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Pénfigo vulgar en pacientes menores de 30 años.
Informe del manejo clínico y terapéutico de 17 casos

Pemphigus vulgaris in patients younger than 30 years of age. Clinical and therapeutical report of 17 cases.
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Resumen

ANTECEDENTES: El pénfigo vulgar (pv) es una enfermedad ampollosa crónica de naturaleza autoinmune, que
afecta principalmente a adultos mayores de 50 años y es rara en personas jóvenes.

OBJETIVO: Presentar la experiencia clínica y resultados del manejo terapéutico de un grupo de pacientes menores
de 30 años con pénfigo vulgar. 

MATERIAL Y MÉTODOS: Estudio retrolectivo de los casos de pénfigo vulgar en pacientes menores a 30 años registrados
en un periodo de 25 años en un hospital de la ciudad de México. 

RESULTADOS: de 135 casos de pv diagnosticados durante el periodo de estudio, 17 (12.6%) lo iniciaron antes de los 
30 años, de ellos, 8 (47%) lo iniciaron antes de los 24 años. Hubo 13 mujeres (76.5%) y 4 varones (23.5%), con una
relación hombre-mujer de 1:3.2. El tiempo de evolución previo al diagnóstico varió de uno a ocho meses (promedio
de cuatro meses). La afección conjunta de la piel y mucosas se desarrolló en todos los casos, en 11 de ellos (64.7%)
inició en cavidad oral. En todos el diagnóstico se basó en el estudio histopatológico de las lesiones. El tratamien-
to inicial consistió en corticoterapia sistémica (prednisona en 16/17 casos y deflazacort en uno), y en 15 casos se
administró simultáneamente azatioprina. El esquema de reducción de fármacos se realizó de acuerdo con la res-
puesta clínica del tratamiento en cada caso. En el seguimiento se observaron cuatro pacientes que no han reque-
rido medicamento por periodos de hasta nueve años, sin presentar reactivación de la enfermedad. 

CONCLUSIÓN: en nuestra casuística el pénfigo vulgar es una enfermedad poco común, más frecuente en mujeres, no
son raros los casos de pacientes menores de 30 años (12.6%) y a menudo presentan remisiones prolongadas de la
enfermedad. 

Palabras clave: PÉNFIGO VULGAR, PÉNFIGO JUVENIL, ENFERMEDAD AUTOINMUNE, PREDNISONA

Abstract

BACKGROUND: Pemphigus vulgaris is a chronic autoimmmune bullous disease that affects mainly adults with
an age average of 50 years and it is uncommon in young people.

OBJECTIVE: to present the clinical data and therapeutic
management of patients younger than 30 years, affec-
ted by pemphigus vulgaris. 

MATERIAL AND METHODS: a retrospective study of pemphigus
vulgaris cases in patients younger than 30 years recor-
ded in 25 year period (1980-2006) in the Derma to logy
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Department at the “Dr. Manuel Gea González”
General Hospital in Mexico City.

RESULTS: from a total of 135 cases of PV diagnosed
during this study, there were 17 (12.6%) diagnosed
before the age of 30. In eight of them (47%) the onset
of the disease was before 24 years of age. There were
13 female (76.5%) and 4 male (23.5%) ratio: 1:3.2.
Correct diagnosis was done in the first eight months
(mean average: four months). Skin and mucosae were
affected in all cases, but oral involvement was the
initial clinical manifestation in 11 cases (64.7%). In
all the cases diagnosis was confirmed by histopatho-
logy. Treatment with prednisone 1–2 mg/kg/day (16/17
cases), deflazacort 90 kg/day (1/17 cases) and in (15/17)
azathioprin 100 mg/day was added to prednisone as
initial therapy. Tapering of steroids was done in a
dose-response fashion. Just four patients are still
under control without medication for periods of up
to nine years without reactivation of the disease. 

CONCLUSIONS: in our service PV is an uncommon disease.
It occurs primarily in women and it is not rare in
patients younger than 30 years of age, which repre-
sent 12.6% of all our cases and we have observed remis-
sions for longer periods without treatment.

