 8.82 

Artritis reumatoide 1 2.94 

Complejo vasculo-cutaneo 1 2.94 

Demencia senil 1 2.94 

Diabetes Mellitus 5 14.70 

Enfermedad ácido péptica 1 2.94 

Enfermedad pulmonar obstructiva 1 2.94 

Enfermedad cerebro vascular 3 8.82 

Hiperplasia prostática 3 8.82 

Hipertensión arterial sistémica 6 14.70 

Insuficiencia renal crónica 2 5.88 

Osteoporosis 1 2.94 

Parasitosis intestinal 2 5.88 

No enfermedades 6 17.64 

Sin información 5 14.70 

Fuente. Cllnlca de Enfermedades Ampollosas del Hospital General de México 
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Asociación a neoplasias 

En este estudio no se encontró una asociación a neoplasias. 

Hallazgos de Histopatologia 

Se analizaron 34 biopsias, en donde en 30 casos se observaron las ampollas 

subepidérmicas (88.24o/o), en 3 biopsias (8.82%) solo se observo desprendimiento 

subepidérmico y en 1 (2.94o/o) veslcula subepidérmica . 

El contenido de Ja ampolla fue fibrina en 26 casos(76.47%). eosinófilos en 13 

(38.23º/o) y neutrófilos en 9 (26.47°/c>). En dermis se encontró un infiltrado 

predominante de eosinófilos en 19 biopsias (55.88º/o}, y neutrófilos en 12 ( 35.29%) 

y necrosis de la epidermis en 3 (8.82º/o) y necrosis de la dermis superficial en 1 

biopsia (2.94%). (Tabla 9) 

Tabla 9. Frecuencia de hallazgos de histopatología 

Hallazgo Número de casos % 

Ampolla subepidérmica 30 88.24 

Desprendimiento subepidérmico 3 8.82 

Vesícula subepidérrnica 1 2.94 

Total 34 100°/o 

Fuente. Servicio de Dermatopatologfa del Hospital General de Móxlco 

Datos de lnmunofluorescencia 

Los depósitos de inmunocomplejos encontrados con mayor frecuencia fueron lgG en 

27 pacientes (79.41%), C3 en 25 pacientes (73.52%) y fibrinógeno en 18 pacientes 

(52.94%) a nivel de la unión dermoepidérmica con un patrón lineal. (Tabla 1 O) 
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Tabla 10. Depósito de lnmunocomplejos 

lnmunocomplejo Frecuencia % 

l9G 27 79.41 

C3 25 73.52 

Fibrinógeno 18 52.94 

l9M 12 35.29 

l9A B 23.52 

C1q B 23.52 

C4 2 5.88 
Fuente. Departamento de lnmunohlstoquamlca del Servicio de Patología del Hospital General de México 

Alteraciones de laboratorio 

Eosinofilia periférica 

Se observo la presencia de eosinofilia periférica en la biometria hemática de 6 

pacientes (17.64°/o), en 18 pacientes (52.94°/o) no se encontró eosinofilia periférica, y 

en 10 pacientes (29.41º/o) no se pudo obtener este dato. 

Defunción. 

Dos pacientes fallecieron (5.26o/o) durante su internamiento. La causa fue choque 

séptico en ambos pacientes. 

34 



V. DISCUSIÓN 

Existen pocos estudios epidemiológicos publicados en la literatura mundial sobre el 

penfigoide. En nuestro servicio el penfigoide ocupa el segundo lugar dentro de las 

enfennedades ampollosas siendo el pénfigo la enfermedad ampollosa más frecuente. 

se ha observado que aproximadamente por cada caso de penfigoide se presentan 

cinco casos de pénfigo. 

En nuestro estudio observamos un predominio en el sexo femenino, siendo de 1 :2.09 

la relación hombre- mujer. aunque en la literatura mundial no se ha reportado 

predominancia por ningún sexo. 

