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Caso clínico

Pénfigo paraneoplásico por enfermedad 
de Castleman. Reporte de un caso 
José Manuel Pérez-Tirado,* Xóchitl Valenzuela-Barba,* Ruth Rábago-Escoto,* 
Liliana Ivett Hernández-Cruz,* Roberto Alejandro Sánchez-González,* 
Luis Miguel Canseco-Ávila*

RESUMEN

El pénfi go paraneoplásico es una enfermedad ampollosa autoinmunológica poco frecuente. Este cuadro se acompaña de 
caracterís  cas histológicas e inmunopatológicas y un conjunto de autoan  cuerpos propio. A con  nuación se presenta el caso 
de un paciente de 21 años, atendido porque presentó una úlcera en la lengua dolorosa que aumentó de tamaño, agregándose 
eritema generalizado no doloroso. Se realizó una radiogra  a de tórax, así como tomogra  a axial computada de medias  no 
que reportaron tumor medias  nal, iniciando el manejo intrahospitalario mediante biopsia de ampolla, la cual reportó ampolla 
suprabasal con acantolisis y necrosis. Se programó para realización de resección quirúrgica de tumor medias  nal y se con  nuó 
con tratamiento a base de cor  costeroides y aza  oprina.
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ABSTRACT

Paraneoplas  c pemphigus (PNP) is a rare auto immune bullous disease, it is accompanied by histological and immunopatho-
logical features, and a set of characteris  c autoan  bodies. We made the present case from a male pa  ent 21 years old, 
a  ended to present painful tongue ulcer enlarged, plus painless generalized erythema, chest radiograph is performed and 
computed tomography of the medias  num repor  ng medias  nal tumor; hospital management starts, take biopsy which re-
ports suprabasal blister with acantholysis and necrosis blister. Is programmed for surgical resec  on of medias  nal tumor and 
con  nue with treatment with cor  costeroids and azathioprine.
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INTRODUCCIÓN

El pénfi go paraneoplásico (PPN) es una enfermedad am-
pollosa autoinmunológica poco frecuente. Este cuadro se 
acompaña de caracterís  cas histológicas e inmunopatoló-
gicas y un conjunto de autoan  cuerpos propio.1 En el PPN 
se halla la presencia de estoma   s dolorosa y erupción 
cutánea polimorfa con lesiones que pueden ser ampolla-
res, liquenoides o semejantes a las del eritema mul  for-
me.2-4 Dichos hallazgos histológicos refl ejan la variabilidad 
de las lesiones cutáneas, las cuales muestran acantólisis 
y alteraciones liquenoides o de la interfaz, depósitos de 
inmunoglobulina G, complemento en los espacios inter-
celulares de la epidermis y, a menudo, depósitos granu-
losos/lineales de complemento a lo largo de la zona de 
la membrana basal (detectados por inmunofl uorescencia 
directa),5,6 autoan  cuerpos circulantes que se unen a la 
superfi cie de las células de la piel y las mucosas con un 
patrón  pico del pénfi go.

Las neoplasias que se observan más frecuentemente 
asociadas con PPN en adultos son hematológicas: linfo-
mas no Hodgkin, leucemia, linfocí  ca crónica, macroglo-
bulinemia de Waldeström y enfermedad de Castleman. 
En lo que respecta a la presentación de PPN en pacientes 
por debajo de los 18 años, la neoplasia subyacente sue-
le desconocerse en el momento del diagnós  co hasta en 
un 70-80% de los casos descritos.7-12 La mayoría de éstos 
están asociados con la enfermedad de Castleman, que re-
presentaría hasta 70% de las neoplasias.

El PPN se caracteriza clínicamente por una afectación 
muy importante de las mucosas. Debe cuestionarse el 
diagnós  co si los pacientes no presentan lesiones en di-
cho lugar.13 El PNN es una afectación grave refractaria a la 
mayoría de los tratamientos, clínicamente caracterizada 
por erosiones y ulceraciones, que difi ere del pénfi go vul-
gar por la necrosis y alteraciones liquenoides;14 también 
se localiza de manera preferencial en bordes laterales de 
la lengua. Asimismo, las lesiones cutáneas del PPN son 
bastantes variables y pueden adoptar diferentes morfo-
logías en un mismo paciente según el estadio de la enfer-
medad. La similitud de las manifestaciones mucocutáneas 
con las del eritema multiforme y necrólisis epidérmica 
tóxica (NET) explican el porqué son los diagnós  cos dife-
renciales de esta en  dad; sin embargo, a diferencia del 
PPN, tanto el eritema polimorfo como la NET son cuadros 
autolimitados que evolucionan y se resuelven en varias 
semanas, mientras que el PPN es una entidad inexora-
blemente progresiva que evoluciona en forma con  nua 
durante meses.15,16

