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RESUMEN

e presenta el caso de una paciente de 30 años quien consultó por un cuadro de 10 meses 
de evolución, consistente en una placa única eritematosa, bien definida, con una costra 

en su superficie y de aproximadamente un centímetro de diámetro, poco pruriginosa, en ala nasal 
derecha. El estudio histológico, reveló acantolisis suprabasal y la inmunofluorescencia directa fue 
positiva sólo para IgG intercelular. Basados en los hallazgos clínicos e histopatológicos se hace un 
diagnóstico de pénfigo vulgar localizado. La lesión fue tratada con esteroide tópico de alta potencia, 
presentándose remisión completa a las dos semanas y luego de seis meses de seguimiento no se han 
registrado recurrencias.
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PALABRAS CLAVE

Pénfigo vulgar
Acantolisis
Desmogleína 3
Esteroides

ABSTRACT
A 30 years old female patient, with 10-month history of 
a single erythematous, well defined plaque, with a crust 
on the surface, about one centimeter in diameter, slightly 
pruritic, in the right nasal wing. Histologic examination 
reported suprabasal acantholysis and direct immunofluo-
rescence was positive for intercellular IgG deposits. Based 
on clinical and histopathological findings a diagnosis of 
pemphigus vulgaris localized was made. The patient was 
treated with high potency topical steroid, with complete 
remission of the lesion at two weeks of treatment and had 
no recurrences after six months of monitoring.
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PRESENTACION DEL 
CASO
Se trata de una paciente femenina de 30 años, 
quien consultó por un cuadro de 10 meses de 
evolución, de una lesión en ala nasal derecha, 
poco pruriginosa que se exacerbaba con el sol. 
No tenía antecedentes personales ni familiares 
de importancia. Al examen físico presentaba una 
placa única, eritematosa bien definida, con una 

costra en su superficie; de aproximadamente un 
centímetro de diámetro (foto 1).

Foto 1. Lesión en ala nasal derecha

Los diagnósticos iniciales de trabajo fueron: que-
ratosis actínica, impétigo ampolloso, carcinoma 
basocelular y lupus discoide. Se tomó biopsia 
de la lesión, que reportó acantolisis suprabasal 
(foto 2) e inmunofluorescencia directa, la cual 
fue positiva para IgG intercelular (IgA, IgM, frac-
ción C3 del complemento (C3) y fibrinógeno ne-
gativas). 

Foto. 2. Imagen histológica de la lesión

Basados en los hallazgos clínicos e histopatoló-
gicos, se hizo un diagnóstico de pénfigo vulgar 
localizado. Se inició tratamiento con esteroide 
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tópico de alta potencia, dos veces al día durante 
dos semanas, presentando remisión completa 
de la lesión, sin recurrencias luego de seis meses 
de seguimiento (foto 3.)

Fig. 3. Aspecto luego del tratamiento

ANÁLISIS DE LA 
LITERATURA
El pénfigo vulgar, fue descrito por primera vez 
en 1791 por Wickman, como una enfermedad 
ampollosa. Posteriormente, en 1881, Auspitz re-
conoce que el pénfigo está caracterizado histo-
lógicamente por la desaparición de los puentes 
intercelulares de los queratinocitos, utilizando 
el término acantolisis para describir este fenó-
meno. Sin embargo este hallazgo fue ignorado 
por mucho tiempo, hasta que en 1943, Jean 
Darier y Achille Civatte demostraron su impor-
tancia diagnóstica (1,2). Actualmente se define 
como una enfermedad ampollosa autoinmune 
que afecta piel y mucosas (3).

Se ha reportado una incidencia de 0,1 – 0,5/100 
000 personas al año. Se presenta principalmente 
entre la cuarta y sexta décadas de la vida. No hay 
diferencia en la incidencia entre hombres y muje-
res, y se ha encontrado una mayor prevalencia en 
los judíos de ascendencia askenazi (3).

