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RESUMEN
El penfigoide ampollar es una entidad autoinmune rara, que se presenta con más frecuencia en pacientes de edad avanzada. 
Ocasionalmente, cursa con una fase urticariforme prolongada, elevación de la inmunoglobulina E (IgE) y eosinofilia. Se 
presenta el caso de un paciente varón de 93 años, que ingresa por lesiones papulares y placas urticariformes, vesículas y 
ampollas tensas en tronco y extremidades, a predominio de miembros inferiores, donde se asocia edema marcado. Cursó 
con hipereosinofilia, elevación de IgE y un estudio histopatológico que mostró una ampolla subepidérmica con infiltrado 
eosinofílico en la dermis papilar. Recibió tratamiento con prednisona, observando respuesta clínica favorable.
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ABSTRACT
Bullous pemphigoid  is a rare autoinmune disease, that  occurs 
more frequently in elderly patients. Sometimes, it has a prolonged  
lengthy urticariform phase, inmunoglobulin E elevated and 
eosinophilia. We present a 93 years-old male, who is hospitalized 
because of urticariform papules and plaques,  vesicles and  tense 
blisters  in trunk and extremities, with predominance in lower 
limbs where  marked  edema is associated. He underwentn 
hypereosinophilia, ig E elevation and histopathology study that 
showed a subepidermal blister  with eosinophilic infiltration 
in deep dermis. He was treated with prednisona, observing 
favorable clinical response.

INTRODUCCIÓN

El penfigoide ampollar (PB) es una enfermedad ampollar 
autoinmune caracterizada por la presencia de anticuerpos 
contra componentes de la estructura del hemidesmosoma.1 
Si bien es el subtipo de enfermedad ampollar más común 
en la mayor parte de países,2 constituye una entidad poco 
frecuente, cuya incidencia varía según regiones; en Europa, 

se estima una incidencia de 4.5 a 42 casos nuevos por millón 
por año.3-5 Típicamente, afecta a pacientes por encima de 70 
años; sin embargo, puede presentarse durante la juventud y 
la niñez,6 siendo predominante en el sexo masculino.7

La patogenia del penfigoide buloso subyace en una 
reacción autoinmune dada la presencia de anticuerpos 
contra proteínas del hemidesmosoma, el BP180 (180KDa 
bullous pemphigoid antigen-2, BPAG2 o colágeno XVII) y 
BP230 (230KDa bullous pemphigoid antigen-1, BPAG1). 
La mayoría de pacientes cuenta con anticuerpos tipo 
inmunoglobulina (Ig) G contra el BP180.8 La presencia 
de estos antígenos son detectados por linfocitos T y B, 
los cuales serían los responsables de la producción de 
inmunoglobulinas G y E; asimismo, activan las vías 
clásica y alterna del sistema de complemento (C3), que 
estimula la quimiotaxis de neutrófilos y la degranulación 
de mastocitos, cuyas enzimas inducen la separación dermo-
epidérmica.9 Algunos autores sugieren la participación de 
la interleukina 17 (IL-17), probablemente producida por 
el linfocito Th17, como +responsable de la producción de 
enzimas proteolíticas e interleukinas y el reclutamiento 
de neutrófilos y eosinófilos.10 De otra parte, estudios han 
mostrado que la IgE contra el antígeno BP180 se asocia a la 
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degranulación de mastocitos y a la presencia de eosinófilos 
circulantes y en la dermis, hallazgos compatibles con el 
eritema urticariano presente en el penfigoide buloso.11

Típicamente, las manifestaciones clínicas consisten en 
ampollas de contenido seroso o hemorrágico sobre lesiones 
eritematosas, urticariformes o eccematosas, o sobre piel 
sana, las cuales evolucionan a erosiones y costras y curan sin 
dejar cicatriz. Comúnmente, se presentan en hemiabdomen 
inferior, región proximal e interna de muslos, superficie 
flexora de antebrazos, axilas e ingles. El compromiso de 
la cavidad oral se limita al 10 – 30% de pacientes. Sin 
embargo, existen algunas formas de presentación atípicas, 
como el no bulloso, dishidrótico, eritrodérmico, nodular, 
entre otros.7, 12

Se reporta el caso de un paciente con diagnóstico de 
penfigoide ampollar asociado a eosinofilia y elevación de 
inmunoglobulina E para discusión y revisión de la literatura.

