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A B S T R A C T

Pemphigus vulgaris is a chronic blistering disease of autoim-
mune origin, characterized by intraepidermal blister formation 
due to acantholysis. We report a 31 year-old woman, diagnosed 
with bulimia nervosa with a history of flaccid blisters, erosions, 
in the skin and oral mucosa, and also referred dysphagia. Laryn-
goscopy was perfomed, erosions were found in the posterior 
pharynx and larynx. The panendoscopy reported the formation 
of erosions and whitish pseudomembranes in the esophagus. 
The results of skin and esophageal mucosa biopsies were con-
sistent with pemphigus vulgaris. The objective of presenting the 
following case is to demostrate the importance of multidisci-
plinary management required for these patients.
Keywords: pemphigus vulgaris, bulimia, esophagus, larynx.

R E S U M E N

El pénfigo vulgar es una enfermedad ampollosa crónica de ori-
gen autoinmunitario, caracterizada por la formación de ampo-
llas intraepidérmicas por acantólisis. Comunicamos el caso de 
una mujer de 31 años, con diagnóstico de bulimia nerviosa, que 
padecía una dermatosis diseminada caracterizada por ampollas 
flácidas, erosiones en la piel y la mucosa oral, además refirió 
disfagia. Se realizó una laringoscopía y se encontraron erosiones 
en la faringe posterior y la laringe; la panendoscopía reportó 
la formación de erosiones y pseudomembranas blanquecinas 
en el esófago. Los resultados de las biopsias de piel y mucosa 
esofágica fueron compatibles con pénfigo vulgar. El objetivo 
de presentar el siguiente caso es demostrar la importancia del 
manejo multidisciplinario que requieren estos pacientes, ade-
más de que nuestra paciente tiene como factor agravante el 
trastorno alimenticio.
Palabras clave: pénfigo vulgar, bulimia, esófago, laringe.
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Introducción

La palabra pénfigo proviene del griego pem-phys, que 
significa ampolla o burbuja. Es una enfermedad rara, 

pero es la más común de las afecciones inmunoampollo-
sas.1 La incidencia varía entre países, es más común en 
Estados Unidos, Europa y en población judía, afecta a 
entre 0.75 y 5 personas por millón de habitantes al año. Se 
presenta por igual en hombres y mujeres, entre los 40 y 60 
años de edad.2 En la población mexicana se ha observado 
un predomino en mujeres jóvenes, con una edad media 
de 32 ± 16 años y se relaciona con el HLA-DR14 (DR6).3

Hay seis variantes principales de pénfigo: vulgar, ve-
getante, foliáceo, eritematoso (seborreico), paraneoplási-

co y pénfigo inducido por fármacos. En la clasificación, el 
pénfigo vulgar es el más frecuente.4

En la fisiopatología del pénfigo existen anticuerpos 
IgG dirigidos contra una  proteína, la desmogleína (Dsg), 
que bloquea la unión de los desmosomas y ocasiona 
acantólisis en la capa suprabasal en la piel y las mucosas. 
Los pacientes con pénfigo vulgar (PV) que tienen an-
ticuerpos anti-Dsg-3 desarrollan lesiones en la mucosa 
oral sin involucro de la piel (PV con predominio muco-
so). Los pacientes que tienen anticuerpos anti-Dsg-1 y 
anti-Dsg-3 tienen afección en la piel y las mucosas. La 
mayoría de estos enfermos presentan autoanticuerpos 
IgG contra Dsg-1 y Dsg-3, por lo que el bloqueo funcio-
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nal de ambas proteínas induce acantólisis en la piel y las 
mucosas.1-5

La afección en la faringe y la laringe se reporta hasta 
en 85% de los pacientes con pénfigo vulgar, estas lesiones 
generalmente causan síntomas poco específicos, por lo 
que son subdiagnosticadas. Es muy importante saber si 
las áreas anatómicas afectadas en la mucosa se asocian con 
un estímulo traumático (signo de Nikolsky), por ejemplo 
durante la masticación, la deglución, la respiración, la fo-
nación o el vómito, como en el caso de nuestra paciente.6