Al inicio del cuadro, las lesiones en mucosas 
preceden a las lesiones en piel, en un 50 % a 

70 % de los pacientes. La enfermedad tiene un 
espectro de manifestaciones clínicas que van 
desde erosiones o ampollas localizadas, hasta 
extensas erosiones muco-cutáneas que pueden 
comprometer incluso la vida del paciente (4). 
El pénfigo vulgar localizado puede considerar-
se como una variante rara del pénfigo vulgar o 
como un periodo de la enfermedad crónica, con 
actividad limitada (4). Los hallazgos clínicos son 
muy inespecíficos. Es raro encontrar ampollas 
intactas debido a la fragilidad de las mismas y 
a diferencia del pénfigo vulgar, cuando compro-
mete piel glabra, es raro el compromiso asocia-
do de mucosas (4,5).

La localización de las lesiones usualmente se 
limita a áreas foto-expuestas (4), principalmen-
te en nariz, mejillas y cuero cabelludo. Esto se 
debe a un aumento en la acantolisis, asociado 
a depósitos de IgG y C

3, en los espacios inter-
celulares, secundarios a la exposición a la luz 
ultravioleta (6). Más raramente se han encon-
trado lesiones únicas localizadas en las muco-
sas, principalmente mucosa oral; aunque tam-
bién hay casos reportados en vagina y pene, 
los cuales característicamente tienen un curso 
más crónico (7). Se ha descrito además la apa-
rición de lesiones en sitios con antecedente de 
cirugía, quemadura, o previamente expuestos 
a radiaciones ionizantes; esto sugiere un posi-
ble fenómeno isomórfico asociado. El intervalo 
entre el evento desencadenante y la aparición 
del pénfigo es muy variable, pero generalmente 
menor de tres años. Sólo hay un caso reportado 
de lesiones de pénfigo vulgar, sobre una cica-
triz quirúrgica, de un procedimiento realizado 40 
años atrás (8).

Los principales diagnósticos diferenciales del 
pénfigo vulgar localizado son: pénfigo foliáceo 
-entre ellos la variante eritematosa o pénfigo de 
Senear Usher-, impétigo ampolloso, lupus erite-
matoso discoide y las queratosis actínicas (9).

El diagnóstico se hace basado en los hallazgos 
clínicos sugestivos, sumados a los hallazgos 
histopatológicos característicos, como son la 
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acantolisis de los queratinocitos en capa supra 
basal y parte baja de capa espinosa. Además, 
puede confirmarse por medio de la realización 
del inmunoblot que reporta: auto anticuerpos 
IgG1, IgG4 contra desmogleína 3 y C3; aunque 
éste se limita a trabajos de investigación, debido 
a su poca disponibilidad en nuestro medio (3).

En cuanto al tratamiento para el pénfigo vulgar 
localizado, no hay guías ni protocolos de manejo. 
La mayoría de los reportes son anecdóticos, ba-
sados en el tratamiento de rutina para el pénfigo 
vulgar, debido a la poca experiencia que hay y la 
escasez en la literatura de reportes de esta rara 
variante de pénfigo (10). Por esto, se debe indivi-
dualizar para cada paciente, siendo el objetivo fi-
nal la remisión completa de la lesión y para ello se 
han propuesto los esteroides como piedra angu-
lar del tratamiento (11). Existe una clara evidencia 
científica de su efectividad en el tratamiento del 
pénfigo, sin embargo la pauta de administración 
óptima no está estandarizada (12). 

Generalmente los esteroides tópicos son sufi-
cientes para controlar el cuadro clínico, sin los 
efectos secundarios de los esteroides sistémi-
cos (10,13). Los esteroides intralesionales pue-
den ser útiles en un pénfigo de gravedad inter-
media, sin embargo no existe ningún estudio 
controlado acerca de su eficacia y si luego de 
dos o tres dosis no ha remitido la lesión, se debe 
considerar el tratamiento con esteroides sisté-
micos (3). En los pacientes que no responden a 
la monoterapia con esteroides, la azatioprina y 
la ciclofosfamida, se han utilizado como terapia 
adyuvante (4). 

Los pacientes con pénfigo vulgar localizado, tie-
nen buen pronóstico, con rápida respuesta lue-
go de iniciar el tratamiento. No hay reportes en 
la literatura de casos de diseminación sistémica 
del pénfigo vulgar localizado, ni de lesiones con-
comitantes en piel y mucosas (4,14,15).

Como conclusión, sugerimos considerar el pén-
figo vulgar localizado como diagnóstico dife-
rencial de las lesiones erosivas persistentes, en 
áreas foto-expuestas.
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