Key words: PEMPHIGUS VULGARIS, PEMPHIGUS JUVENIL, 
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Introducción
El pénfigo vulgar (PV) es una enfermedad ampollosa cróni-
ca, de etiología desconocida y naturaleza autoinmune que
afecta a adultos, ambos sexos.1-3 Algunos autores reportan
mayor prevalencia en mujeres2,4-9 y es rara en jóvenes.4,6,10-15

En la literatura se menciona que los pacientes menores de
30 años representan entre 0.2% y 8% del total de afec-
tados.4,16 En 1983, Razzaque17 publicó una revisión sobre
pénfigo juvenil, y describió siete casos propios y 19 de la
literatura mundial (1950-1981); en 1991 Kanwar7 agregó otros
seis casos de pénfigo en niños y Lonnevig Graff18 un caso
más.

En los pacientes con pénfigo vulgar se ha visto una asocia -
ción con el antígeno de histocompatibilidad HLA-DRB1+0402,
especialmente en judíos Ashkenazi13,14,19,20 y en personas 
de origen mediterráneo que aparentemente son más sensi-
bles a presentar esta enfermedad.3,4,21 En pacientes de ori-

gen europeo,5,19,22 norteamericanos12,13,19,23-26 y asiáticos19 se
ha asociado a antígenos HLA-DR4 y DRW, DRB1*1401/04 y
DQB1*050317,25 y en pacientes mexicanos HLA-DR14 (DR6).27

Debido a esto, es posible que exista un gen de baja pene-
trancia y expresividad multifactorial involucrado en la etio-
logía de la enfermedad. Su incidencia se calcula en aproxi-
madamente 0.5 casos por 100,000 habitantes al año.2,3,12,21 El
mayor número de pacientes se encuentran entre la cuarta y
sexta décadas de la vida8,12,13,18,20,22,25,28,29 y se considera muy
raro en jóvenes y niños.9,10,24,29

El propósito de este trabajo es presentar los hallazgos
clínicos, demográficos, la experiencia del manejo terapéuti-
co, los efectos colaterales y la evolución de un grupo de
pacientes afectados por pénfigo vulgar que iniciaron su
enfermedad antes de los 30 años de edad.

Material y métodos
Se realizó un estudio de tipo descriptivo, observacional y
retrospectivo en el que se revisaron los archivos del De par -
ta mento de Dermatología del Hospital General “Dr. Ma -
nuel Gea González”, en la ciudad de México, y se seleccio-
naron los casos de pénfigo vulgar diagnosticados y tratados
en el periodo comprendido entre enero de 1980 y el primer
semestre de 2006.

De cada caso se obtuvo la información relativa a edad,
sexo, tiempo de evolución del padecimiento antes de su diag -
nóstico, localización de las lesiones, métodos de diagnóstico,
tratamiento utilizado, dosis, tiempo de uso de cada fármaco,
respuesta terapéutica y efectos secundarios observados.

Resultados
En nuestra revisión de 25 años se encontraron 135 casos de
pénfigo vulgar, de los cuales 17 iniciaron el padecimiento antes
de los 30 años (12.6%). La edad al momento del diagnóstico
varió entre 15 y 29 años con una media de 22 años. Cabe hacer
notar que ocho pacientes iniciaron el padecimiento antes de
los 24 años de edad (47%) y nueve entre los 24 y 30 años (53%).
Con respecto al género, hubieron 13 mujeres y cuatro varones,
con una relación hombre:mujer de 1:3.2.

La mucosa bucal estuvo afectada en la mayoría de los
pacientes (14 casos), seis de los cuales tenían además afec-
ción en mucosa genital (35%), un caso con afección ocular
(6%), ocho casos presentaban también lesiones en piel (47%)
y hubo dos casos que adicionalmente tenían lesiones en
mucosa genital y en la piel de la cara (12%) (cuadro 1). 

