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Pénfigo vulgar en una niña de 14 años
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Resumen

Se trata de una paciente del sexo femenino de 14 años de edad con el diagnóstico de pénfigo vulgar severo. Inició su tratamiento con prednisona.

Continuaron apareciendo lesiones hasta presentar un 90% de la superficie corporal afectada con involucro de mucosas por lo que se inició la infusión

de 1 paquete de plasma fresco congelado al día por 5 días junto con prednisona a dosis altas. Al no obtener mejoría fue necesaria la administración de

bolos de metilprednisolona por 5 días y se continuó con prednisona y azatioprina. No aparecieron nuevas lesiones. La paciente presentó neumonía y

septicemia por lo que recibió antibióticos intravenosos. Fue egresada sin lesiones activas y presentó síndrome de Cushing. Se indicó entonces ciclospo-

rina A y se suspendió la azatioprina. La dosis de prednisona fue disminuyendo. El pénfigo vulgar es raro en niños y debe considerarse como un diag-

nóstico diferencial en las enfermedades ampollosas de la infancia. No existen estudios controlados, aleatorizados en la literatura que aporten informa-

ción acerca del abordaje terapéutico. 

(Chanussot-Deprez C, Vega-Memije ME, Mosqueda-Taylor A, Barrezueta-Chea S, Hernández-Delgado L, Vázquez-Zavala G. Pénfigo vulgar en una niña de 14 años. Med

Cutan Iber Lat Am 2007;35:285-289)
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Summary

A 14 years old with severe pemphigus vulgaris is reported. She received treatment with oral prednisone but new lesions developed and the 90% of the

body surface was affected. Infusion of fresh frozen plasma was started and high dosis of oral prednisone was given for five days without improvement.

On the sixth day, an intravenous pulse dose with methylprednisolone for five days was administered and followed by oral prednisone and oral azathio-

prine.With this treatment modality, there was no formation of new blisters, however, the patient presented infectious complications with pneumonia

and septicemia which resolved with intravenous antibiotics.The patient was discharge from hospital without active lesions. The dermatosis was difficult

to control and failed to tolerate tapering of oral prednisone. She presented Cushing syndrome as a complication of steroid therapy and oral cyclosporine

A was initiated with oral prednisone. Pemphigus vulgaris is rare in children and it needs to be considerate within the differential diagnosis of bullous

disease of childhood. There are no reported randomized control trials in the literature to provide evidence for the best therapeutic approach. Pemphigus

vulgaris in childhood has been reported as case series and there are no well established standard recommendations for treatment.
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El pénfigo vulgar (PV) es una enfermedad ampollosa crónica

rara en la infancia; en la literatura, se han reportado 61

casos de pénfigo vulgar en niños[1-12]. Es importante sos-

pechar este diagnóstico para establecer un tratamiento

oportuno y evitar las complicaciones a corto y largo plazo.

Caso clínico
Se trata de una paciente del sexo femenino de 14 años de

edad con dermatosis diseminada a piel y mucosas, caracte-

rizada por placas eritematosas con ampollas y vesículas en

antebrazos; exulceraciones y costras sanguíneas en la

mucosa bucal (labios, carrillos y lengua) y vulvar. La conjun-

tiva ocular presentaba hiperemia. La dermatosis inició 2

semanas antes con vesículas en el labio inferior. Se realizó el

diagnóstico de eritema multiforme secundario a un probable

episodio de herpes labial y se indicó tratamiento con aciclo-

vir a dosis de 200 mg cada 5 horas por 7 días. Dos semanas

después, aparecieron ampollas y exulceraciones en tronco,

extremidades, área genital y piel cabelluda. El signo de

Nikoslkyi era positivo. La paciente ingresó a hospitalización

en el Departamento de pediatría (Figuras 1, 2). Se realizó

una biopsia de piel y de labio inferior que mostraban una

ampolla acantolítica intraepidémica y suprabasal. En la

inmunofluorescencia directa se observaron depósitos de IgG

y C3 alrededor de los queratinocitos dando la imagen de

“panal de abeja” (Figura 3). En la inmunofluorescencia indi-

recta se detectaron anticuerpos antiepiteliales positivos 1:

