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RESUMEN 
Objetivo. Determinar las características epidemiológicas, clínicas y supervivencia de los pacientes con diagnóstico de 
pénfigo atendidos en el Hospital Regional Docente de Trujillo (HRDT) durante el período 1994-2006. Material y métodos. 
Estudio longitudinal. La población estuvo constituida por pacientes con diagnóstico clínico y/o histopatológico de pénfigo 
atendidos en el HRDT durante el período 1994-2006. Los pacientes fueron entrevistados a través de una visita domiciliaria 
o mediante vía telefónica obteniéndose su edad, sexo, procedencia, ocupación, tipo de pénfigo, recaídas, tratamiento 
farmacológico, inicio y tiempo tratamiento. La supervivencia fue estimada utilizando el método Kaplan-Meier; mientras 
que para comparar las curvas de supervivencia se empleó la prueba de log-rank. Resultados. Se entrevistó en total a 33 
pacientes. La supervivencia global estimada a intervalos de 2, 4, 6, 8, 10 y más de 10 años tras el diagnóstico de pénfigo 
fue de 100,0%, 93,9%, 80,6%, 76,0%, 68,4% y 61,5%, respectivamente. La prueba de log-rank mostró que la supervivencia 
fue significativamente mayor en los grupos de edad de 30 a 49 años y de 50 a 69 años (p < 0,001) así como en los pacientes 
que iniciaron tratamiento antes de los 6 meses de enfermedad (p < 0,001). No se observó diferencias significativas entre 
géneros, procedencia, tipo de pénfigo, tratamiento y tiempo de tratamiento. Conclusiones. La supervivencia de los pacientes 
con pénfigo del HRDT a los 10 años de enfermedad fue del 68.4% siendo significativamente mayor en los grupos de edad de 
30 a 49 años y de 50 a 69 años como en los que iniciaron tratamiento antes de los seis meses de enfermedad.
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tRABAJo De InVeStIGACIÓn

ABSTRACT
objective. Determine the clinical and pathological characteristic 
of patients with diagnosis of pemphigus attended at Hospital 
Regional Docente de Trujillo (HRDT) during the period 1994-
2006. material and methods. Longitudinal study. Population 
was patients with clinical and/or histopathological diagnosis 
of pemphigus attended in the HRDT.  Patients were interviewed 
in a home visit or by telephone, obtaining dates as age, gender, 
origin, occupation, type of pemphigus, relapse, pharmacological 
treatment, beginning and time of treatment. Survival was estimated 
using the Kaplan-Meier method; while the log-rank test was used 

Clinical and pathological characteristic and survival of patients with 
diagnosis of pemphigus attended at Hospital Regional Docente de Trujillo. 
1994-2006.

for comparing the survival curves. Results.  33 patients were 
interviewed.  The total survival estimated in intervals of 2, 4, 6, 8, 
10 and more than 10 years after the diagnosis of pemphigus was 
100,0%, 93,9%, 80,6%, 76,0%, 68,4% and 61,5% , respectively. 
The log-rank test showed that the survival was significantly more 
in the groups aged between 30- 49 year old and in 50-69 year old 
(p < 0,001) as well as in patients that began their treatment before 
the 6 months of disease (p > 0,001).  Significantly differences 
between gender, origin, type of pemphigus, treatment and time of 
treatment there were no found. conclusions. Survival of patients 
with pemphigus at HRDT at 10 years of disease was 68,4%, being 
significantly more in the groups of ages between 30-49 years and 
50-69 years; as well as in patients that began their treatment 
before the 6 months of disease.
Key words: Pemphigus. Survival. Prognosis.
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INTRODUCCIÓN

Se conoce como pénfigo a un grupo de enfermedades 
ampollares autoinmunes de la piel y mucosas caracterizadas 
por la presencia de ampollas intraepidérmicas. La incidencia 
mundial es de 0,5 a 3,2 por 100 000 habitantes por año, 
con variaciones importantes entre los diferentes países. El 
pénfigo vulgar es el más prevalente, de 70% a 80% de todos 
los casos en el mundo, con excepción de Sudáfrica, Túnez 
y Perú, donde predomina el pénfigo foliáceo, y de Brasil, 
donde destaca el pénfigo foliáceo endémico.1-11