RELATO DEL CASO

Varón de 93 años, procedente de Huánuco, con antecedente 
de hiperplasia prostática benigna, acudió al nosocomio con 
un tiempo de enfermedad de cuatro meses, caracterizado 
por manchas eritematosas asociadas a prurito intenso, que 
iniciaron en miembros inferiores y, luego, se extendieron 
a miembros superiores y tronco. Dos meses después, se 
añadió edema en extremidades de curso intermitente.
Al examen, se encontraba con funciones vitales estables; 
se evidenciaron placas urticariformes irregulares y extensas 
en miembros superiores, desde dorso de manos (Fig. 1-A) 
hasta brazos, y en miembros inferiores, comprometiendo 
desde dorso de pies hasta rodillas (Fig.1-B), ingles y 
cara interna de muslos (Fig.1-C); pápulas eritematosas 
confluentes en cuello y tronco, ovaladas, mal definidas y 
múltiples; erosiones, vesículas y ampollas tensas miembros 
superiores y en miembros inferiores, a predominio de dorso 
de manos y pies, de 0.5 a 4 cm de diámetro, múltiples. Signo 
de Nikolsky: negativo. Edema blando con fóvea (+++/+++) 
en miembros inferiores, el cual asciende hasta rodillas. El 
resto del examen físico fue no contributorio.
Dentro de los exámenes de laboratorio, destacó la presencia 
de leucocitosis (13990), a expensas de eosinófilos en 54% 
(7554), y elevación de inmunoglobulina E total (1909 
UI/ml). La serología para sífilis y ELISA VIH resultaron 
negativos. El estudio parasitológico demostró la presencia 
de Giardia lamblia. El mielograma y la citometría de flujo 
no mostraron cambios patológicos.
La radiografía de tórax mostró un nódulo pulmonar 
periférico en la base del lóbulo inferior izquierdo, cuyas 

Figura 1. Placas urticariformes extensas con erosiones y ampollas tensas en 
dorso de manos (A), piernas, dorso de pies (B), ingles y cara interna de muslos (C)

características fueron compatibles con hamartoma según el 
estudio tomográfico.
En la histopatología de la lesión en placa, se evidenció focos 
de espongiosis en la epidermis e infiltrado de eosinófilos 
en la dermis papilar (Fig. 2).; la lesión vesicular mostró la 
presencia de una ampolla subepidérmica (Fig. 3-A), con un 
infiltrado a predominio de eosinófilos en la dermis papilar 
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Figura 2. Biopsia de placa urticariforme con intenso infiltrado eosinofilo en 
dermis papilar.

Figura 3. Ampolla subepidermica (A) con presencia de eosinófilos dentro de la 
ampolla y dermis papilar (B)

y en el interior de la ampolla (Fig. 3-B), así como focos 
de espongiosis eosinofílica en la epidermis adyacente, 
hallazgos compatibles con penfigoide buloso.
Se instauró tratamiento con prednisona a dosis de 0.75 mg/
kg/día, observándose reducción en la aparición de nuevas 
lesiones. El hemograma de control mostró disminución del 
recuento de leucocitos (8610) y de eosinófilos (1894) en el 
cuarto día de tratamiento. Asimismo, recibió metronidazol 
debido a la parasitosis. El paciente fue dado de alta y retornó 
a su lugar de procedencia sin controles posteriores. 

