
INTRODUCCIÓN

La aparición de lesiones ampollosas es un hecho
relativamente frecuente que incluye desde patolo-
gías banales autolimitadas hasta procesos graves
con elevada morbimortalidad. En algunos casos la
ampolla es un signo añadido, pero existe un grupo
de enfermedades entre las que figura el penfigoide

ampolloso, en las cuales esta lesión constituye el
verdadero sustrato patológico.

CASO CLÍNICO

Varón de 50 años sin antecedentes patológicos
de interés. Fumador de 40 cigarrillos/día y bebedor
moderado.
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RESUMEN

El penfigoide ampolloso es una enfermedad cu -
tánea ampollosa que predomina en personas de
edad avanzada.

Su curso es crónico, caracterizado por periodos
de exacerbación y remisión.

Las lesiones son típicamente ampollas localiza -
das en tronco y superficies flexoras de extre m i d a -
des y, en ocasiones afectan también a mucosas.

El diagnóstico está basado en la combinación
de hallazgos clínicos, histológicos e inmunopatoló -
gicos.

El tratamiento clásico son los corticoides tópi -
cos o sistémicos.

Se presenta el caso de un varón de 50 años con
una forma extensa de penfigoide ampolloso.

Palabras clave: Penfigoide ampolloso. Enferme -
dad ampollosa. Glucocorticoides.

ABSTRACT

The bullous pemphigoid is an autoinmune bliste -
ring skin disease predominantly seen in the elderly
persons.

It is a cronic disease characterised by periods of
exacerbation and remission.

Usually lesions are blisters localized at tru n k
and the flexor surfaces of the extremities and some -
times involves oral mucosa.

The diagnosis is based on the combination of
clinical, histologic and inmunopathologic findings.

The standard treatment is topical o systemic glu -
cocorticoids.

We re p o rt a case of a 50 years old man with an
extensive bullous pemphigoid.

Key words: Bullous pemphigoid. B l i s t e r i n g
disease. Gl u c o c o rt i c o i d s .



Acude por presentar desde hace 10 días placas
eritematoedematosas y lesiones vesiculoampollo-
sas tensas de contenido serohemático sobre base
eritematosa, pruriginosas, localizadas a nivel de
tronco y extremidades, respetando palmas, plantas,
cara y cuero cabelludo. El inicio fue a nivel de re-
gión proximal de extremidades, extendiéndose
posteriormente. En todo momento permanece afe-
bril.

No refiere toma de fármacos ni sintomatología
digestiva.

En la exploración física la auscultación cardio-
pulmonar era normal, al igual que el abdomen, pre-
sentando a nivel cutáneo las lesiones antes descri-
tas, con signo de Nikolsky negativo. No se
apreciaban lesiones en cavidad oral ni en otras mu-
cosas.

En las exploraciones complementarias realiza-
das destacaba en la analítica una leucocitosis de
17.400 con eosinofilia (13,6%), siendo el resto del
hemograma y la bioquímica normales. La radiolo-
gía de tórax no mostraba hallazgos patológicos.

El paciente es remitido al Servicio de Medicina
Interna para completar estudio e iniciar tratamiento.

Los anticuerpos antiendomisio fueron negativos.
Los anticuerpos antimembrana basal epidérmica
(por inmnufluorescencia indirecta) presentaron una
positividad moderada con dilución 1/20 de tipo
IgM e IgG y negatividad para IgA.

Se realizó una biopsia cutánea en la que se apre-
ciaba una ampolla subepidérmica con infiltrado in-
flamatorio leve en dermis constituído por eosinófi-
los. La inmunofluorescencia directa (IFD)
demostró presencia de depósitos de IgG en la
membrana basal epidérmica.

Con el diagnóstico de penfigoide ampolloso se
inició tratamiento con prednisona hasta alcanzar
100 mg/día sin evidenciar mejoría, por lo que se
añadió azatioprina a dosis de 100 mg/día reducien-
do progresivamente la cantidad de corticoides con
buena respuesta clínica y mejoría progresiva de las
lesiones. A los 6 meses presenta un buen control de
la enfermedad manteniendo dosis de 100 mg/día de
azatioprina y 10 mg/día de prednisona, siguiendo
revisiones periódicas por parte de Atención Prima-
ria y del Servicio de Medicina Interna. 

DISCUSIÓN

El penfigoide ampolloso es una enfermedad de
patogenia autoinmune caracterizada por la apari-
ción de lesiones ampollosas subepidérmicas.

Es la enfermedad ampollosa autoinmune más
frecuente en los países occidentales, con una inci-
dencia anual de 7 casos por millón de habitantes y
suele aparecer en personas mayores de 60 años, sin
predominio de sexo.