Caso clínico
Mujer de 31 años de edad, acude a la consulta externa 
de dermatología con dermatosis diseminada, bilateral y 
asimétrica, en la cabeza, la cual afectaba la piel cabellu-
da en la región parietal derecha, el tronco anterior en la 
región mamaria y el tronco posterior en la región esca-
pular derecha, constituida por dos ampollas flácidas de 
aproximadamente 2 cm de diámetro, de contenido seroso, 
múltiples exulceraciones, costras melicérico-sanguíneas, 
algunas manchas hiperpigmentadas color marrón, mal 
delimitadas (figura 1a-c). En la mucosa oral afectaba am-
bos carrillos, encía alveolar, paladar duro y blando, ade-
más de bordes laterales de la lengua caracterizados por 
exulceraciones de diferentes tamaños, de forma irregular 
y bordes mal definidos (figura 2a y b).

Presenta un padecimiento de cuatro meses de evolu-
ción caracterizado por erosiones en la mucosa oral, con 
posterior aparición de ampollas flácidas y exulceraciones 
en el tronco. Refirió disfagia, odinofagia y negó ronque-
ra o disfonía. Desde hace un año tiene el diagnóstico de 

bulimia nerviosa bajo tratamiento farmacológico con 
fluoxetina 20 mg/día y clonazepam 5 gotas/día, en combi-
nación con terapia cognitivo-conductual con mal apego a 
ambas terapias. Las lesiones en la mucosa oral no alarma-
ron a nuestra paciente, porque pensó que formaban parte 
de las manifestaciones de la bulimia.

Debido al antecedente de bulimia, se interconsultó 
con el Departamento de Otorrinolaringología (ORL), se 
encontraron ulceraciones en la faringe posterior y la la-
ringe. La panendoscopía reportó la presencia de múlti-
ples erosiones en el esófago con fibrina en la superficie 
(figura 3a y b). Se realizaron biopsias de mucosa esofágica 
y de piel, que reportaron la formación de ampollas su-
prabasales e intraepidérmicas con células acantolíticas y 
eosinófilos en el interior, datos compatibles con pénfigo 
vulgar (figura 4a y b). La inmunofluorescencia directa se 
reportó positiva entre los queratinocitos con “patrón en 
panal de abejas” para IgG (figura 5a y b).

Figura 1. Dermatosisi diseminada, bilateral y asimétrica.

Figura 2. Mucosa oral afectada.



Dermatología Cosmética, Médica y Quirúrgica
DCMQ

163
Volumen 16 / Número 2 n abril-junio 2018

A F E C C I Ó N  D E  M U C O S A S  E N  P É N F I G O  V U L G A RT I T A  N A L L E L Y  G O N Z Á L E Z  M Á R Q U E Z  Y  C O L S .

además de colutorios antes de cada comida con esteroide 
de mediana potencia y antihistamínico en jarabe, con res-
puesta adecuada.

Discusión
El pénfigo incluye un grupo de enfermedades ampollosas 
autoinmunes con lesiones intraepiteliales que afectan la 
piel y las membranas mucosas. El pénfigo vulgar es la for-
ma más frecuente y representativa del grupo. En la mayo-
ría de los casos las lesiones comienzan en la mucosa oral y 
se mantienen ahí aproximadamente durante cuatro meses 
antes de extenderse al resto de la piel.4

Entre la afección de mucosas, la oral es la más común-
mente afectada hasta en 92.5% de los pacientes. A nivel 
de mucosa esofágica se ha reportado la esofagitis disecan-
te superficial, la cual es una entidad poco diagnosticada, 
caracterizada por el desprendimiento de grandes áreas de 

Figura 5. Inminofluorescencia.

Figura 4. Biopsia de mucosa esofágica y de piel.

Figura 3. Panendoscopía.