DISCUSIÓN

Se reporta el caso de un paciente con manifestaciones 
iniciales urticariformes y pruriginosas de meses de evolución, 
con posterior aparición de ampollas; esta presentación de 
tipo no – bulosa se ha descrito en aproximadamente 20% de 
pacientes con una duración variable entre semanas a meses, 
fase durante la cual el diagnóstico constituye un reto.7 Se 
ha observado que la formación de lesiones urticariformes y 
eritema, así como la severidad de las mismas, se relacionan 
con la presencia de anticuerpos IgE contra el BP180.13 
Tanto la eosinofilia como la elevación de inmunoglobulina 
E son hallazgos comunes, involucrados en la patogenia 
de la enfermedad y se presume que participan en la fase 
prodrómica eritematosa prolongada, como se ha observado 
en este y otros casos reportados en la literatura.11, 14

Aunque en la mayor parte de casos, como en este, no 
se identifica algún factor precipitante, existen algunos 
asociados; dentro de ellos, fármacos como enalapril, 
furosemida, fenacetina, ibuprofeno, entre otros; agentes 
físicos como la radiación ultravioleta; infecciones, y 
alimentos.7 De otro lado, la asociación con neoplasias 
malignas es aún controversial.15

El diagnóstico del penfigoide ampolloso se basa en 
la combinación de criterios clínicos, histopatológicos 
e inmunológicos. La presencia de una ampolla tensa 
con separación dermo – epidérmica, demostrada por 
histopatología, o una inmunofluorescencia directa positiva 
para IgG o C3, además de tres de los siguientes criterios: 
edad mayor de 70 años, ausencia de cicatrices atróficas, 
ausencia de compromiso de mucosas y ausencia de lesiones 
predominantemente en cabeza y cuello.16,17 De acuerdo 
a esto, el caso presentado cumple con todos los criterios 
clínicos, además de la demostración de una ampolla 
subepidérmica en la histopatología.
Dentro del diagnóstico diferencial de las dermatosis 
eosinofílicas a considerar, se incluye al síndrome de Wells 
en su variante ampollar, descartada por la ausencia de 
edema en la dermis y figuras en flama, y el pénfigo, el cual 
cursa también con eosinofilia periférica y dérmica, pero 
con características clínicas que lo distinguen del penfigoide 
ampolloso.18
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El tratamiento de primera elección es el clobetasol tópico en 
casos leves o moderados, o los corticoides orales (prednisona 
0.5–0.75 mg/kg/día) en casos de enfermedad generalizada; 
sin embargo, muchas veces, se prefiere la vía oral dada la 
dificultad en la aplicación del tratamiento tópico en pacientes 
adultos mayores. Como tratamiento de segunda línea se 
encuentran las tetraciclinas, dapsona e inmunomoduladores 
(azatioprina, metotrexate, micofenolato mofetilo), y de 
tercera línea, anticuerpos monoclonales, inmunoglobulina 
endovenosa, plasmaféresis y ciclofosfamida; sin embargo, 
estos no han sido validados.19,20

El penfigoide buloso suele autolimitarse, aunque luego 
de varios años, usualmente menos de cinco. Con el uso 
de corticoides sistémicos puede obtenerse la remisión 
completa del cuadro en 6 a 10 meses. Los datos sobre 
mortalidad varían ampliamente según estudios, oscilando 
entre 6 y 40%. Debe tenerse en cuenta que la posibilidad de 
complicaciones del tratamiento y el riesgo de mortalidad se 
encuentra relacionada a la edad avanzada y comorbilidades 
propias de estos pacientes.21

El caso presentado corresponde a un paciente con diagnós-
tico de penfigoide buloso en una presentación atípica (no 
– bulosa), asociado a eosinofilia y elevación de IgE séricos, 
probablemente secundario a la presencia de anticuerpos 
tipo IgE contra el BP180. Estos hallazgos se correlacionan 
con la fase urticariforme y prurito observados en el pacien-
te, por lo cual es importante considerar a esta entidad como 
diagnóstico diferencial en pacientes de edad avanzada.
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