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CORRESPONDENCIA

A B S T R A C T

Paraneoplastic pemphigus is an autoimmune blistering diseases 
secondary to internal neoplasms, known as paraneoplastic au-
toimmune multiorgan syndrome. Other organs can be involved, 
including the respiratory epithelium. Improvement of dermatologi-
cal lesions has been observed after excision of the tumor. The de-
finitive treatment is the management of the underlying neoplasm, 
a combination of steroids and immunosuppressors. The prognosis 
is poor, with a mortality of 90%. We report a 65-year-old male hos-
pitalized for complications of urinary tract infection, with pemphi-
gus and a renal malignant neoplasm.

keywords: pemphigus, paraneoplastic syndromes, carcinoma, 
renal cell, stomatitis.

R E S U M E N

El pénfigo paraneoplásico es parte del grupo de enfermedades 
ampollosas autoinmunitarias secundarias a neoplasias, que afecta 
tanto a la piel como a los órganos internos, también se le cono-
ce como síndrome multiorgánico autoinmune paraneoplásico. Se 
puede acompañar de afectación a otros órganos, entre ellos el epi-
telio respiratorio. La mejoría de las lesiones dermatológicas se ha 
visto en tumores resecables. El tratamiento definitivo es el mane-
jo de la neoplasia de base, se puede indicar combinación de este-
roides e inmunosupresores como otras opciones de terapia. Tiene 
mal pronóstico, con una tasa de mortalidad de 90%. Presentamos 
el caso clínico de un paciente en la séptima década de la vida, hos-
pitalizado inicialmente por complicaciones de infección urinaria, en 
quien se agregaron lesiones compatibles con pénfigo durante su 
evolución hospitalaria. Además, se identificó una neoplasia renal 
de la que eventualmente se confirmó de naturaleza maligna.

Palabras clave: pénfigo, síndrome paraneoplásico, carcinoma 
de células renales, estomatitis.
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Introducción

El pénfigo paraneoplásico es parte del grupo de enfer-
medades ampollosas autoinmunitarias secundarias a 

neoplasias, que afecta tanto a la piel como a los órganos 
internos, también se le conoce como síndrome multior- 
gánico autoinmune paraneoplásico.1,2 En general es más 
frecuente en linfoma no Hodgkin, leucemia linfocítica 
crónica y enfermedad de Castleman.1 Se han reporta-
do pocos casos asociados a tumores no hematológicos 
(8.6%), y entre éstos, a tumores renales.2 Presentamos el 
caso clínico de un paciente en la séptima década de la vida, 

hospitalizado inicialmente por complicaciones de infec-
ción urinaria, en quien se agregaron lesiones compatibles 
con pénfigo durante su evolución hospitalaria. Además, 
se identificó una neoplasia renal, cuya naturaleza malig- 
na se confirmó eventualmente. 

Caso clínico
Exponemos el caso de un hombre de 65 años, con an- 
tecedente de diabetes tipo 2 e historia de un año con  
hematuria, además de pérdida de peso involuntaria de 
aproximadamente 25 kg en los últimos dos meses. Acu-
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dió a nuestro hospital por síndrome confusional agudo. 
Ingresó a hospitalización porque además se encontraba 
con hipotensión arterial, fiebre y taquicardia, se identificó 
infección de vías urinarias como causa del cuadro clíni-
co mencionado. Sin embargo, en la exploración física se 
detectó una tumoración palpable en el hemiabdomen 
derecho, así como signo de Giordano positivo derecho. 
Durante su hospitalización se agregó la aparición de una 
dermatosis localizada en los labios, la cavidad oral y la 
retrofaringe, de inicio agudo, caracterizada por erosiones 
dolorosas, cubiertas por costra hemática, que condicio-
naban disfagia (figura 1). En el reporte de biopsia inci-
sional del labio inferior se observó acantólisis suprabasal, 
con presencia de eosinófilos y neutrófilos en su interior, 
con importante cantidad de células inflamatorias (figura 
2). La tomografía abdominal contrastada, solicitada por la 
aparente tumoración mencionada, reveló el riñón derecho 
con lesión de aspecto neoplásico, de 13.8 × 9.9 × 9.3 cm, 
dependiente del polo inferior, de contenido heterogéneo, 
con zonas sólidas, quísticas y algunas calcificaciones (fi-
gura 3). Los hallazgos en la imagen sugerían un carcinoma 
renal de células claras, sin embargo, no se hizo biopsia re-
nal debido a las limitaciones de recursos en nuestro medio. 
Por los hallazgos clínicos y en pruebas complementarias, 
el paciente fue diagnosticado con pénfigo paraneoplásico 
oral asociado a probable cáncer renal.

