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Resumen

objetivo: existen pocos datos epidemiológicos del penfigoide ampolloso (PA) en Latinoamérica. El objetivo de este 
estudio fue identificar la frecuencia y características clínicas del PA en el Hospital General Dr. Manuel Gea González 
en la Ciudad de México y compararlos con las estadísticas internacionales. Material y métodos: se efectuó un estudio 
retrospectivo y descriptivo de pacientes del Servicio de Dermatología del Hospital General Dr. Manuel Gea González 
en la Ciudad de México durante el periodo comprendido entre enero de 1979 a diciembre 2011. Se incluyeron pacientes 
con diagnóstico histológico de PA. Se documentó: edad, sexo, inmunofluorescencia directa y enfermedades asociadas. 
Resultados: se obtuvo un total de 42 pacientes con diagnóstico de PA, de los cuales el 55% eran mujeres. El 66% fue 
mayor de 60 años. Se documentó asociación con diabetes mellitus, hipertensión y enfermedades neurológicas. Durante 
la última década, la incidencia se triplicó en comparación con décadas anteriores. De las enfermedades ampollosas 
ocupa el segundo lugar en frecuencia con un 22%. Conclusión: los datos epidemiológicos de nuestros casos son 
similares a los reportados en la literatura mundial, salvo que la enfermedad ampollosa más frecuente es el pénfigo 
vulgar y no el PA, que ocupa el segundo lugar.
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abstract

objective: there are few epidemiological data of bullous pemphigoid in Latin America. The aim of this study was to 
identify the frequency and clinical characteristics of bullous pemphigoid in the Mexico City, General Hospital Dr. Manuel 
Gea González, and compare this with international reports. Materials and methods: we conducted a retrospective 
analysis of patients from the Department of Dermatology in Mexico City, General Hospital Dr. Manuel Gea González, 
between January 1979 and December 2011. We included patients with a clinical and/or histological diagnosis of bullous 
pemphigoid recording age, sex, direct immunofluorescence, and associated diseases. Results: a total of 42 patients 
diagnosed with bullous pemphigoid were found, of which 55% were women. Two thirds of patients were over 60 years 
of age. The most common associated diseases were diabetes mellitus, hypertension and neurological disorders. The 
incidence has tripled in the last decade. In the group of blistering diseases, bullous pemphigoid ranked second in 
frequency with 22% of patients. Conclusions: our findings are similar to those reported in the literature, but differs being 
pemphigus vulgaris the most frequent in the group of autoimmune blistering diseases.
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introducción

El PA pertenece al grupo de enfermedades ampo-
llosas autoinmunes subepidérmicas que se caracteri-
zan por la producción de autoanticuerpos en contra 
de distintos componentes de la membrana basal. La 
distinción entre pénfigo y penfigoide se realizó por 
primera vez en 1953 por Lever WF, quien describió la 
diferencia entre la formación de una ampolla intraepi-
dérmica y subepidérmica1.

En el PA se producen autoanticuerpos dirigidos con-
tra dos antígenos diferentes de los hemidesmosomas 
de la unión dermoepidérmica: el antígeno 1 del PA 
(BPAg1), de 230 kD, que es una proteína intracitoplas-
mática de la familia de las plaquinas, y el antígeno 2 
del PA (BPAg2), de 180 kD, que es una proteína trans-
membranal, en su mayor parte con un dominio extra-
celular, y que está constituida mayoritariamente por 
colágeno XVII1.

El penfigoide se caracteriza clínicamente por la for-
mación de ampollas a nivel de piel y/o mucosas. His-
tológicamente se encuentra una ampolla subepidérmi-
ca, y por inmunofluorescencia existe un depósito de 
inmunoglobulinas (IgG) y/o complemento (C3) en la 
zona de la membrana basal2.

En Europa occidental el PA es la causa más común 
de enfermedades ampollosas, mientras que en países 
orientales es menos común3.