La edad de inicio promedio fue de 65 años. El grupo de edad afectado con mayor 

frecuencia fue la séptima y octava décadas de la vida lo cual concuerda con lo 

publicado en la literatura internacional. 8 

El tipo de penfigoide observado con mayor frecuencia fue el ampollase lo cual 

concuerda con lo ya reportado en la literatura. 9
•
10 

La topografía inicial fue referida a tronco en el 32.35º/o de los casos. lo cual es muy 

similar a la lo descrito en la literatura. 

Las mucosas estuvieron afectadas en 29.41% de los casos involucrando con mayor 

frecuencia la mucosa oral lo cual concuerda con lo escrito internacionalmente, en 

donde se reporta un compromiso de las mucosas en aproximadamente el 1 O al 35% 

de los casos siendo predominante en la mucosa oral. 13 

Las enfermedades asociadas con mayor frecuencia fueron Diabetes Mellitus tipo 2 e 

Hipertensión Arterial Sistémica. ambas enfermedades crónico degenerativas 

frecuentes en el grupo de edad predominante de nuestros pacientes. 

Los hallazgos histopatológicos más frecuentes fueron la presencia de ampollas 

subepidérmicas en un 88.23o/o de las biopsias con un infiltrado predominante de 

eosinófilos en 55.88 °/o •• concordando con lo documentado. En las 

inmunofluorescencias directas observamos en la unión dermoepidérmica depósitos 

de lgG en 79.41 % y C3 en 73.52º/o con un patrón lineal, lo cual corresponde con Jo 

ya referido en Ja literatura. 49 En cuanto a Jos hallazgos de laboratorio se observó la 

presencia de eosinofilia periférica en el 17.64% de los pacientes de acuerdo a Jo 

'T-i? 1:1 Ti:-: 
--'v.t.:oJ 

(~-:::,--;.~- -- - ----,. 
'--~ . ; .• 

,. ·'GRr.J. · ,)J.\l ·- . 

35 



reportado en la literatura esta puede estar presente hasta en un 50°/o de los 

pacientes . .,7 En este estudio no se demostró Ja asociación del penfigoide con la 

presencia de neoplasias. 
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VI. CONCLUSIONES 

1.- El penfigoide es una enfermedad poco frecuente. en el Hospital General de 

México se han estudiado de manera integral 34 pacientes en 26 años. 

2.- Se observó un predominio en el género femenino con una proporción de 2.09:1 

3.- El penfigaide ampolloso fue la variedad más frecuente en un 94.11 º/o de los 

casos. 

4.- La mayoria de los casos provenía del Distrito Federal. 

3.- Se presenta con mas frecuencia en la séptima y octava décadas de la vida. 

6.-La topografía de inicio más frecuente fue tronco 

7. Las mucosas estuvieron afectadas en 29.41 º/o de los casos 

8.-EI tiempo de evolución promedio al momento de la valoración de los pacientes fue 

de 28 semanas. 

9.- El manejo intrahospitalario fue requerido en el 76.47°/o de los pacientes. 

10.-Las enfermedades sistémicas asociadas con mayor frecuencia fueron la Diabetes 

Mellitas tipo 2 en 14.70°/o y la Hipertensión Arterial Sistémica en 14.70% .. 

11. Los tratamientos iniciales administrados con mayor frecuencia fueron la 

prednisona (50º/o) y la diaminodifenilsulfona (41.17º/o). 

12.- Los hallazgos histopatológicos más frecuentes fueron la presencia de ampolla 

subepidermica en 88.23°/o, con un contenido de fibrina en el 76.47°/o de los casos. 

con un infiltrado predominante en la dermis de eosinófilos en 55.88o/o. 

13.-Los depósitos de inmunocomplejos presentes con mayor frecuencia en la unión 

dermoepidérmica fueron de lgG en 79.41º/o y C3 en 73.52°/o presentando un patrón 

lineal. 

14.-En los laboratorios de rutina se encontró eosinofilia periférica en el 17.64% de los 

casos. 

15.- No se encontraron neoplasias asociadas. 

16.-Dos pacientes (5.26%) fallecieron durante su estancia intrahospitalaria a causa 

de choque séptico. 
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