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Introducción
Se denomina pénfigo (del griego «pem-
phix» que significa ampolla) a un grupo de 
enfermedades autoinmunes, que producen 
ampollas en la piel y en las membranas mu-
cosas, debido a la acción de autoanticuer-
pos sobre proteínas específicas de los he-
midesmosomas1, esto genera una pérdida 
de la adhesividad entre las células epidér-
micas, caracterizadas histológicamente, por 
la formación de ampollas intraepidérmicas, 

proceso conocido como acantólisis2,3. La 
definición clásica del pénfigo la describe 
como una enfermedad de carácter grave, 
poco común que evoluciona de manera 
crónica y agresiva. El tratamiento continuo 
y sistemático es indispensable para evi-
tar su evolución letal4.

Se distinguen tres tipos principales: 
pénfigo vulgar, pénfigo paraneoplásico y 
pénfigo foliáceo; según sus manifestacio-
nes clínicas, histológicas y el tipo de pro-
teínas comprometidas5,6.
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Los dos tipos más comunes son el pénfi-
go vulgar y el foliáceo3. Estos dos grupos se 
diferencian clínica e histológicamente y por 
sus autoanticuerpos. El primero es la forma 
más grave y se presenta con mayor frecuen-
cia en la India, el sudeste de Europa y el Me-
dio Oriente7, este se caracteriza por afectar 
las mucosas. El pénfigo foliáceo se manifies-
ta principalmente en la piel, se presenta en 
forma de placas eritematoescamosas o eri-
tematocostrosas bien definidas, de aspec-
to y distribución seborreica (cara, cuello y 
tronco), donde las mucosas generalmente 
no están afectadas6 y en algunos casos se 
caracteriza por sensación de ardor a la ex-
posición del sol, variante fogo salvagem8.

El diagnóstico de este tipo de lesiones se 
basa en una combinación de resultados clí-
nicos e histopatológicos y se logra a través 
de técnicas de inmunofluorescencia directa, 
fundamentalmente realizadas en biopsias 
perilesionales de tejido afectado3.

A nivel mundial, se estima una inciden-
cia anual de 21,7 casos por millón de ha-
bitantes. Aunque es una enfermedad rara, 
es la forma más frecuente de enfermedad 
ampollosa autoinmunitaria. Se ha obser-
vado en todas las edades con predominio 
en los adultos mayores1. Además, aunque 
ocurre en ambos sexos, presenta leve pre-
dominio en mujeres. La mortalidad se ha 
registrado en el 17,7 %, principalmente rela-
cionada con la sepsis9.

El pénfigo presenta una incidencia es-
timada de dos pacientes por cada millón 
de habitantes al año en Europa Central. En 
la región de las Américas, el pénfigo es en-
démico en Colombia y Brasil. Sin embargo, 
se ha registrado en pacientes adultos jóve-
nes y niños, principalmente en El Salvador, 
así como en otros países de Latinoamérica, 
como, Brasil, Colombia, Paraguay y Perú, de-
bido a esto la importancia y relevancia de la 
documentación del caso10.

Presentación del caso
 

Paciente masculino de 48 años sin antece-
dentes médicos conocidos, con historia de 
un mes de observar la aparición de peque-
ñas ampollas en la región anterior del tórax 
con aumento progresivo en número y ta-
maño hasta romperse, con secreción serosa, 
dolor de moderada intensidad y formación 
de costras, posteriormente, las lesiones se 
diseminaron en la cara y el cuero cabelludo, 
debido a esto, consultó con un médico par-
ticular que indicó tratamiento con neomici-
na bacitracina, por vía tópica.

El paciente no notó mejoría clínica, por 
ello decidió consultar en la unidad de emer-
gencia del Hospital Nacional San Juan de 

Dios de Santa Ana. Expresó no tener sínto-
mas como fiebre y prurito. No registraron 
antecedentes patológicos de relevancia, ni 
contacto con personas con síntomas simi-
lares. Negó la ingesta de medicamentos, 
drogas u otras sustancias previo al cuadro 
clínico. En la evaluación física se observó 
al paciente alerta, orientado y en la región 
anterior del tórax, el cuero cabelludo y la 
región mandibular se observaron múltiples 
placas eritematosas de bordes irregulares, 
bien definidos, con costras melicéricas; sin 
afectación de mucosas (Figura 1).