El pico de presentación es entre los 50 y 60 años; sin embargo, 
se han observado casos en pacientes con edades desde 3,5 
hasta 89 años. Algunos estudios encuentran un predominio 
en mujeres, mientras que otros muestran afectación similar 
de ambos géneros. Todas las razas son afectadas, aunque 
existe un aumento de la incidencia en la población judía (1,6 
y 3,2 casos por 100 000 habitantes/año).4,5,8,12-14

En el pénfigo vulgar, la mucosa bucal es la zona más afectada 
(80% a 90%), el lugar de inicio de la enfermedad (50% a 70%) 
y, a veces, el único sitio afectado. En el pénfigo foliáceo, la 
lesión inicial puede permanecer localizada por un período de 
un año o extenderse rápidamente y tiene mejor pronóstico.5-15 
El diagnóstico es clínico, histopatológico (ubicación de la 
ampolla y la acantólisis) e inmunopatológico, mediante 
inmunofluorescencia directa e indirecta.1

El manejo actual incluye corticoides, agentes inmunosu-
presores e inmunomoduladores, cuyos efectos adversos 
son causa importante también de morbilidad y mortalidad. 
Los efectos adversos de los corticoides son dosis y tiempo 
dependientes; sin embargo, la administración en pulsos 
ocasiona una menor frecuencia de ellos: diabetes (23% 
a 45%), hipertensión arterial (32%), osteoporosis (29%), 
síndrome de Cushing (23% a 57%), infecciones (40%), entre 
otros. Los fármacos coadyuvantes también poseen un perfil 
importante de efectos colaterales como mielosupresión, 
hepatotoxicidad, reacciones de hipersensibilidad, entre 
otros. Antes del advenimiento de los esteroides, la 
letalidad era de alrededor de 100%, actualmente es de 5% 
a 15%, principalmente dentro de los cinco primeros años, 
dependiente de las complicaciones del tratamiento.13,16-24

Entre los factores de mal pronóstico están la edad avanzada, 
la afectación extensa, el compromiso mucocutáneo, las 
enfermedades asociadas y la necesidad de dosis elevadas de 
glucocorticoides (con o sin otros inmunosupresores) para 
controlar la enfermedad. Dentro de los factores de buen 
pronóstico se tiene el compromiso exclusivamente cutáneo 
y la terapia con corticoides sistémicos dentro de los 6 a 12 
meses de iniciada la enfermedad.4,5,25,26

La evolución de un caso de pénfigo es crónica y recidivante. 
Puede haber pausas en la evolución, pero, en general, el 
pronóstico es grave si no se realiza un tratamiento adecuado. 
No hay curación espontánea. El pénfigo vulgar es el de 
pronóstico más grave. Después de cinco años de tratamiento, 
la enfermedad suele considerarse inactiva y requiere dosis de 
sostén muy bajas. El género femenino tiene una probabilidad 
de supervivencia menor en los primeros ocho años de la 
enfermedad que el género masculino. Sin embargo, a partir 
de los 10 a 12 años del diagnóstico no hay diferencia entre 
ambos géneros. La edad es considerada, asimismo, un factor 
pronóstico a destacar ya que el grupo menor de 25 años 
tiene un rango de supervivencia superior que el grupo de 
edad mayor de 75 años. Los pacientes que reciben terapia 
solo con corticoides tienen mayor supervivencia después del 
diagnóstico que aquellos con terapia combinada.5,14,27

Las recaídas son más frecuentes dentro de los dos años del 
diagnóstico inicial (86%) y se presentan con una intensidad 
menor que la del ataque inicial. La intervención terapéutica 
no influye en la probabilidad de recaídas en el futuro, sino 
que existen otros factores como la terapia adyuvante, el 
diagnóstico temprano de formas leves, inicio precoz de 
la terapia y manejo efectivo de las complicaciones que 
desempeñan un papel importante en la supervivencia de 
estos pacientes.3,14,28 
La transición entre subtipos de pénfigo es también un 
factor a destacar en la evolución. Este cambio se reporta 
de pénfigo vulgar a pénfigo foliáceo y viceversa, aunque 
este último es más inusual. El período necesario para esta 
transición es variable, desde 6 meses hasta 20 años.29-31

