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Pénfigo vulgar juvenil

RESUMEN
El pénfigo vulgar es un enfermedad ampollar de origen autoinmune, que afecta la piel y las mucosas. Está me-
diada por autoanticuerpos anti-IgG dirigidos contra los autoantígenos desmogleína 1 (Dsg 1) y 3, presentes en los 
queratinocitos. Produce la pérdida de adhesión celular, justo sobre la capa basal, y forma ampollas intraepidér-
micas. Se describe el caso de un adolescente de 14 años, sin antecedentes de importancia, quien presentó derma-
tosis generalizada bilateral y simétrica de inicio en la mucosa oral, caracterizada por ampollas flácidas, algunas 
exulceradas y hematocostras en la superficie, signo de Nikolsky positivo, dolorosas, de un mes de evolución. Se 
le realizó biopsia de piel que reportó ampolla acantolítica intraepidérmica suprabasal, y en la dermis leve infil-
trado inflamatorio linfocitario perivascular superficial. Se inició tratamiento con fórmula magistral solución de 
Wonder, esteroides tópicos y sistémicos e inmunosupresores, con buena respuesta. Se reporta el caso por tratarse 
de una enfermedad infrecuente en la adolescencia y su pico de aparición está entre la cuarta y la sexta década 
de la vida.  
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Se realizó biopsia cutánea, teñida con hematoxilina-
eosina vista al microscopio a 40x, que reportó en la epi-
dermis una ampolla acantolítica intraepidérmica su-
prabasal, y en la dermis un leve infiltrado inflamatorio 
linfocitario perivascular superficial (Figura 3). También 
se solicitó un estudio de inmunofluorescencia directa e 
indirecta, aunque no fue realizado en nuestro paciente 
porque no se contaba con este estudio en nuestro ser-
vicio.

En vista de los hallazgos clínicos, paraclínicos e histo-
patológicos, se concluyó que el diagnóstico era pénfigo 
vulgar.

Se inició tratamiento con prednisona en 100 mg diarios, 
durante tres días; luego, 1 mg/kg/día, azatioprina en 1 
mg/kg/día, corticoides tópicos de mediana potencia, 
furoato de mometasona al 0,05%, antihistamínicos de 
primera generación; hospitalización a cargo de pedia-
tría en el área de cuidados intermedios; control nutri-
cional y medidas generales, tales como Syndet como 
sustituto del jabón, baños coloidales con avena en ho-
juelas; fórmula magistral: solución de Wonder; muco-
profilaxis con mupirocina al 2%, con evolución satisfac-
toria a las seis semanas (Figura 4).

CASO CLÍNICO
Se trata de un adolescente masculino de 14 años, sin 
antecedentes personales y familiares de importancia, 
fototipo cutáneo IV/VI, según escala de Fitzpatrick, 
quien acudió a nuestro servicio por presentar derma-
tosis generalizada bilateral y simétrica de inicio en la 
mucosa oral, caracterizada por ampollas flácidas de 
contenido seroso con exulceraciones, con predominio 
en miembros superiores, signo de Nikolsky positivo 
(Figura 1). En la mucosa oral se evidenciaron áreas 
exulceradas con hematocostras; en el paladar duro se 
observaron ampollas flácidas, dolorosas y prurigino-
sas, de semanas de evolución (Figura 2). Se plantearon 
diagnósticos presuntivos:

• Pénfigo vulgar

• Síndrome de Steven-Johnson

Se instauró el siguiente plan de trabajo: historia clíni-
ca, iconografía del caso, laboratorios, que reportaron: 
hemoglobina, 14,5 g/dL; leucocitos, 9800 mm3; hemato-
crito, 32,7%; CHCM, 33,3 g/dL; plaquetas, 280.000 mm3; 
urea, 19 mg/dL; creatinina, 0,60 mg/dL; HIV y VDRL no 
reactivos.

JUVENILE PEMPHIGUS VULGARIS  

SUMMARY
Pemphigus vulgaris is a blistering disease of autoimmune origin that affects skin and mucous membranes, 
mediated by anti-IgG autoantibodies directed against the autoantigens Dsg 1 and 3 present in keratinocytes. It 
causes a loss of cell adhesion just above the basal layer, forming intraepidermal blisters. We describe the case of 
a 14-year-old adolescent with no significant medical history, who presented with a bilateral and symmetrical gen-
eralized dermatosis on the oral mucosa, characterized by flaccid blisters, some of which were ulcerated and had 
hematomas on the surface, and a positive Nikolsky sign, painful for 1 month. A skin biopsy was performed, which 
revealed a suprabasal intraepidermal acantholytic blister and mild superficial perivascular lymphocytic inflam-
matory infiltrate in the dermis. Treatment was initiated with Wondra's magistral solution, topical and systemic 
steroids, and immunosuppressants with a good response. This case is reported because pemphigus vulgaris is an 
uncommon disease in adolescence, with its peak incidence between the fourth and sixth decades of life. 