El tratamiento en pacientes con tumores benignos o 
encapsulados, tales como tumores de Castleman o ti-

momas deben ser sometidos a resección quirúrgica; si 
se ex  rpa toda la lesión la enfermedad suele mejorar de 
manera sustancial o ingresa en remisión completa. La re-
misión de la enfermedad autoinmunitaria puede deman-
dar de uno a dos años después de la cirugía, de manera 
que, durante este periodo, se requiere inmunosupresión 
con  nuada.8

CASO CLÍNICO

Se trata de un paciente de 21 años de edad procedente del 
Municipio de Venus  ano Carranza, Chiapas, México, quien 
fue referido del Hospital General de Comitán a nuestro hos-
pital. A su llegada, el paciente no cuenta con antecedentes 
de importancia para el padecimiento actual. Es referido 
por tumoración de medias  no posterior, por hallazgo ra-
diológico simple, mencionando que inició su padecimiento 
con la presencia de lesión en la lengua hace tres meses con 
manejo inicial de dexametasona y ce  riaxona sin presentar 
mejoría, presentando aumento de tamaño de la lesión en 
lengua acompañado de dolor que no disminuye con anal-
gésicos (Figura 1). Por ese mo  vo se le agregó al manejo 
fl uconazol sin respuesta favorable, aumentando más la gra-
vedad de la úlcera, además de presentar eritema y fi ebre, 
iniciando con mas lesiones dérmicas en la cabeza, cuello, 
cara, extremidades superiores e inferiores, región anal, in-
guinogenital y tronco (Figura 2), por lo cual se sospecha de 
herpes zóster, necrosis epidérmica toxica y/o síndrome de 
Stevens-Johnson por reacción medicamentosa.

ccccccccccccc....ooooooooooooooooooooooooooorrrrrrrrrrrrrrrrrrrrrrrrrrrrgggggggggggggggggggggggggggggggggggggggggggggggggggggggggggggggggggggggggggggggggggggggggggggggggggggggggggggggggggggggggggggggggggggggggggggggggggggggggggggggggggggggggggggggggggggggggggg...............mmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmmxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxxx

Figura 1. Erosiones que comprometen el bermellón de los la-
bios en pénfigo paraneoplásico por enfermedad de Castleman.
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Se decidió entonces internar al paciente y tratar tan-
to las lesiones dérmicas así como el tumor, descartando 
linfoma versus tumor de vaina nerviosa. Fue presentado 
el caso al Servicio de Dermatología, quien sugirió cul  vo 
de secreción de labios y ampolla purulenta de antebrazo 
izquierdo, la cual se reportó nega  va para cualquier mi-
croorganismo. Posteriormente se le tomó biopsia de am-
polla, la cual reportó ampolla suprabasal con acantólisis 
y necrosis (Figura 3); a la vez, se le tomó muestra para 
herpes, el cual resultó nega  vo; por tal mo  vo, se sos-
pechó de pénfi go y se mandaron muestras a laboratorio 
para an  cuerpos de desmogleina 1 y 3 resultando éstos 
posi  vos. Le fue realizada una tomogra  a mul  corte con 
16 detectores en la región de tórax y abdomen con ad-
quisición volumétrica y formateo axial, en forma simple 
y contrastado trifásico encontrando lo siguiente: tumora-
ción en medias  no posterior de aspecto sólido de 89 x 38 
mm que pudiese tener relación con linfoma versus neuro-

fi broma (Figura 4). Se decidió tomar una biopsia de tumor 
medias  nal, la cual reportó compa  bilidad con enferme-
dad de Castleman, por lo que el paciente fue programado 
para realizarle resección quirúrgica de tumor medias  nal, 
con  nuando con tratamiento a base de cor  costeroides y 
aza  oprina, así como todas las medidas generales imple-
mentadas.

DISCUSIÓN

El pénfi go paraneoplásico es una rara en  dad con una alta 
tasa de mortalidad. Si bien su patogenia aún no es bien 
entendida, es importante que se tome en cuenta la fre-
cuencia con la que se puede confundir con alguna otra en-
fermedad ampollosa, tal como pénfi go vulgar y foliáceo, 
por lo que el diagnós  co temprano es esencial para evitar 
la mortalidad. La principal complicación en esta en  dad 
es la bronquiolitos obliterante,14 por lo que el tratamiento 
quirúrgico es totalmente benefi cioso para pacientes con 
enfermedad de Castleman; también el tratamiento a base 
de rituximab ha demostrado una alta disminución en la 
progresión de la enfermedad; sin embargo, los esteroi-
des son la piedra angular del tratamiento.14-16 Aunque es 
importante señalar que un tratamiento inmunosupresor 
por sí solo es inefi caz sin el tratamiento de la neoplasia 
subyacente.17
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Figura 2. Lesiones cutáneas polimorfas, ampollares y erosivas 
en paciente con pénfigo paraneoplásico.

Figura 3. Histopatología de lesión cutánea ampollar en pénfi-
go paraneoplásico que muestra acantólisis y necrosis.

Figura 4. Tomografía axial computada que muestra tumora-
ción mediastinal por enfermedad de Castleman en paciente 
con pénfigo paraneoplásico.
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