Surgen muchas interrogantes sobre la evolución de 
pacientes diagnosticados de pénfigo: aspectos que influyen 
en la supervivencia, presentación de recaídas, falta de 
controles posteriores, padecimiento de efectos adversos por 
el uso de fármacos. Por lo tanto, se considera importante 
estudiar la supervivencia de este tipo de pacientes en 
nuestro medio y su relación con diversos factores, cuyo 
conocimiento permitirá un manejo adecuado y disminución 
de la mortalidad y morbilidad asociadas.3,32

MATERIAL Y MÉTODOS 

Estudio longitudinal. La población estuvo constituida 
por pacientes con diagnóstico clínico y/o histopatológico 
de pénfigo atendidos en el Hospital Regional Docente 
de Trujillo (HRDT), durante el período 1994-2006. Para 
el proceso de captación de información, se ubicaron los 
diferentes números telefónicos y/o direcciones del domicilio 
de los pacientes en la base de datos del consultorio de 
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Dermatología y/o historias clínicas y se realizó el respectivo 
contacto. Se excluyó del estudio a los pacientes cuya historia 
clínica o número telefónico no pudieron ser ubicados, así 
como a aquellos no que no aceptaron participar del estudio.
A los pacientes que pudieron ser ubicados y que dieron 
su consentimiento informado se les realizó una entrevista 
personal o por vía telefónica. Se obtuvo datos de la edad, 
sexo, procedencia, tipo de pénfigo (vulgar, foliáceo), 
inicio del tratamiento (antes o después de los seis meses 
de enfermedad), tratamiento con corticosteroides y/u otros 
inmunosupresores y número de recaídas. La supervivencia 
fue obtenida de los datos de las historias clínicas y de la 
entrevista, y, en caso de que el paciente haya fallecido, la 
fecha de defunción se obtuvo de los familiares. Los datos 
fueron registrados en un instrumento de recolección de 
datos elaborado para el presente estudio y pasaron a formar 
parte de una base de datos informática.
El procesamiento y análisis estadístico fue realizado con el 
programa SPSS, versión 17.0 para Windows. El método de 
Kaplan-Meier se utilizó para determinar la supervivencia y 
las variables relacionadas fueron evaluadas a través de la 
prueba de log-rank. 

RESULTADOS 

Se atendieron en la consulta externa del servicio de Derma-
tología del HRDT, 43 pacientes con diagnóstico de pénfigo. 
De los 33 que cumplieron los criterios de inclusión y exclusión 
e ingresaron al estudio, tres fallecieron, uno por infarto agudo 
de miocardio y dos por neumonía complicada. Los otros 10 
casos atendidos no fueron incluidos porque no se los pudo 
ubicar en la dirección del domicilio que constaba en sus 
historias clínicas y/o sus números telefónicos eran incorrectos. 

Con relación a las características epidemiológicas, se 
observó que la mayor frecuencia de pacientes era de sexo 
masculino (60,7%), de edad entre los 50 y 69 años (51,5%) 
y procedente de la región La Libertad (90,9%)
El pénfigo foliáceo (75,8% de los casos) predominó sobre 
el pénfigo vulgar (24,2%). 
En cuanto al tratamiento, 87,9% recibieron solo 
corticosteroides sistémicos y 12,1%, corticosteroides 
sistémicos con otros inmunosupresores; 15,2% de los 
pacientes recibieron tratamiento luego de seis meses de 
iniciada la enfermedad. Asimismo, 51,5% recibieron 
tratamiento por un período de cero a cinco meses; 21,2%, 
de seis meses a dos años y 27,3%, mayor de dos años. 
Durante la evolución, 33,3% de los pacientes presentaron 
de una a tres recaídas y 21,3%, más de tres recaídas. 
La gran mayoría de pacientes no acudió a los controles 
programados (81,8%), solo lo hicieron seis de ellos (18,2%). 