La tensión arterial de 120/70 mmHg, fre-
cuencia cardiaca de 76 latidos por minuto, 
frecuencia respiratoria de 16 por minuto, sa-
turación de oxígeno de 97 %, temperatura 
de 37,1 grados centígrados.

Las pruebas de laboratorio evidenciaron 
una leucocitosis a predominio de neutrófi-
los (Tabla 1). El diagnóstico presuntivo fue 
de un pénfigo vulgar sobre infectado, debi-
do a esto, se decidió el ingreso hospitalario 
y se inició el tratamiento con ciprofloxacina 
0,2 gramos endovenosos cada doce horas 
y ampicilina más sulbactam 3  gramos en-
dovenosos cada seis horas. Luego de cinco 
días, se inició la hidroterapia que luego de 
48 horas, presentó esfacelación de las lesio-
nes con aumento del dolor y la incomodi-
dad del paciente (Figura 2). De manera que 
estos signos de deterioro clínico llevaron a la 
decisión de referir al paciente al hospital re-
gional, donde describieron al paciente con 
múltiples lesiones color café oscuro, tipo 
costras con secreción serosanguinolenta, 
base de piel eritematosa, fácilmente desca-
mativas, en tórax anterior, posterior, rostro 
(zona de barba y cejas) y cuero cabelludo. 
Las mucosas se encontraban intactas, sin 
otros hallazgos anormales al examen físico.

Las pruebas de laboratorio reportaron 
una leucocitosis leve, a predominio de neu-
trófilos; el resto de exámenes se encontraban 
dentro de los valores normales (Tabla 1). La 
radiografía de tórax y el electrocardiograma 
no reportaron anormalidades (Figura 3). Se 
decidió el ingreso hospitalario del paciente 
por sospecha de pénfigo, y se inició el tra-
tamiento con los medicamentos siguientes: 
metilprednisolona endovenosa, 60 mg cada 
seis horas por cinco días; betametasona 0,1 % 
combinada con neomicina 0,5 % y bacitracina 
0,5 % cada día. El paciente había completado 
siete días de doble antibiótico en el hospital, 
por lo tanto, no se indicaron antibióticos.

Intervención terapéutica
Durante su estancia hospitalaria se realizó un 
abordaje multidisciplinario, que incluyó aten-
ción psicológica, dermatológica y quirúrgica; 
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Tabla 1. Historial de exámenes de laboratorio

U/E HN 
departamental*

U/E HN 
SJDDSA**

A los 14 días 
de ingreso A los 28 días (alta)