En cuanto al sitio de aparición inicial de las lesiones 
en piel, cinco pacientes presentaron lesiones en cara, cinco en
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tórax posterior, tres en tórax anterior, dos en ala de la nariz,
uno en tronco superior y uno en espalda (gráfica 1).

El sitio de aparición más comúnmente afectado en la
mucosa de la cavidad bucal fue la encía con tres casos, se gui -
da por la mucosa de los carrillos en dos casos, región retro-
molar en dos casos, paladar blando en dos casos, la lengua
en un caso y el labio inferior en un caso (foto 1 y cuadro 2). 

En la morfología de las lesiones cutáneas se observó un
predominio de las vesículas y ampollas sobre las ulceracio-
nes, eritema y costras (foto 2) al inicio de la enfermedad. 

En ocho de los 17 casos en los que se conocía el tiempo
de evolución al momento de la primera consulta, el rango
varió de uno a ocho meses, con un promedio de cuatro me -
ses y los diagnósticos clínicos presuntivos con los que ingre-
saron fueron: seis casos her pes simple, cuatro casos pénfigo
vulgar, tres eritema multiforme, dos gingivitis inespecífica,
un caso gingivitis úlcero-ne crosante aguda (GUNA) y un caso
como herpes zoster.
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Cuadro 1

Topografía de las lesiones en el momento del diagnóstico

Área afectada Porcentaje

Piel 100

Mucosas 100

Bucal 91.67%

Genital 8.33%

Cara

N
úm

er
o 

de
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as
os

5
29%

5
29%

3
18%

2
12%

1
6%

1
6%

Tórax
posterior

Tórax
anterior

Ala de
la nariz
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0

1

2
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6

Total: 17 casos

Gráfica 1

Localización topográfica

Cuadro 2

Sitios de inicio de aparición en la cavidad oral

Área afectada Número de casos

Encía 3

Paladar blando 2

Carrillos 2

Región retromolar 2

Labio inferior 1

Lengua 1

Foto 1. Lesiones de pénfigo en la encía inferior a nivel de
los incisivos.

Foto 2. Lesiones vesículo erosivas en la piel
del dorso de la nariz y en el borde bermellón.



Para todos los pacientes se elaboró la historia clínica
completa, se efectuaron exámenes de laboratorio generales
(biometría hemática, química sanguínea, perfil hepático,
examen general de orina, enzimas, proteínas y electrolitos
séricos, radiografía de tórax) y estudios específicos o com-
plementarios cuando presentaban alguna enfermedad con-
comitante. En  todos los casos se realizó biopsia de piel, en
ellas se encontró la imagen diagnóstica característica del
pénfigo vulgar con presencia de acantólisis y formación de
ampollas suprabasales (foto 3).

Para el tratamiento se utilizó como manejo inicial pred-
nisona en 16 de 17 casos con dosis única matutina, dosis de
inicio de 1 a 2 mg/kg/día; azatioprina (en 15 casos) en dosis
de 100 mg/día, iniciando concomitantemente a la predniso-
na; ciclofosfamida (en cinco casos), esteroides tópicos (en
nueve casos) y se usó deflazacort como terapia de inicio en el
caso que no recibió prednisona, en dosis de 90 mg/día. En
todos los casos se siguió un esquema de reducción gradual
de la dosis del esteroide, comenzando cuando se observó
por lo menos 50% de remisión de las lesiones. El tiempo de
tratamiento varió de dos meses a seis años (promedio de tres
años un mes), se obtuvo la remisión total del cuadro (desa -
parición de lesiones y suspensión del tratamiento sin recu-
rrencia hasta la fecha) en cuatro casos (24%); remisión par-
cial (desaparición de lesiones sólo durante el tratamiento)
en seis casos (35%) y remisiones incompletas con tratamien-
to actual (persistencia de lesiones en la mucosa oral) en siete
casos (41%) que fueron tratados con clobetasol tópico al
0.25%.