1.280, con un patrón contra la sustancia intercelular de la

epidermis. Con el diagnóstico de PV, se inició tratamiento

con prednisona a dosis de 1 mg/kg (45 mg/día) pero conti-

nuaron apareciendo lesiones hasta presentar un 90% de la

superficie corporal afectada, la paciente ingresó entonces a

la terapia intensiva. Se inició la infusión de 1 paquete de

plasma fresco congelado al día por 5 días junto con predni-

sona a dosis de 100 mg/día. Posteriormente fue necesaria la

administración de bolos de metilprednisolona a dosis de 1

g/día por 5 días y al sexto día se continuó con prednisona a 2

mg/kg/día (100 mg al día) y se iniciaron 100 mg de azatiopri-

na al día. No aparecieron nuevas lesiones.

Después de la administración de los bolos de glucocorti-

coides la paciente presentó neumonía y septicemia con

hemocultivos positivos a Pseudomonas spp, las que se

resolvieron con dicloxacilina y aztreonam. Después de una

semana de prednisona a 100 mg/día, se administraron 80

mg/día por una semana y 60 mg/día la siguiente. La paciente

se egresó sin lesiones activas, sólo con manchas hipercró-

micas residuales y exulceraciones en los pies con tratamien-

to de 60 mg/d de prednisona y 100 mg/d de azatioprina. La

paciente desarrolló un síndrome de Cushing.

Posteriormente, la dosis de prednisona no se pudo redu-

cir y la paciente presentó nuevamente lesiones activas

(ampollas y exulceraciones) de predominio en labios, boca y

piel cabelluda. Se inició entonces ciclosporina A vo a dosis

de t mg/kg al día con lo que se ha obtenido un buen control

de la dermatosis.

Comentario
El pénfigo en la infancia es una enfermedad rara por lo que

generalmente es mal diagnosticada en sus etapas tempranas.
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Autor, año Casos

Roca-Miralles, et al. 1993 1

Bjarnason, et al. 1999 46

Antaya, et al. 2000 1

Harangi, et al. 2001 1

Thami, et al. 2001 1

Singalavanija, et al. 2003 1

Weinstein, et al. 2003 2

Burgan, et al. 2003 1

Cetovska, et al. 2003 1

Ariyawardana, et al. 2005 1

Mahajan, et al. 2005 6

Tabla 1. Casos reportados en la literatura de pénfigo vulgar en niños

Figura 1. Exulceraciones y costras en piel y mucosas.



El PV es la forma clínica más frecuente en los niños con

excepción del pénfigo endémico en Brasil[1]. Se han reporta-

do 61 casos de pénfigo vulgar en la infancia, 13 casos en

recién nacidos y 3 casos en recién nacidos muertos[1-12)

(Tabla 1). La edad promedio de inicio de la enfermedad es a

los 12 años, similar a la edad de nuestra paciente. Mientras

que sólo se han documentado 12 casos en menores de 10

años, en adolescentes de 10 a 15 años de edad se han descri-

to 35 casos lo que sugiere un aumento de la incidencia en la

pubertad. El paciente más joven tenía 18 meses de edad[13].

La relación hombre-mujer es 1: 0,96[1]. La presencia de la

enfermedad en familiares de primer grado sugiere que se

hereda la susceptibilidad a presentarla, de forma autonómica

dominante, y la presencia de un factor externo (no identifica-

do) favorece su expresión[14]. Se debe distinguir el pénfigo

en la infancia del pénfigo neonatal que se debe al paso trans-

placentario de anticuerpos maternos (Inmunoglobulina G)

hacía el feto, y son responsables de las manifestaciones clíni-

cas que se presentan en el 61% de los recién nacidos de

madres con la enfermedad. Las lesiones se resuelven en 3

semanas, y, no progresan a la edad adulta. Si la enfermedad

es muy severa y de difícil control en la madre, existe retraso en

el crecimiento y muerte del feto[15].