Tabla 1. características generales de los pacientes con diagnóstico de 
pénfigo atendidos en el HRDt durante el período 1994-2006.

características generales Frecuencia %

 Sexo 

 – Femenino 13 39,3 

 – masculino 20 60,7 

	edad

 – 30-49 13 39,4

 – 50-69 17 51,5

 – 70-89 3 9,1 

	Procedencia

 – Región la libertad 30 90,9

 – otras regiones 3 9,1

total  33 100,0

Tabla 2. causas de no concurrencia a controles posteriores de pacientes 
con diagnóstico de pénfigo atendidos en el HRDt durante el período 1994-
2006.

causas Frecuencia %

 mejoría clínica 9 33,3

 motivos económicos 8 29,6

 mejoría clínica + motivos económicos 4 14,8

 otros 6 22,3

total  27 100,0

caRacteRísticas ePidemiológicas, clínicas y suPeRViVencia de Pacientes con diagnóstico de Pénfigo atendidos en el HosPital Regional docente de tRujillo. PeRíodo 1994-2006

Tabla 3. efectos adversos del tratamiento farmacológico en pacientes con 
diagnóstico de pénfigo atendidos en el Hospital Regional de trujillo, durante 
el período 1994-2006.

efectos adversos Frecuencia %

 trastornos gastrointestinales ( tgI) 8 24,2

 ganancia de peso (gP) 6 18,2

 cambios cushinoides (cc) 4 12,1

 tgI + cc 3 9,1

 tgI + gP 2 6,1

 gP + diabetes mellitus 1 3,0

 gP + alteraciones visuales 1 3,0

 cc + hipertensión arterial 2 6,1

 cc + diabetes mellitus 1 3,0

 Sin efectos adversos 5 15,2
total   33 100,0



Rev Soc Peruana de Dermatología 2011; vol 21 (4)    151

P. Rojas-Plasencia, K. Vásquez-núñez

Figura 1. Supervivencia acumulada de los pacientes con diagnóstico de pénfigo 
atendidos en el Hospital Regional Docente de trujillo durante el período 1994-2006.
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tabla 4, Supervivencia acumulada en relación a las características epidemiológicas y clínicas de los pacientes con diagnóstico de pénfigo atendidos en el Hospital 
Regional Docente de trujillo, durante el período 1994-2006,

variables tiempo de seguimiento (años)

  2 4 6 8 10 > 10 log-rank valor p

 Sexo
 – masculino 100,0% 94,7 94,7 88,0 88,0 88,0 0,002 > 0,05
 – Femenino 100,0% 91,7 91,7 91,7 91,7 91,7
	edad (años)
 – 30-49 100,0% 100,0 100,0 100,0 100,0 100,0 18,395 < 0,001
 – 50-69 100,0% 100,0 90,0 90,0 90,0 90,0
 – 70-89 100,0% 33,3 33,3 33,3 33,3 33,3
	Procedencia
 – la libertad 100,0% 96,4 96,4 91,0 91,0 91,0 2,502 > 0,05
 – otras regiones 100,0% 66,7 66,7 66,7 66,7 66,7
	tipo de pénfigo
 – vulgar 100,0% 87,5 87,5 87,5 87,5 87,5 0,203 > 0,05
 – Foliáceo 100,0% 95,7 95,7 89,8 89,8 89,8 
	Inicio del tratamiento
 – luego de seis meses de enfermedad 100,0% 80,0 80,0 40,0 40,0 40,0 6,735 < 0,001
 – antes de los seis meses 100,0% 96,2 96,2 96,2 96,2 96,2
	tiempo de tratamiento
 – 1-6 meses 100,0% 100,0 100,0 100,0 100,0 100,0 3,572 > 0,05
 – 6 meses-2 años 100,0% 85,7 85,7 85,7 85,7 85,7
 – más de 2 años 100,0% 88,9 88,9 66,7 66,7 66,7
	tratamiento
 – Solo corticoides 100,0% 92,6 92,6 87,1 87,1 87,1 0,373 > 0,05
 – corticoides + otros inmunosupresores 100,0% 100,0 100,0 100,0 100,0 100,0
	número de recaídas 
 – 0 100,0% 100,0  100,0 100,0 100,0 100,0 2,109 > 0,05
 – 1-3 100,0% 90,9 90,9 77,9 77,9 77,9
 – > 3 100,0% 85,7 85,7 85,7  85,7 85,7