En estos pacientes se da la presencia de autoanti-
cuerpos contra el antígeno del penfigoide ampollo-
so, que es un componente de la membrana basal
epidérmica. Dichos anticuerpos son capaces de ac-
tivar la vía del complemento que es un elemento
esencial en la fisiopatología del penfigoide ampo-
l l o s o1. La caracterización de este antígeno ha per-
mitido descubrir que está formado por dos polipép-
tidos de 230 y 180 kilodaltons.

Se han relacionado las moléculas de clase II del
sistema mayor de histocompatibilidad DQB1 con
una mayor susceptibilidad al penfigoide
ampolloso2.

El inicio de las lesiones es polimorfo, pudiendo
aparecer máculas o placas urticariformes sobre las
que posteriormente se asientan ampollas de 1-3 cm
de diámetro, de contenido claro o sanguinolento,
tensas y pruriginosas (Fig. 1). Las localizaciones
más típicas son parte baja del abdomen, axilas, in-
gles y superficies flexoras de las extremidades
(Fig. 2). En aproximadamente la tercera parte de
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Figura 1
Ampollas tensas de contenido serohemático.

Figura 2
Lesiones ampollosas en extremidades inferiores sobre

base eritematosa.



los casos se afecta la mucosa oral y pueden afectar-
se otras mucosas como la esofágica, produciendo
cuadros de esofagitis. Las ampollas curan sin dejar
lesiones en la piel3.

El cuadro suele ser crónico, pudiendo persistir
durante meses o años y cursa con exacerbaciones y
remisiones.

El signo de Nikolsky es negativo. 
El diagnóstico se basa en la biopsia cutánea en la

que aparecen ampollas subepidérmicas con un in-
filtrado inflamatorio dérmico en el que predominan
los eosinófilos. La epidermis se encuentra indem-
ne. El estudio inmunopatológico por IFD demues-
tra depósitos de IgG y/o C3 en la membrana basal
epidérmica. 

Por inmunofluorescencia indirecta se pueden de-
tectar en sangre anticuerpos antimembrana basal
epidérmica de tipo IgG en aproximadamente el
70% de los casos4. Los niveles de autoanticuerpos
no tienen relación con la actividad de la enferme-
dad, aunque hay autores que relacionan un nivel
elevado de anticuerpos frente al antígeno de 180
kilodaltons con formas más severas de la enferme-
dad.

El diagnóstico diferencial hay que hacerlo con
enfermedades como el pénfigo, dermatitis herpeti-
forme, penfigoide cicatricial, herpes gestacional,
epidermolisis ampollosa, porfiria cutánea tarda,
eritema multiforme, dermatosis medicamentosas5

(Tabla I).
El tratamiento de elección son los corticoides

sistémicos utilizando la prednisona a dosis de 0,5-1
mg/kg/día. En los casos rebeldes o con el objetivo

de reducir la dosis de corticoides se pueden asociar
inmunosupresores como la azatioprina o ciclofos-
famida6,7.

Otros tratamientos utilizados son dapsona, mico-
fenolato mofetil, o en casos muy rebeldes la plas-
maféresis8.

En aquellos pacientes con enfermedad leve o po-
co extensa se pueden utilizar corticoides tópicos,
aunque hay estudios recientes que afirman que los
corticoides administrados de forma tópica son tan
efectivos como los orales en formas moderadas y
severas con menores efectos secundarios9. Esto es
un hecho importante ya que esta enfermedad apare-
ce fundamentalmente en pacientes ancianos en los
que los corticoides sistémicos pueden descompen-
sar otras patologías concomitantes.

Hay estudios que sugieren una mayor incidencia
de tumores en pacientes con penfigoide ampolloso,
aunque esto es un hecho controvertido10.

La mortalidad es relativamente baja, siendo del
19% en el primer año, fundamentalmente en ancia-
nos y personas debilitadas.
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ENFERMEDADES AMPOLLOSAS DE CARÁCTER INMUNITARIO

Tabla I

Pénfigo vulgar Penfigoide ampolloso Dermatitis herpetiforme Epidermolisis ampollosa

Edad de comienzo 4ª-6ª década Ancianos 20-50 años 40-60 años

Localización Cuero cabelludo,
Difusa Abdomen espalda, Zonas de

inferior, ingles, superficie traumatismo
superficie flexora extensora

extremidades extremidades

Lesión Pápulas,
Ampollas flácidas Ampollas tensas vesículas, Ampollas

ampollas

Prurito No Escaso Intenso No

Afectación mucosa Muy frecuente 20-40% Infrecuente Rara

Signo de Nikolsky Positivo Negativo Negativo Negativo

Histopatología Ampolla epidérmica Ampolla subepidérmica Ampolla subepidérmica Ampolla subepidérmica
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