Presentó choque séptico, por lo que desde su ingreso 
ameritó manejo antibiótico urgente, fármacos vasopreso-
res y medidas de sostén, con posterior remisión del pro-
ceso infeccioso. La inmunoprecipitación y la tinción con 
inmunofluorescencia indirecta en epitelio de vejiga de 
rata, como parte del protocolo de estudio de la dermato-

sis, no se pudieron realizar también debido a limitaciones 
de recursos. Las lesiones mucocutáneas tuvieron mejoría 
parcial con uso de hidrocortisona, 100 mg vía intravenosa 
cada 12 horas, con esto se logró darlo de alta eventual-
mente. Sin embargo, 10 días después acudió a consulta 

Figura 1. Lesiones orales con erosiones y costras.

Figura 2. Acantólisis suprabasal.
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de seguimiento en el Servicio de Dermatología de nues-
tro hospital, con recurrencia de la dermatosis, por lo que 
se indicaron esteroides orales. Además, fue referido a un 
hospital de oncología, donde se confirmó el diagnóstico 
de cáncer renal derecho (estadio t4 n1 m0), pero se le 
consideró no candidato a tratamiento quirúrgico porque 
se trataba de una enfermedad localmente avanzada. Falle-
ció en dicho hospital por complicaciones del padecimien-
to neoplásico, aproximadamente tres meses después de 
que fue egresado de nuestro nosocomio. 

Discusión 
El pénfigo paraneoplásico se ha relacionado principal-
mente con neoplasias linfoproliferativas en 84% (linfoma 
no Hodgkin 38.4%, leucemia linfocítica crónica 18.4%, 
enfermedad de Castleman y timoma 5.5%) y en 8.6% a  
tumores no hematológicos.2 Se hizo una búsqueda en 
PubMed y se encontraron tres casos reportados de pénfi-
go paraneoplásico asociados a tumores renales.6-8

En la fisiopatología del pénfigo paraneoplásico hay im-
plicación de inmunidad humoral y células citotóxicas, oca-
sionadas por los antígenos tumorales como una respuesta de 
protección a la evolución del tumor, sin embargo, existe una 
reacción cruzada con los tejidos epiteliales del hospedero 
que generan autoanticuerpos contra el subdominio de pro-
teínas de plaquinas, como la evoplaquina y la periplaquina.2

La principal manifestación clínica es una estomatitis 
erosiva y erupción cutánea polimorfa, con un espectro 
que puede incluir ampollas, erosiones y pápulas.¹,³ Puede 
acompañarse de afectación a otros órganos, entre ellos el 
epitelio respiratorio en 92.8%, causando enfermedad pul-
monar obstructiva y bronquiolitis obliterante asociada al 
depósito de inmunoglobulinas y complemento en tejido 
pulmonar, cuyo resultado es una insuficiencia respirato-

ria que evoluciona rápidamente, también puede afectar 
el esófago, el estómago, el duodeno, el colon y el sistema 
nervioso central, motivo por el cual se le conoce como 
síndrome paraneoplásico autoinmune multiorgánico.2,4

Actualmente se emplean los criterios modificados por 
Camisa y Helm, quienes proponen tres criterios mayo- 
res: erupción mucocutánea polimorfa, neoplasia interna 
concomitante y hallazgos de inmunoprecipitación ca-
racterísticos; y criterios menores como acantólisis en la 
biopsia, depósitos de inmunorreactantes en los espacios 
intercelulares y la membrana basal mediante inmunofluo-
rescencia directa y tinción del epitelio transicional de vejiga 
de rata mediante inmunofluorescencia indirecta.2,3 Nues-
tro paciente cumplió con los criterios mayores de erupción 
mucocutánea polimorfa y presencia de neoplasia interna; 
en cuanto a los criterios menores, en la biopsia cutánea 
se encontró acantólisis suprabasal. Por falta de recursos 
en nuestro medio no fue posible realizar las tinciones de 
inmunofluorescencia directa y las pruebas de inmunopre-
cipitación. Es importante recalcar que a pesar del manejo 
con esteroides, tuvo una mala respuesta persistiendo con 
las lesiones orales, lo cual apoya nuestro diagnóstico. 