Entre las causas principales que argumentaron para su ausencia 
están principalmente el haber presentado mejoría clínica 
(33,3%) y falta de recursos económicos (29,6%). Tabla 2. 
Los transtornos gastrointestinales (24.2%) constituyeron 
los efectos adversos observados con mayor frecuencia 
(Tabla 3). Tres pacientes (9%) fallecieron durante el periodo 
de investigación, uno de ellos debido a infarto agudo de 
miocardio y dos por neumonía complicada. 
La supervivencia global estimada a intervalos de dos, 
cuatro, seis, ocho, diez y más de diez años tras el diagnóstico 
de pénfigo fue de 100,0%, 93,9%, 80,6%, 76,0%, 68,4% 
y 61,5%, respectivamente (Figura 1). La mediana de 
supervivencia fue 5,3 años. Según los resultados de la 
prueba de log-rank, la supervivencia fue significativamente 
mayor en los grupos de edad de 30 a 49 años y de 50 a 69 
años (p < 0,001), así como en los pacientes que iniciaron 
tratamiento antes de los seis meses de enfermedad (p < 
0,001). Tabla 4.
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DISCUSIÓN
El pronóstico y la supervivencia de los pacientes con pénfigo 
han cambiado dramáticamente desde la introducción 
del uso de los corticoides sistémicos como principal 
modalidad terapéutica. La prontitud en el diagnóstico y en 
el tratamiento mejora tal aspecto, sin embargo, es razonable 
asumir que factores adicionales pueden afectar también su 
curso y pronóstico.26

Diversos estudios concluyen que a mayor edad, la 
supervivencia es menor y el pronóstico es peor. Shamsadini 
halló que la media de supervivencia en el grupo de edad 
menor de 25 años fue 12% y en el grupo mayor de 75 años, 
2%.27 Esto ha sido confirmado en la presente investigación, 
ya que la edad fue un factor determinante para el pronóstico.
En mayores de 70 años, la tasa de supervivencia resultó en 
33,3% tras 10 años de seguimiento, a diferencia del grupo 
entre los 30 y 49 años, en los que la supervivencia fue del 
100%. Con esto es posible afirmar que los mayores de 70 
años tienen peor pronóstico que los menores de 40.
El pénfigo vulgar es el tipo más común descrito en la 
literatura mundial.6,14,18,25 Sin embargo, los reportes 
en nuestro medio muestran una mayor frecuencia del 
pénfigo foliáceo,13,14 lo que concuerda en gran medida 
con lo hallado en el presente estudio en el que el pénfigo 
foliáceo representa 75,8% y destaca su mejor pronóstico y 
respuesta a la terapia respectiva. De acuerdo a la literatura 
internacional, las lesiones en mucosas propias del pénfigo 
vulgar responden más lentamente a la terapia que las 
lesiones en la piel, y están expuestas a elevadas dosis de 
esteroides por mayores períodos de tiempo, en desmedro de 
la sobrevida y pronóstico.26 El presente estudio en pacientes 
del HRDT no encuentra una diferencia significativa entre la 
supervivencia del pénfigo vulgar y la del pénfigo foliáceo 
a los 10 años del diagnóstico (87,5% versus 89,8%). Cabe 
destacar que algunos estudios no encuentran diferencia en la 
supervivencia durante los primeros 10 años de enfermedad 
para los diversos tipos de pénfigo. Sin embargo, pasados 
12 años, los pacientes con pénfigo foliáceo o eritematoso 
fallecen más tempranamente que aquellos con pénfigo 
vulgar o vegetante.27