Leucocitos 12,53 103 12,75 10^3 12,34 103 10,65 103

Neutrófilos 69,1 % 83,2 % 68,6 % 85,1 %

Linfocitos 20,6 % 13,2 % 16,8 % 10,0 %

Plaquetas 502 103 223 10^3 480 103 333 103

Hemoglobina 13,0 g/dL 13,4 g/dL 12,9 g/dL 12,5 g/dL

Hematocrito 37,3 % 39,7 % 36,0 % 37,2 %

VCM 82,7 fL 87,3 fL 82,9 fL 86,9 fL

HCM 28,8 pg 29,5 pg 29,7 pg 29,2 pg

Proteína C reactiva 116,05 mg/dL - 156,9 -

Albúmina 2,8 g/dL 2,8 g/dL 3,1 g/dL 3,3 g/dL

Nitrógeno ureico 17 mg/dL 22 mg/dL 22 mg/dL 30 mg/dL

Creatinina 1,26 mg/dL 0,85 mg/dL 0,98 mg/dL 0,84 mg/dL

Calcio corregido 8,3 mg/dL 8,3 mg/dL 8,2 mg/dL 8,9 mg/dL

Fósforo 2,55 mg/dL 3,33 mg/dL 4,28 mg/dL 2,43 mg/dL

Magnesio 1,7 mg/dL 1,5 mg/dL 2,0 mg/dL 1,9 mg/dL

Sodio 137 mEq/L 136 mEq/L 132 mEq/L 137 mEq/L

Potasio 4,3 mEq/L 4,1 mEq/L 4,3 mEq/L 4,2 mEq/L

Cloro 98 mEq/L 92 mEq/L 88 mEq/L 100 mEq/L

Tiempo de protrombina 11,1 s - - -

Tiempo parcial de tromboplastina 28,5 s - - -

Fibrinógeno 454,2 mg/dL - - -

INR 1,03 - - -

VIH - - No reactivo -

*U/E HN: Unidad de Emergencia de Hospital Nacional.
**U/E HN SJDDSA: Unidad de Emergencia del Hospital Nacional San Juan de Dios, Santa Ana.

debido a que la presencia de las lesiones der-
matológicas se acompañó de síntomas de-
presivos y de anhedonia, por ello, se decidió 
el manejo por psicología con terapias de in-
tervención verbal no directivas cada 48 horas. 
Mediante la evaluación por dermatología, se 
estableció el diagnóstico presuntivo de pén-
figo foliáceo, a fin de descartar una dermatitis 
seborreica; además, se indicaron curaciones 
diarias de las lesiones. Luego de tres días, se 

realizó el desbridamiento de las lesiones y la 
toma de muestras para biopsia de piel y cul-
tivo de las secreciones (Figura 4). Posterior a 
los cinco días de esteroides intravenosos, se 
inició prednisona 50 mg vía oral por un mes.

En el cultivo se aisló Klebsiella pneumo-
niae, por esta razón, se completaron diez 
días de antibioticoterapia con meropenem 
1  g, vía intravenosa, cada ocho horas, de 
acuerdo al resultado del antibiograma.

Figura 1. Condición de ingreso de paciente
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Evolución clínica
Luego de 28 días de hospitalización, se 
evidenció una notable mejoría de las le-
siones dermatológicas (Figura 5), así como 
del estado anímico del paciente, en conse-
cuencia, se decidió el alta hospitalaria con 
el plan de continuar con betametasona al 
0,1  % cada día y prednisona 5  mg vía oral 
cada día por tres meses.

Diagnóstico clínico
El diagnóstico de pénfigo se confirmó a tra-
vés del resultado de la biopsia de piel, que 
reportó que la epidermis presentaba una 
ampolla epidérmica superficial con célu-
las inflamatorias correspondientes a neu-
trófilos, acantólisis en la capa superficial y 

presencia de queratinocito, y debido a las 
características clínicas, se clasificó como 
pénfigo seborreico. Además del estrés agu-
do, diagnosticado por psicología.

Discusión
El pénfigo foliáceo también llamado pén-
figo superficial, es una enfermedad poco 
frecuente, de curso crónico, que se caracte-
riza por presentar lesiones únicamente en la 
piel3 y por la presencia de anticuerpos an-
tidesmogleína 1 en el área subcorneal11. Se 
clasifica en endémico (fogo salvagem), y no 
endémico o esporádico7. En esta última se 
encuentra una variedad conocida como pén-
figo seborreico, que se identifica por ser lo-
calizada y también se conoce como pénfigo 
eritematoso o síndrome de Senear-Usher8.