Los tres casos reportados en la literatura de pénfigo pa-
raneoplásico asociados a tumor renal fueron secundarios 
a carcinoma de células claras, en dos de ellos se encontró 
el tumor en el riñón derecho, al igual que en nuestro pa-
ciente. En cuanto a las manifestaciones dermatológicas, en 
todos hubo lesiones orales y en dos lesiones cutáneas. En 
dos casos los pacientes tenían cáncer renal en estadio i y 
un caso en estadio iv, como nuestro paciente. Se practicó 
nefrectomía en los tres casos, sólo el paciente en estadio iv 
tuvo mala respuesta. Nuestro paciente no fue candidato a 
tratamiento quirúrgico porque se trataba de una enferme-
dad localmente avanzada (tabla 1).⁶-⁸

La mejoría de las lesiones dermatológicas se ha visto 
en tumores resecables, sin embargo, cuando se presenta 
daño pulmonar, es irreversible y progresivo. Existe una 
resistencia al tratamiento convencional. El manejo inicial 
siempre debe ir encaminado a estabilizar al paciente y al 
manejo de la neoplasia de base. Se recomiendan esteroide 
combinado con azatioprina, ciclosporina o micofenolato 
mofetil dependiendo de la neoplasia. Se ha visto respuesta 
con rituximab y alemtuzumab.2,5 El pronóstico es malo, 
con una tasa de mortalidad de 90%. La mayoría de estos 
pacientes fallece por sepsis, insuficiencia respiratoria o la 
propia neoplasia.2,3,5

Conclusión 
Dado el comportamiento agresivo de esta entidad nosoló-
gica y, por lo tanto, su mal pronóstico, ante la sospecha del 

Figura 3. La tomografía abdominal contrastada reveló el riñón derecho con as-
pecto neoplásico.
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Tabla 1. Comparativo de reportes de caso sobre pénfigo paraneoplásico asociado a cáncer renal

características  
de eNfermedad aessopos et al.7 Gupta et al.8 Gaurav et al.9 caso preseNte 

Edad 72 64 45 65

Sexo Femenino Femenino Masculino Masculino

Características clínicas 

Lesiones orales Presente Presente Presente Presente

Lesiones cutáneas Ausente Presente Presente Ausente

Duración de los síntomas 6 meses 6 meses 7 meses 3 meses

Tomografía computarizada con contraste de abdomen 

Riñón afectado Derecho Derecho Izquierdo Derecho

Tamaño del tumor 4 cm 20 cm 2.3 cm 13 cm

Histología

Sitio de biopsia Mucosa oral Piel Mucosa oral Mucosa oral

Infiltrado dérmico Células plasmáticas y eosinófilos — Linfocitos Eosinófilos y neutrófilos

Acantólisis suprabasal Presente Presente Presente Presente

Biopsia renal Carcinoma de células claras 
renales 

Carcinoma de células claras re-
nales con cambio sarcomatoide

Carcinoma de célu-
las claras renales

—

Inmunofluorescencia directa

Inmunorreactantes igg y c3 — igg , iga y c3 —

Estadio i iv i iv

tnm t1b n0 m0 t3a n0 m1 t1a n0 m0 t4 n1 m0

Respuesta al tratamiento 

Corticosteroides 

Lesiones cutáneas — Buena respuesta Buena respuesta —

Lesiones orales Mala respuesta Mala respuesta Mala respuesta Mala respuesta

Nefrectomía

Lesiones orales Resolución completa después de 
2 meses

Mala respuesta Resolución completa 
después de 2 meses 

No candidato

origen paraneoplásico de una dermatosis, es importante 
realizar el estudio correspondiente con el fin de instaurar 
un tratamiento oportuno. 
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