En todos los casos el tratamiento farmacológico se acom -
pañó de la eliminación de factores traumáticos locales a nivel
bucal (eliminación de sarro, corrección de prótesis, elimi-
nación de bordes dentales, entre otros). Frecuente men te se
empleó tratamiento antimicótico tópico, principalmente en

los casos con lesiones orales extensas que requirieron la
aplicación de esteroide tópico dos o tres veces al día por
periodos largos (ocho casos).

Los efectos colaterales de los medicamentos utilizados
fueron cara de luna llena en cinco casos (29.4%), edema cor-
poral en dos (11.7%), acné esteroideo en dos casos (11.7%) y
se presentaron las siguientes alteraciones en un solo pacien-
te: hiperglucemia, depresión, onicomicosis, candidosis
bucal, osteoporosis, debilidad muscular y parestesia, herpes
zoster y polihipermenorrea (5.8%) (cuadro 3).

Sólo cinco pacientes fueron hospitalizados debido a la
extensión de las lesiones y deterioro del estado general, los
cuales presentaron una buena evolución. Cabe mencionar
que no hubo ninguna defunción a lo largo del seguimiento.

Discusión
El pénfigo vulgar es un padecimiento poco común cuya fre-
cuencia aumenta con la edad. Su incidencia se calcula en 0.1
a 0.5 casos por 100,000 habitantes por año.2-12,17,24 El mayor
número de pacientes se encuentra entre la cuarta y sexta
décadas de vida8,12,13,20,22,25,28 y se considera rara en jóve-
nes4,6,10-15 y niños.9,10,23,29 La casuística de Rosenberg16 inclu-
yó 107 casos de ellos, sólo el 0.28% iniciaron antes de los 30
años de edad. En su estudio Micali,4 incluyó cinco pacientes
(8%) que iniciaron antes de los 30 años; en el de Cama cho-
Alonso et al.14 dos de 14 pacientes iniciaron antes de los 
30 años de edad y en el de Amagai et al.24 dos de 16 pacien-
tes comenzaron también antes de los 30 años. En 1983
Razzaque et al.17 hicieron una revisión sobre pénfigo juvenil
y describen 19 casos en la literatura mundial (1950-1981) y
agregaron a esa casuística siete casos. En 1991 Kanwar et al.7

agregaron otros seis casos de pénfigo en niños y Lonnevig
Graff et al.19 un caso más. Como se puede observar, los
pacientes niños y adultos menores de 30 años con pénfigo
son poco frecuentes.
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Cuadro 3

Efectos colaterales derivados del tratamiento

Cara de luna llena 5 Candidosis bucal 1

Edema corporal 2 Polihipermenorrea 1

Acné esteroideo 2 Herpes zoster 1

Hiperglucemia 1 Osteoporosis 1

Depresión 1 Debilidad muscular y parestesia 1

Onicomicosis 1

Foto 3. Ampolla suprabasal con células
acantolíticas de mucosa bucal he 20 x.



En este estudio ocho (47%) pacientes iniciaron la enfer-
medad antes de los 24 años y los otros nueve (53%) lo hicie-
ron antes de los 30 años, cifra que corresponde a 12.6% de
los casos de pénfigo atendidos en nuestro servicio, lo que
difiere notablemente de lo registrado en la literatura. Micali
et al. en su serie de 63 casos reportan que la edad media de
aparición de la enfermedad fue de 56 años, y sólo cinco de
sus casos (8%) desarrollaron la enfermedad durante la terce-
ra década de vida, siendo la más joven.4

No está claro si estos resultados se deben realmente a
que la enfermedad inicia a menor edad en nuestra pobla-
ción o si son el resultado de un diagnóstico temprano ade-
cuado, basado en un trabajo conjunto entre dermatólogos y
estomatólogos.

En todos los casos se encontró afección conjunta en piel
y mucosa bucal al momento de que los pacientes se presen-
taron a nuestro servicio, aunque en 65% de los casos las
lesiones bucales fueron la manifestación inicial. La frecuen-
cia de afección y la extensión de las lesiones de otras muco-
sas diferentes a las de boca fueron menores. 