La incidencia internacional de PA se ha estimado 
entre 2.5-14 nuevos casos/millón/año2-7. En un estu-
dio reciente prospectivo en Suiza, fueron reportados 
12.7 nuevos casos/millón/año4. Estos hallazgos son 
similares a los de EE.UU. (10 nuevos casos/millón/año), 
Francia (10.4 nuevos casos/millón/año), Alemania 
(13.4 nuevos casos/millón/año) y Escocia (14 nuevos 
casos/millón/año)5-7. En comparación con otros países 
como Kuwait y Rumania, que reportan una incidencia 
mucho menor de 4.6 y 2.5 nuevos casos/millón/año, 
respectivamente3,9.

Afecta más a adultos mayores, con un promedio de 
edad de 70-80 años13, con un predominio en mujeres. 
Se ha estudiado la asociación de PA con otras enfer-
medades como neoplasias, diabetes mellitus y altera-
ciones neurológicas. Sin embargo, es controversial si 
estas enfermedades son debidas a edad avanzada o 
si existe una correlación con esta afección1.

En relación con la mortalidad en pacientes con PA, 
existen estudios que consideran que la mortalidad no 
es significativamente diferente a lo esperado para la 
población general por grupo de edad21. Múltiples 

estudios europeos, realizados durante la última década, 
han demostrado una mortalidad aproximada del 40% 
en los pacientes dentro del siguiente año posterior al 
diagnóstico17-19. En Suiza, la mortalidad fue tres veces 
mayor a lo esperado para la población general de 
edad avanzada, siendo la asociación con enfermedad 
neurológica la de mayor riesgo para este resultado20.

Existen pocos datos epidemiológicos sobre el PA 
en Latinoamérica12. En México, no existen reportes 
epidemiológicos, pero sí existen reportes de casos 
aislados25,31,32,36. El objetivo de este estudio es identi-
ficar la frecuencia de PA en el Hospital General de la 
Ciudad de México Dr. Manuel Gea González y esta-
blecer su distribución por sexo y edad, y comparar los 
resultados con las estadísticas nacionales e interna-
cionales.

Material y métodos 

Se efectuó un estudio retrospectivo y descriptivo en 
el Servicio de Dermatología del Hospital General Dr. 
Manuel Gea González en la Ciudad de México del 
periodo comprendido entre enero de 1979 a julio 2011, 
que incluyó pacientes mayores de 18 años con diag-
nóstico histopatológico de PA.

La recolección de datos se obtuvo a partir de los 
registros histológicos del Servicio de Dermatología y 
de las correspondientes historias clínicas. Se tomaron 
en cuenta edad, sexo, inmunofluorescencia directa y 
enfermedades asociadas.

Resultados

En total, se encontraron 42 pacientes con diagnós-
tico histopatológico de PA, de los cuales 23 (55%) 
eran mujeres (Fig. 1), con una relación de 1.2:1. La 
edad promedio al momento del diagnóstico fue de 
66.5 años, con un rango de 18 y 105 años. El grupo 
etario con mayor número de casos fue el comprendido 
entre los 80-90 años. El 66% de los pacientes fueron 
mayores de 60 años (Fig. 2). 

En cuanto al cuadro clínico de 31 pacientes, el 71% 
presentó prurito. El 96% presentó vesículas o ampollas 
sobre una base eritematosa (40%). La afección en piel y 
mucosas se presentó solo en seis pacientes (Tabla 1). 