Varios estudios retrospectivos revelan que la mayor parte 
de la actividad clínica del pénfigo vulgar se exhibe durante 
los primeros dos años de enfermedad. Kyriakos y col. 
encontraron que transcurrido este período la probabilidad 
de reactivación decrece con el tiempo, y que la severidad 
clínica y el número de recaídas no se puede predecir mientras 
la enfermedad se encuentre en actividad; sin embargo más 
de 70% de las recaídas son de menor intensidad que el 
cuadro inicial.28 En la presente investigación, 45,4% de 

los pacientes no presentaron ninguna recaída y tuvieron 
una tasa de supervivencia pasados 10 años de 100%. Los 
que tuvieron recaídas manifestaron que surgieron durante 
los primeros años de enfermedad y/o relacionados con 
factores desencadenantes, tales como exposición a luz solar 
o situaciones de estrés. Los datos clínicos y experimentales 
proporcionan un rol importante en la inducción del pénfigo 
a las condiciones neuropsicológicas, como el estrés 
emocional. Asimismo, las exacerbaciones relacionadas con 
el sol no solo son vistas en India y Sudáfrica, sino también 
en la ciudad de Trujillo.8 Los hallazgos mencionados 
podrían explicarse con lo encontrado en estudios de 
inmunohistoquímica, que implican un proceso de apoptosis 
reprimido y una menor actividad de la interleucina 2 en el 
fluido de sus ampollas.28 
Las intervenciones terapéuticas no influyen en la 
probabilidad de recaídas en el futuro, por lo que la 
supervivencia dependerá total o parcialmente de otros 
factores, tales como el diagnóstico temprano, el inicio 
precoz de la terapia y el tratamiento de las complicaciones.28 
Los corticoides orales son la terapia de primera línea para 
el pénfigo y fueron utilizados en 87,9% de los pacientes del 
HRDT. Para Seidenbaun, aquellos pacientes que recibieron 
un solo tipo de fármaco tuvieron mejor pronóstico y mayor 
supervivencia que aquellos con terapia combinada, lo que 
discrepa con el presente estudio, que no evidencia diferencia 
significativa en las tasas de supervivencia de ambos grupos. 
Cabe mencionar que esta diferencia podría deberse a que 
los pacientes con formas severas de enfermedad, se ven 
beneficiados con la terapia combinada y, por lo tanto, la 
menor supervivencia estaría dada por la enfermedad en sí 
más que por la terapia.26,27

El concepto de que la prontitud en el inicio del tratamiento 
mejora el pronóstico es razonable, sin embargo, los datos 
de la literatura son contradictorios. Seidenbaum encontró 
mejor pronóstico cuando el tratamiento fue instaurado 
de uno a seis meses de inicada la enfermedad, lo que 
coincide con lo observado en los pacientes de HRDT, con 
una diferencia significativa en las tasas de supervivencias 
de los pacientes tratados antes y después de seis meses 
de realizado el diagnóstico.26 El tiempo tratamiento es 
también un aspecto a tomar en cuenta, ya que 51,5% de los 
casos recibieron terapia menos de 6 meses. Sin embargo, 
debido a la idiosincrasia de nuestra población, gran parte 
de este porcentaje se debe al abandono de tratamiento tras 
experimentar alguna mejoría. 
En lo referente a morbilidad, destacan los efectos adversos 
por la corticoterapia sistémica, entre ellos, el síndrome 
cushinoide, los trastornos gastrointestinales, la ganancia 

caRacteRísticas ePidemiológicas, clínicas y suPeRViVencia de Pacientes con diagnóstico de Pénfigo atendidos en el HosPital Regional docente de tRujillo. PeRíodo 1994-2006
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de peso, la hipertensión arterial, la diabetes mellitus y las 
infecciones cutáneas y pulmonares.4,5 Según lo encontrado 
por Arauz Tinoco,5 priman los trastornos gastrointestinales, 
la ganancia de peso y los cambios cushinoides con 54% del 
total de casos.
En conclusión, la supervivencia de los pacientes con 
pénfigo del HRDT a los 10 años de enfermedad fue 68,4% y 
fue significativamente mayor en los grupos de edad de 30 a 
49 años y de 50 a 69 años y en los que iniciaron tratamiento 
antes de los seis meses de enfermedad. Los trastornos 
gastrointestinales, la ganancia de peso y los cambios 
cushinoides fueron importantes causas de morbilidad 
durante el período 1994-2006.
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