Se inició tratamiento sistémico con prednisona en do-
sis de 1 mg/kg/día por vía oral y azatioprina 50 mg/día, 
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mucosa, observadas endoscópicamente como mucosa esfa-
celada eritematosa, y ulcerada, así como pseudomembra-
nas blanquecinas.7 Se han descrito diferentes causas, como 
bebidas calientes, medicamentos (bifosfonatos, AINES), 
tabaquismo intenso, radioterapia, acalasia, enfermedad 
celiaca, inmunosupresión y enfermedades ampollosas.8

Recientemente se ha observado que la afección a ni-
vel de la mucosa respiratoria es más frecuente de lo que 
se piensa, debido a que la mayoría de los pacientes son 
asintomáticos durante el interrogatorio. Hale y Bystryn 
reportaron 53 pacientes con PV en quienes se encontró 
afección de mucosa laríngea y nasal, de los cuales sólo  
a 11 se les realizó exploración otorrinolaringológica (ORL). 
En otro estudio hecho por España y colaboradores en 16 
pacientes con manifestaciones a nivel ORL, se realizó en-
doscopía para establecer la extensión real de las lesiones 
activas de pénfigo vulgar, determinando que en 44% de 
los pacientes se presentaron síntomas asociados a la larin-
ge, principalmente disfonía, y 75% tenía lesiones activas, 
por lo que concluyen que el estudio endoscópico laríngeo 
se debe realizar a todos los pacientes con pénfigo vulgar. 9

La relación pénfigo vulgar con trastornos alimenticios 
aún no ha sido descrita. La primera pregunta es si la aso-
ciación es circunstancial o causal. Posteriormente se debe 
aclarar si los factores psicógenos pueden considerarse un 
elemento inductor de inicio de pénfigo, una comorbili-
dad de la misma, o al final, una reacción adversa a la tera-
pia convencional para el pénfigo.10 En el caso de nuestra 
paciente, el antecedente de bulimia es un factor de riesgo 
para inducir o agravar lesiones preexistentes de PV. El in-
ducir el vómito con los dedos u otros objetos puede per se 
inducir Nikolsky en una mucosa previamente afectada, 
al igual que el paso en proyectil del contenido gástrico 
en el trayecto. Todos estos factores pueden obstaculizar la 
respuesta al tratamiento. La endoscopía y la biopsia eso-
fágica son importantes para descartar involucro en esta 
mucosa en todo paciente que refiera síntomas esofágicos 
o para distinguir de otras entidades. Este procedimiento 
no se considera un factor agravante de la enfermedad en 
manos expertas.11,12

Para el pénfigo diseminado es necesario el tratamiento 
sistémico, y los corticoesteroides en dosis de 1 mg/kg/día 
por vía oral son la base del mismo, siempre en combi-
nación con un fármaco ahorrador de esteroide.13,14 El tra-
tamiento para la afección de mucosas es el mismo que 
el tratamiento estándar para las lesiones cutáneas. Con el 
régimen mencionado, el pénfigo vulgar es una enferme-
dad controlable. En la mayoría de los casos se observa 
mejoría clínica en días, dejan de aparecer nuevas lesio-

nes en dos a tres semanas y la desaparición completa en 
seis a ocho semanas.15 Recientemente se ha descrito que 
los fármacos adyuvantes, utilizados como ahorradores de 
esteroide, no tienen efecto benéfico para alcanzar la re-
misión de la enfermedad, pero en 29% sí disminuyen el 
riesgo de recaída.16

Conclusión 
En el caso de nuestra paciente tenemos la bulimia como 
factor agravante, por lo que la mejoría de las lesiones se 
puede retrasar, por el continuo desencadenamiento del 
signo de Nikolsky, por lo que se requiere de un manejo 
multidisciplinario. Este caso es único, ya que represen-
ta, en nuestro conocimiento, el primer caso reportado de 
pénfigo vulgar asociado a bulimia. 
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