Debido al elevado número de casos en los que predo-
minó la afección gingival fue necesario descartar otras
enfermedades periodontales erosivas crónicas que pueden
simular al pénfigo vulgar, tales como penfigoide y liquen
plano.

El tiempo de evolución previo al diagnóstico presentó
un intervalo de uno a ocho meses, lo que nos hace pensar en
lo temprano que podría establecerse el diagnóstico, y por
tanto se podría reducir el sufrimiento y los gastos excesivos
debidos a un manejo inadecuado de la enfermedad.

En este estudio el diagnóstico se basó principalmente
en las alteraciones clínicas, estudios de laboratorio y exá-
menes histopatológicos de las lesiones, ya que no se contó
con estudios de anticuerpos antiepiteliales  por inmuno-
fluorescencia y/o ELISA, las cuales, aunque ciertamente son
confirmatorias, no son indispensables cuan do existe una
correcta correlación clínico-patológica de los hallazgos
registrados en nuestros casos. 

La respuesta terapéutica en general fue buena, tal vez
porque se atendieron adultos jóvenes, sin enfermedades sis-
témicas concomitantes, en quienes los efectos secundarios
de los medicamentos fueron superados sin mayores proble-
mas. Además, se emprendió un tratamiento antimicótico tó -
pico para prevenir o eliminar candidiasis, principalmente
en los casos con lesiones orales extensas que requirieron la
aplicación de esteroide tópico dos o tres veces al día por
periodos largos (ocho casos).

Es de llamar la atención el hecho de que sólo en un caso
se utilizó como tratamiento profiláctico la isoniacida, en
dosis de 100 mg/día, para evitar la posible activación de un
foco fímico, padecimiento relativamente frecuente en nues-
tra población. El uso de ciclofosfamida (cuatro casos) no
presentó complicaciones ya que se utilizó de forma tempo-
ral y complementaria al uso de esteroides. Quince pacientes
fueron tratados inicialmente con azatioprina en dosis de
100 mg/día, lo que hizo posible que gradualmente se redu-
jera la dosis de esteroides. 

Solamente en uno de los casos en que se utilizó pred-
nisona se presentó como efecto colateral osteoporosis, ya
que éste paciente se mantuvo con dosis de 80 mg/día duran-
te un año.

Es frecuente observar persistencia de las lesiones buca-
les cuando las cutáneas ya han desaparecido, por lo que se
recomienda usar esteroides tópicos de alta potencia13,20 que
se pueden aplicar en aparatos tipo guarda oclusal para las
lesiones de encía o en enjuagues en solución acuosa o en
protectores de mucosa cuando se trata de lesiones disemi-
nadas, lo que permite reducir progresivamente la dosis del
corticosteroide sistémico. Los pacientes que requirieron
hospitalización fueron aquellos que tuvieron lesiones muy
extensas que ponían en riesgo la vida.

Se ha extendido la vigilancia de los pacientes hasta por
nueve años, de ellos, cuatro casos no han recibido trata-
miento durante un periodo de siete a nueve años, sin pre-
sentar reactivaciones de la enfermedad, cuatro pacientes
sólo utilizan tratamiento tópico, sin presentar más lesiones
desde hace tres años, y los nueve restantes con tratamiento
sistémico tienen dosis mínimas para su control.

Conclusiones
En los servicios de estomatología y dermatología el pénfigo
vulgar es una enfermedad poco frecuente. En este estudio
predominaron las mujeres y la frecuencia que representan
los adultos jóvenes (menores de 30 años) es mayor (12.6%) a
la observada en otras series. La mucosa de la cavidad bucal
y la piel son los sitios más comúnmente afectados; presenta
una buena respuesta al tratamiento combinado con predni-
sona y azatioprina desde el inicio, y al uso de esteroides
tópicos como medida de control local. El pronóstico actual
de esta enfermedad en este grupo etario se considera mejor
que el observado en población mayor, en la que la coexis-
tencia de afecciones sistémicas diversas dificulta su manejo
y tiende a agravar los efectos secundarios de los medica-
mentos empleados para su control. 
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