Key Words: Autoimmune; Blisters; Pemphigus.
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Figura 1. Ampollas flácidas de contenido seroso. Signo de Nikolsky positivo.

Pénfigo vulgar juvenil

Su incidencia varía de 0,1 a 0,5 por cada 100.000 habi-
tantes, sin predilección de sexo. Tiene un pico de pre-
sentación entre la cuarta, quinta y sexta década de la 
vida, con mayor prevalencia en pacientes con ascen-
dencia judía o mediterránea (1, 3).

Por su parte, en la infancia y la adolescencia la presen-
tación es infrecuente, con hallazgos clínicos similares 
a los observados en adultos. Solo representa del 1,4% 
al 2,9% de los pacientes menores de 18 años, con una 
edad media de presentación de 12 años, y la manifesta-
ción clínica más frecuente es las erosiones orales, muy 

DISCUSIÓN
El pénfigo vulgar (PV) se describe como una de las for-
mas más graves de los pénfigos en general. Es una en-
fermedad ampollar crónica de origen autoinmune que 
afecta la piel y las mucosas. Clínicamente se presenta 
en forma de ampollas frágiles y flácidas de tamaños 
variables, de color transparente, contenido seroso, con 
áreas exulceradas, signo de Nikolsky positivo, con pre-
sencia de costras muy dolorosas de inicio en la cavidad 
bucal en un 50%-70% de los casos, que preceden de las 
lesiones cutáneas. Estas pueden ser localizadas o gene-
ralizadas (1, 2).
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Figura 2. Mucosa oral: áreas exulceradas con hematocostras. En el paladar duro, ampollas flácidas y dolorosas.
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En relación con su etiopatogenia, se origina por anti-
cuerpos dirigidos contra los antígenos de la superficie 
de los queratinocitos, lo que causa acantólisis y se tra-
duce como una pérdida de adhesión celular entre los 
queratinocitos, justo sobre la capa basal. Esto da como 
resultado la formación de ampollas intraepidérmicas, 
todo mediado por autoanticuerpos dirigidos contra los 
autoantígenos desmogleína 1 (Dsg 1; se expresa en epi-
telios con queratina, como la piel) y Dsg 3 (se expresa en 
el epitelio sin queratina y las mucosas) (1, 5,6).

dolorosas. Para algunos, esta es la única manifestación 
clínica y posteriormente aparecen las lesiones en la piel 
(1, 4).

Lo anterior hace que el diagnóstico sea complejo, cuan-
do las lesiones orales son la única manifestación y el 
índice de sospecha puede ser incluso menor en un 
paciente joven debido a la infrecuente incidencia de 
pénfigo vulgar en este grupo etario; sin embargo, está 
descrito que tiene el mejor pronóstico en los niños y 
adultos (4).
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Figura 3. Lámina histológica teñida con H-E a 40x. Epidermis: ampolla acantolítica intraepidérmica suprabasal; 
dermis: leve infiltrado inflamatorio linfocitario perivascular superficial.

Figura 4. Evolución satisfactoria a las cinco semanas.

Pénfigo vulgar juvenil
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Es importante resaltar que actualmente existen otros 
fármacos que son empleados en el manejo del PV en 
general, como los inhibidores de la janocinasa (JAK) en 
casos refractarios, y que pueden emplearse tanto por vía 
oral como tópica para el manejo de esta enfermedad(9, 10).

Sin embargo, en nuestro paciente utilizamos la terapia 
convencional de corticoides sistémicos y prednisona en 
conjunto con azatioprina, con excelentes resultados.
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Puntos clave
• El pénfigo vulgar es una enfermedad ampollar autoinmune grave que afecta la 

piel y las mucosas, con ampollas frágiles y dolorosas, generalmente que comien-
zan en la cavidad bucal.

• Los anticuerpos atacan los antígenos de los queratinocitos, lo que causa pérdida 
de la adhesión celular y formación de ampollas intraepidérmicas.

• Los corticoides sistémicos son el tratamiento principal, con prednisona oral o me-
tilprednisolona intravenosa, combinados con inmunosupresores como azatiopri-
na o micofenolato de mofetilo.
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