El PV en la infancia presenta la misma topografía que en el

adulto: afecta la piel y la mucosa bucal en el momento del diag-

nóstico hasta en un 100% de los pacientes en algunas

series[16-18]; y en un 50-70% de los casos la afección se inicia

en la cavidad bucal[19-21]. Nuestra paciente presentó lesiones

al inicio de su enfermedad en la mucosa del labio inferior y pos-

teriormente de carrillos y lengua. Otras mucosas se afectan en

menor proporción y en piel se afectan, en orden de frecuencia;

el tronco, la piel cabelluda y la cara[22].En este caso raro, es

necesario observar los criterios de la biopsia de piel o mucosa

con la formación de ampollas[22]. La inmunofluorescencia

directa debe mostrar los depósitos de IgG y complemento en la

superficie de los queratinocitos, y la inmunofluorescencia indi-

recta positiva contra el antígeno de los queratinocitos. En nues-

tra paciente, el título de anticuerpos circulantes (1: 1280) corre-

lacionaron con el grado de actividad, diseminación y dificultad

para el control de la enfermedad[23]. 

En la infancia, el curso y el pronóstico del pénfigo es muy

variable. En la mayoría de los casos el inicio es insidioso, locali-

zado y posteriormente se disemina. En otros casos, el inicio es

abrupto. Sin embargo, el diagnóstico temprano y el inicio del

tratamiento en forma oportuna favorecen un mejor pronósti-

co[24, 25]. Otros autores consideran que el PV en la infancia

tiene mejor pronóstico que en la edad adulta[26]. Herbst, et al.,

estudiaron los patrones de remisión de esta dermatosis en

adultos y encontraron que se logra la remisión completa de la

enfermedad en un 25%, 50% y 75% de los pacientes a los 2, 5

y 10 años después del diagnóstico. Se obtiene una remisión

completa con mayor frecuencia que en el pasado debido a un

mejor diagnóstico y tratamiento. Dos factores predicen la evolu-

ción: la severidad y la extensión inicial de la enfermedad así

como la rápida respuesta al tratamiento[27, 28]. Pensamos

que estos factores también influencian el curso de la enferme-

dad en los niños. La tasa de mortalidad actual del PV en adultos

es del 5%[28]. Ahmed, et. al., determinaron que las causas de

muerte en pacientes con pénfigo vulgar eran infecciosas, las

más frecuentes eran neumonía (84%) y septicemia (75%). La

piel es la fuente más frecuente de la infección[29]. El Staphy-

loccocus aureus fue el microorganismo más frecuentemente

aislado. Observaron que los pacientes que fallecieron tenían

una dermatosis severa, extensa y la mayoría de los pacientes

tenían involucro de la mucosa oral (60%)[28]. La mayoría falle-

cen en el primer años después del diagnóstico[28].

Es importante, sobre todo en los niños con PV, descartar

la presencia de una neoplasia (frecuentemente oculta). El

pénfigo paraneoplásico (PPN) es frecuentemente asociado

a la enfermedad de Castleman y se presenta como una

mucositis severa, lesiones cutáneas de aspecto liquenoide o

polimorfas y posteriormente ampollas[30-32]. En la histopa-

tología, se observa una dermatitis de interfase y liquenoide

con o sin acantolisis, necrosis epidérmica y exocitosis de

células inflamatorias.La inmunofluorescencia directa es

similar a la encontrada en el PV y los autoanticuerpos séricos

contra las plaquinas son los marcadores diagnósticos más

constantes[30, 31]. La inmunoprecipitación o inmunoblot-

ting de anticuerpos es el mejor método diagnóstico del

PPN[31]. El pronóstico es pobre, con una alta tasa de morta-

lidad, los tratamientos son ineficaces.