En 17 pacientes se encontró una asociación con 
otras enfermedades: el 47% era hipertenso; 41% pa-
decía diabetes mellitus tipo 2, y el 16% tenía antece-
dentes de una enfermedad neurológica. En dos pa-
cientes se documentó una afección inmune previa: 
vitíligo y psoriasis (Fig. 3).
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Discusión

El PA se considera la enfermedad ampollosa más 
común en EE.UU., Inglaterra, Escocia, Alemania, Sui-
za, Francia y Singapur. Esto último llama la atención 
por su situación geográfica4-7,9. El pénfigo es la enfer-
medad ampollosa más común en Rumania y en la 
mayoría de los reportes de países orientales como 
Kuwait, Tailandia, Malasia4,8,10,11. En nuestro hospital, 
dentro de la clínica de enfermedades ampollosas, el 
pénfigo vulgar es el más frecuente, y ocupa el 61.13%. 
En segundo lugar, se encuentra el PA con 22.27% 
de los pacientes (Tabla 2), esto sin incluir los casos de 
penfigoide gestacional.

Durante los últimos años, la incidencia de PA en 
nuestro servicio ha aumentado en forma considerable 
(Fig. 4). Esto coincide con otros estudios como el 
realizado por Langan, et al., en Inglaterra, donde se 
reportó un incremento estimado por año del 17%. 

Durante los 11 años que se analizaron aumentó 4.8 ve-
ces la incidencia. Estos hallazgos también se han 
descrito en Francia y Alemania2.

En este estudio, el PA fue más frecuente en mujeres, 
al igual que en la mayoría de los reportes, donde la 
relación mujer a hombre va desde 1.3:1 a 2.7:111,15. 
El promedio de edad es de 66.5 años. La incidencia 
aumenta con la edad (Fig. 2). Estos datos apoyan las 
estadísticas de estudios previos, donde se ha descri-
to que en la población mayor de 80 años la incidencia 
aumenta de 150-180 pacientes nuevos/millón/año. En 
pacientes mayores de 90 años el riesgo es 297 veces 
mayor que en menores de 60 años6,14,15. 

La enfermedad también puede afectar a jóvenes. En 
nuestro servicio, durante los últimos 32 años se han 
documentado 10 pacientes con PA, con un promedio 
de edad de 37 años. Bourdon-Lanoy16 encontraron 
74 pacientes con PA con edad de 46 ± 11 años, en 
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Figura 1. Porcentaje de pacientes de acuerdo a género.

< 40 años
40-50 años
50-60 años
60-70 años
70-80 años
80-90 años
> 90 añosN.o de pacientes

0

5

10

Figura 2. Edad al diagnóstico de PA (Hospital General de la Ciudad de México Dr. Manuel Gea González).

Tabla 1. Características del cuadro clínico

Cuadro clínico 31 pacientes n.o de pacientes (%)

Presencia de prurito 22 (70.9%)

Morfología de las lesiones

Vesícula/ampolla 30 (96%)

Base: eritematosa 12 (40%)

 Piel normal 18 (60%)

Roncha, placa urticaria 9 (29%)

Erosión/úlcera 17 (54%)

Sitio de afección

Solo piel 25 (80%)

Piel y mucosas 6 (20%)
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Figura 4. Incidencia en el tiempo, PA. (Hospital General de la Ciu-
dad de México Dr. Manuel Gea González).

un periodo de 30 años, en quienes la enfermedad se 
presentó en una forma más severa y activa, probable-
mente, por la mayor expresión de autoanticuerpos 
anti-BP180, que se considera marcador de mal pro-
nóstico. Además, en estos pacientes se documentó 
una mayor incidencia de dermatosis asociadas con 
daño a la membrana basal (dermatitis atópica, liquen 
plano y psoriasis), se desconoce su etiología; sin em-
bargo, puede relacionarse por autoinmunización en 
contra de los componentes de los hemidesmosomas16.

En cuanto a enfermedades sistémicas asociadas, 
llama la atención que la prevalencia de diabetes me-
llitus tipo 2 fue mayor en nuestros pacientes (41%) en 
comparación con la población general mexicana mayor 
de 60 años (21.2%). No existe diferencia entre la preva-
lencia de hipertensión arterial sistémica en los pacien-
tes con PA y la población general (47 y 50%, respec-
tivamente). Esta asociación no se ha demostrado ser 
estadísticamente significativa en estudios previos1.

