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Caso ClíniCo

Pénfigo vulgar localizado

Resumen 

El pénfigo vulgar localizado en la piel es una variante extremadamente 
rara de pénfigo vulgar, con poco más de 10 casos reportados hasta la 
fecha en la bibliografía médica mundial. No existen reportes previos en 
nuestro país. Su fisiopatogenia se desconoce y la teoría de la compen-
sación de las desmogleínas no explica cómo puede haber afectación 
cutánea por pénfigo vulgar sin existir afección mucosa. No existen guías 
de tratamiento y, de acuerdo con los casos publicados, el tratamiento 
tópico ha mostrado ser efectivo. 
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Localized pemphigus vulgaris.

Abstract

Pemphigus vulgaris localized to the skin is an extremely unusual type of 
pemphigus vulgaris, with little more than 10 cases reported in medical 
literature. There are no reported cases in our country. Its pathophysiology 
is unknown and desmoglein compensation theory fails to explain how 
there can be cutaneous manifestations without mucosal involvement. 
There are no guidelines for its treatment but, according to previously 
reported cases, topical treatment can be effective. 
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ANTECEDENTES

El pénfigo vulgar por lo general inicia en la 
mucosa bucal, sitio donde puede permanecer 
localizado por un tiempo que va de semanas a 
años, tras lo cual se disemina y afecta grandes 
áreas del tegumento.1-3 Lo inusual es que se ma-
nifieste localizado en la piel, sin afectación de 
las mucosas; fenómeno que hasta el día de hoy 
carece de explicación.2,4 En los casos de pénfigo 
vulgar localizado a la piel se ha encontrado que 
después de seguimientos de incluso nueve años, 
permanece en su sitio original.5-8 La topografía 
habitual corresponde a la cara, en particular la 
nariz.6-8 Se ha prescrito tratamiento con esteroi-
des sistémicos y tópicos, con respuesta adecuada 
y rápida,5-8 aunque las recidivas son frecuentes, 
lo que es común en el pénfigo vulgar.9 

CASO CLÍNICO

Paciente femenina de 74 años de edad, sin ante-
cedentes de importancia. Acudió a consulta por 
padecer un cuadro clínico de aproximadamente 
un año de evolución, que se manifestaba por una 
“ampolla” en la piel cabelluda, que originaba 
la formación intermitente de “costras”, mismas 
que se esfacelaban de manera espontánea. No 
se acompañaba de síntomas ni había lesiones 
en ningún otro sitio. La paciente negó haber 
recibido tratamientos previos. A la exploración 
se observó una dermatosis que afectaba la piel 
cabelluda, en el vértice, constituida por una 
zona eritematosa, discretamente violácea, de 
aproximadamente 3.2x1.8 cm de tamaño, en 
cuya superficie se observaban áreas de erosión 
y escasas costras amarillentas (Figuras 1 y 2). 
Las mucosas estaban indemnes. El estudio 
histopatológico reveló la ausencia de las capas 
superiores de la epidermis, porque sólo se apre-
ciaba la basal, lo que permite inferir la pérdida 
del techo de una ampolla. A mayor aumento se 
apreciaron escasas células acantolíticas y en el 
estrato basal se observó disposición en “hilera 
de lápidas” (Figuras 3 y 4). En la inmunofluores-

Figura 1. Vista panorámica de la localización en el 
vértice en asociación con zona de alopecia.

Figura 2. Lesión eritematoviolácea, erosionada en su 
superficie y con costras amarillentas. 

cencia directa se encontraron depósitos de IgG y 
C3 en los espacios intercelulares de la epidermis 
(Figura 5). Con los hallazgos clínico-patológicos 
y de inmunofluorescencia se diagnosticó pénfigo 
vulgar localizado en el cuero cabelludo. 

DISCUSIÓN

El pénfigo vulgar es una enfermedad ampollosa 
autoinmunitaria, de escasa frecuencia y con 
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Desde el punto de vista clínico, se distingue por 
ampollas flácidas y frágiles, así como erosiones 
extensas, que afectan la piel y las mucosas, 
donde suele iniciar.3,11 Los signos de Nikolsky y 
Asboe-Hansen son frecuentes en la enfermedad. 
Los pacientes con pénfigo vulgar se clasifican en 
los que tienen afectación predominantemente 
mucosa y otros con afectación mucocutánea;1,2 
es poco frecuente la existencia de enfermedad 
exclusivamente cutánea.5,10 

El diagnóstico clínico debe corroborarse me-
diante biopsia e inmunofluorescencia;10 en la 
histopatología se observa una ampolla intraepi-
dérmica suprabasal, así como la imagen típica 
en “hilera de lápidas”,1-3 condicionada por la 
pérdida de la unión de los queratinocitos basales 
con sus vecinos, mientras permanecen adosados 
a la membrana basal a través de los hemidesmo-
somas. La inmunofluorescencia directa mostrará 
depósitos de IgG y C3 en la superficie de los 
queratinocitos, en un patrón reticular y en toda 
la epidermis.1-4 A su vez, la inmunofluorescencia 
indirecta revelará anticuerpos IgG circulantes 
dirigidos contra la superficie de las células epi-
teliales.3,4 

Figura 3. Ausencia de las capas superiores de la epi-
dermis. Células basales con acantólisis que se extiende 
a los folículos pilosos. Hematoxilina y eosina, 10x.

Figura 5. Inmunofluorescencia directa. Depósitos de 
IgG (mostrados en la figura) y C3 en patrón intercelular 
característico. 10x.

Figura 4. Acercamiento de la Figura 3. Imagen en 
“hilera de lápidas”. 

discreto predominio en mujeres.1,2 Constituye la 
variante más frecuente de pénfigo en aproxima-
damente 80% de los casos.3,10 Los desmosomas 
son el blanco de los autoanticuerpos en esta 
enfermedad, más específicamente la desmogleí-
na 3 y en algunos casos la desmogleína 1.2-4 El 
estímulo que desencadena la producción de 
éstos se desconoce.11 
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Los esteroides constituyen la piedra angular 
del tratamiento4,10 a los que pueden agregarse 
agentes inmunosupresores ahorradores de es-
teroides.1,2 El tratamiento suele ser prolongado, 
incluso de por vida en algunos pacientes.3,9 Con 
base en lo publicado previamente, el pénfigo 
vulgar localizado puede tratarse con esteroide 
tópico como tratamiento único, lo que parece 
ser suficiente,5,6,8 con lo que se evitan los efectos 
adversos que conlleva el tratamiento sistémico.7 

CONCLUSIÓN

El pénfigo vulgar de localización exclusivamente 
cutánea es una variante poco frecuente. Hasta la 
fecha no se ha reportado diseminación sistémica 
de un pénfigo con estas características. Antaño, 
el término “hilera de lápidas” resultaba del todo 
cierto por la alta mortalidad que había previo a 
la era de los esteroides; en esa época era de más 
de 90%, cuando hoy día ésta es de aproxima-
damente 10%, condicionada, ante todo, por los 
efectos adversos del tratamiento. Ante la eviden-
cia, podríamos concluir que el pénfigo confinado 
a la piel es de pronóstico favorable y con buena 
respuesta al tratamiento tópico. Creemos que su 
infrecuencia puede obedecer, en parte, a que 
otros casos existentes no se han reportado. Co-
municamos el primer caso en México. 
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