En nuestra paciente, el control de la dermatosis fue difí-

cil pero finalmente hubo respuesta al tratamiento. 
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Figura 2. Exulceraciones en toda la superficie cutánea.



La piedra angular del tratamiento del pénfigo vulgar es el

corticosteroide vía oral (prednisona). Existen varias estrategias

de tratamiento: pacientes adultos con enfermedad extensa se

recomienda iniciar con dosis de 1 mg/kg/día y si no se obtiene

respuesta en una semana se aumenta la dosis un 50% cada

semana hasta obtener un control de la dermatosis[32] sin

embargo en nuestro caso no logramos detener la actividad del

pénfigo con altas dosis de prednisona VO (2 mg/kg/día) e inclu-

so empleando simultáneamente la plasmaféresis. Esta última

se ha reportado muy efectiva en pacientes con enfermedad

muy severa porque reduce los niveles de anticuerpos dirigidos

contra la sustancia intercelular epidérmica circulantes filtrando

los anticuerpos del plasma[1, 33, 34]. La plasmaféresis se ha

empleado sobre todo en pacientes embarazadas[35]. Nos-

otros la empleamos debido al bajo costo y la necesidad de

reducir los anticuerpos de forma rápida debido a la rápida evo-

lución de la dermatosis.Otra posibilidad es la administración de

bolos intravenosos (IV) de metilprednisolona 1 g/d por un máxi-

mo de 5 días[1, 28] lo que empleamos en nuestra paciente

para lograr frenar la enfermedad. Empleamos la terapia adyu-

vante con un inmunosupresor con azatioprina a dosis de 100

mg/d que es el agente inmunosupresor más frecuentemente

empleado en el pénfigo con muy buenos resultados[22, 28,

36]. Tuvimos una buena respuesta al tratamiento con pulsos IV

de metilprednisolona y posteriormente prednisona 100 mg/d

con azatioprina 100 mg/d y pudimos disminuir la dosis de

prednisona una semana después. Se ha descrito el empleo de

ciclofosfamida en niños pero es más tóxica que la azatiopri-

na[23, 25]. La ciclosporina A ha producido remisiones prolon-

gadas en 2 niños y ha reducido el tiempo de formación de

ampollas en 2 años[22, 33, 37]. Este medicamento fue el

inmunosupresor que iniciamos en nuestra paciente debido a la

resistencia que empezó a presentar al tratamiento con altas

dosis de corticosteroides y azatioprina y por la severidad de su

dermatosis. La paciente ha tenido buena evolución. La dapso-

na es más segura que otros tratamientos adyuvantes pero su

eficacia no ha sido bien estudiada en niños ni en adultos, aun-

que, reportes de casos muestran la utilidad de este medica-

mento como tratamiento adyuvante a la prednisona[37].

Recientemente se ha empleado el micofenolato de mofetil (2

g/d) en pacientes adultos con pénfigo vulgar con excelente res-

puesta y pocos efectos adversos, sin recaídas después de sus-

pender el esteroide, no se ha empleado en niños[24, 38].

Recientemente, se ha descrito una buena respuesta del

PV resistente a tratamiento utilizando el anticuerpo mono-

clonal CD 20 (rituximab) en una niña[39].

Conclusión
El pénfigo vulgar es raro en niños y se debe considerar den-

tro del diagnóstico diferencial de las enfermedades ampollo-

sas en la infancia. El diagnóstico clínico es difícil y es nece-

sario realizar estudios histopatológicos e inmunopatológicos.

Los bolos de metilprednisolona pueden usarse con extrema

precaución en niños con pénfigo vulgar de difícil control. Los

niños que hayan empleado tratamientos con inmunosupre-

sores deben tener un seguimiento para detectar la presencia

de complicaciones a largo plazo como neoplasias.
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Figura 3. Inmunofluorescencia directa mostrando un patrón

en “panal de abeja”.
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