Dos pacientes tenían antecedente de otras derma-
tosis de afección inmune (vitíligo y psoriasis). Se ha 
reportado la asociación de PA con varias enfermeda-
des autoinmunes como artritis reumatoide, tiroiditis de 
Hashimoto, dermatomiositis, lupus eritematoso y trom-
bocitopenia autoinmune25,27-29. Probablemente, se rela-
ciona con un aumento en la susceptibilidad genética 
para desarrollar enfermedades autoinmunes, y en los 
últimos años se ha reportado la asociación de interleu-
cina 17 (IL-17) con estas enfermedades autoinmunes, 
incluyendo otras dermatosis como psoriasis, liquen 

Tabla 2. Estadística de enfermedades ampollosas del Hos-
pital General Dr. Manuel Gea González, México, D.F.

Enfermedades n.o de pacientes Porcentaje

Pénfigo vulgar 118 61.13%

PA 43 22.27%

Pénfigo seborreico 12 6.20%

Pénfigo foliáceo 10 5.18%

Pénfigo vegetante 4 2.07%

Dermatitis herpetiforme 3 1.55%

Penfigoide gestacional 2 1.03%

Pénfigo paraneoplásico 1 0.50%

Epidermólisis bullosa 
adquirida

1 0.50%

Totales 1979-2011 195 100%

Hipertensión
DM tipo 2
Dislipemia
EVC
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Figura 3. Asociación con otras enfermedades.

plano y vitíligo. Arakawa, et al. reportaron que en PA 
la inflamación está regulada por células Th1730.

Por lo tanto, esta asociación con dermatosis inflama-
torias no es solo por la inflamación a nivel de la unión 
dermoepidérmica que lleva a la formación de autoan-
ticuerpos1. Es también por la producción de IL-17 por 
las células T cooperadoras (Th17), que desempeñan 
un papel importante en su patogénesis30.

En los últimos años, se reportó asociación del PA 
con alteraciones neurológicas tales como evento 
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vascular cerebral (EVC), deterioro cognitivo mayor, 
enfermedades psiquiátricas, epilepsia y, especialmen-
te, esclerosis múltiple23,26; de hecho, en el 16% de 
nuestros pacientes existía el antecedente de enferme-
dad neurológica. Por lo tanto, es importante investigar 
estos antecedentes en los pacientes con PA antes de 
considerar que el trastorno neurológico se debe a la 
edad, hipertensión u otras comorbilidades, puesto que 
existe evidencia de la expresión de ambos antígenos 
del penfigoide (BP180 y BP230), tanto en piel y en 
otros órganos como el sistema nervioso central, inclu-
yendo retina, tejido muscular, epitelial y su función 
como molécula de adhesión en la matriz celular22,24,33-35.

Una de las limitantes importantes de este estudio fue 
la falta de datos serológicos que apoyaran el diagnósti-
co clínico patológico realizado en estos casos; y solo se 
realizó inmunofluorescencia directa en 15 pacientes.

Además, la muestra de pacientes de la cual se pudo 
obtener antecedentes personales patológicos fue pe-
queña, por lo que es necesario implementar un proto-
colo de estudio prospectivo que incluya todos estos 
datos para obtener datos concluyentes.

Conclusión

En los últimos años, se ha observado un incremento 
en las tasas de incidencia de PA; este incremento 
puede ser por el aumento en la esperanza de vida de 
la población en general, mayor conocimiento de la 
entidad o mejores técnicas diagnósticas. Además, al-
gunos de estos casos puede ser por error en clasifi-
cación o un verdadero aumento en incidencia que 
requiere mayor investigación.

Posiblemente existen factores genéticos y ambien-
tales que expliquen el porqué en nuestra población la 
enfermedad ampollosa más frecuente es el pénfigo 
vulgar y no el PA, como está reportado en la mayor 
parte de la literatura. 
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