Figura 2. Estado de paciente post hidroterapia Figura 3. A. Radiografía de tórax de paciente al ingreso. B. electrocardiograma 
de paciente al ingreso

A

B

Figura 4. Sitio de toma de biopsia en piel de tórax Figura 5. Estado de paciente al alta



117117
Linares Rosales CS, et al.

DOI: 10.5377/alerta.v6i2.16217

Su etiología se debe a la presencia de 
anticuerpos anti-IgG contra el dominio ami-
noterminal extracelular de la desmogleína 1 
de los queratinocitos de la capa granulosa6. 
Es importante tener en cuenta que la des-
mogleína 1 se encuentra en toda la epider-
mis, a predominio de la piel y es casi nula 
en las mucosas, sin embargo, se expresa en 
mayor proporción en las capas más super-
ficiales12. Clínicamente, la lesión primaria es 
una vesícula flácida o ampolla, pero debido 
a la ubicación superficial de la separación 
epidérmica, las lesiones tienden a romperse, 
por lo que rara vez se ven ampollas o vesí-
culas intactas en el examen físico13. En cam-
bio, son frecuentes las lesiones eritematosas 
dispersas, con costra, bien delimitadas y lo-
calizadas en la cara, el cuero cabelludo y la 
parte superior del tronco6. La afección mu-
cosa es infrecuente; como se presenta en el 
caso descrito donde la lesión inicial fue en la 
región anterior del tórax y se esparció a las 
zonas características con costras. Las lesio-
nes cutáneas pueden producir ardor y dolor, 
pero el paciente no presenta gravedad3.

En la histopatología se encuentra que las 
ampollas del pénfigo foliáceo se forman en 
las capas superficiales de la epidermis, tal 
como se presentó en el resultado de la biop-
sia, mientras que las ampollas del pénfigo 
vulgar pueden formarse en cualquier nivel 
epidérmico, pero típicamente, en las capas 
inferiores de la epidermis12. El diagnóstico 
principalmente se basa en los hallazgos clí-
nicos con la confirmación de la lesión histo-
patológica característica12.

El objetivo principal del tratamiento 
es el control y cicatrización de las lesiones 
ampollosas cutáneas. El manejo farmaco-
lógico busca la curación de la erupción 
ampollosa, la desaparición del deterioro 
funcional asociado a la enfermedad, la pre-
vención de las recurrencias, la reducción de 
los efectos secundarios comunes asociados 
con el tratamiento con corticosteroides 
a largo plazo y la mejora en la calidad de 
vida de los pacientes4,14.

El pénfigo, según la gravedad, se clasi-
fica en leve, moderado o severo, esto, con 
el fin de orientar el tratamiento4. El pénfigo 
foliáceo leve se definirá entonces como una 
afectación menor al 5 % de la superficie cor-
poral, o como una puntuación en el índice 
de área de enfermedad de pénfigo (PDAI 
por sus siglas en inglés) ≤ 1514.

Para la variedad leve, el esquema de tra-
tamiento de primera línea consiste en el uso 
de corticosteroides tópicos4, otros autores 
mencionan la combinación de estos con 
el uso dapsona, a dosis de inicio entre 50 y 
100 mg diarios, con un aumento hasta de 
1,5 mg/kg de peso corporal4.

Como manejo de segunda línea se men-
ciona el tratamiento con rituximab (dos 
infusiones de 1 g con dos semanas de dife-
rencia) solo o asociado a corticoides tópicos 
o corticoides orales. También se ha descrito 
azatioprina y el micofenolato de mofetilo o 
micofenolato sódico4,14.

Por otra parte, el pénfigo foliáceo mode-
rado y grave es aquel que cumple con los 
siguientes criterios clínicos: dolor significati-
vo y una superficie corporal afectada arriba 
de 5 % o según el puntaje PDAI (entre 15-45 
puntos para el moderado, y arriba de 45 pun-
tos para la severa)4,14. Sus diferentes esque-
mas de tratamiento se basan en Rituximab 
asociado a corticoides sistémicos; corticote-
rapia sistémica sola o asociada a un fármaco 
inmunosupresor como agente ahorrador de 
corticosteroides (azatioprina, micofenolato 
mofetilo o micofenolato sódico)4,14,15.

Aspectos éticos
La elaboración de este caso se fundamenta 
en los principios de Helsinki, en las cuales 
se garantiza la confidencialidad del pacien-
te quien autorizó la publicación de caso 
clínico y de las imágenes a través de un 
consentimiento informado.
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