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Resumen
El penfigoide de la membrana mucosa es una enfermedad autoinmune, que afecta a los 
diferentes estratos de la mucosa y la piel, y se caracteriza por lesiones vesiculo-ampollosas 
polimórficas. Presentando combinaciones variables de lesiones orales, oculares, cutáneas, 
genitales, nasofaríngeas, esofágicas y laríngeas. Su relación con las neoplasias malignas 
es poco conocida y sigue siendo controvertida. El presente artículo describe el manejo 
multidisciplinario de una paciente de 46 años de edad que desarrolló un penfigoide de 
membrana mucosa a nivel de la cavidad oral. Esta patología estuvo asociada a un carci-
noma de pulmón, y posteriormente presentó alteraciones multiorgánicas. El tratamiento 
fue realizado por las especialidades de dermatología, medicina interna, cirugía general, 
oftalmología, estomatología, cirugía oral y maxilofacial, dicho tratamiento se llevó a cabo 
por etapas y tuvo una duración de 2 meses aproximadamente, logrando la resolución de 
las lesiones que presentaba la paciente. Consideramos que se abre una puerta para futuras 
investigaciones que confirman la relación entre el penfigoide de la membrana mucosa y 
el carcinoma de pulmón.

Palabras clave: Penfigoide benigno de la membrana mucosa; Carcinoma; Enfermedades 
autoinmunes (fuente: DeCS BIREME). 

Abstract
Mucous membrane pemphigoid is an autoimmune disease that affects different layers 
from mucosa and skin, characterized by polymorphic vesicular-bullous lesions, presen-
ting variable combinations of oral, ocular, skin, genital, nasopharyngeal, esophageal, 
and laryngeal lesions. Its relationship to malignant neoplasms is poorly understood 
and remains controversial. This article describes the multidisciplinary management of 
a 46-year-old patient who developed mucous membrane pemphigoid at the oral cavity 
level. This pathology was associated with lung carcinoma, and later presented multiorgan 
alterations, for which a treatment was carried out with the specialties of dermatology, 
internal medicine, general surgery, ophthalmology, stomatology, oral and maxillofacial 
surgery, said treatment was carried out in stages and lasted for approximately 2 months, 
achieving the resolution about lesions that patient presented. We believe that a door 
opens for future research confirming the relationship between mucous membrane pem-
phigoid and lung carcinoma.

Keywords: Pemphigoid benign mucous membrane; Carcinoma; Autoimmune diseases 
(source: MeSH NLM). 
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Introducción
El penfigoide de membrana mucosa (PMM) o penfigoi-
de cicatrizal es un trastorno ampollar subepitelial infla-
matorio crónico autoinmune, que afecta principalmente 
a las membranas mucosas. Es una enfermedad rara 1, en 
la que algunos autoanticuerpos como IgG en un 97%, 
IgA 27% e IgM 12%, están dirigidos contra diversos 
antígenos tales como bullosos 1 y 2, laminina 332, 311, 
colágeno tipo VII e integrina α6 β4, localizados en zo-
nas de membrana basal epitelial y hemidesmosomas, 
mientras que en el sistema del complemento C3 el 78% 
está dirigido contra dichos antígenos 2.

El PMM afecta con mayor frecuencia a las mujeres en-
tre los 50-80 años, se manifiesta predominantemente 
en: mucosa oral, ocular, orofaringea, laringea y genital. 
La afección de piel se limita a las regiones de la cabeza, 
cuello y la parte superior del torso 2. Las complicacio-
nes a largo plazo del PMM incluyen sinequias, ceguera, 
disfagia, estenosis laríngea, estenosis anales o uretrales, 
entre las manifestaciones intraorales se incluyen: gingi-
vitis descamativa, vesículas o ampollas, erosiones, pseu-
domembranas y úlceras 3.

El análisis histopatológico muestra una división subepi-
telial con un infiltrado inflamatorio de eosinófilos, lin-
focitos y neutrófilos 4. Entre las pruebas diagnósticas 
relevantes, la biopsia incisional permite tomar muestras 
de diferentes mucosas alteradas, siendo la mucosa oral el 
sitio de elección, por otra parte, la inmunofluorescencia 
directa muestra depósitos lineales de IgG o C3, y pocas 
veces IgA, que corroboran el diagnóstico 4.

Algunos autores 5,6 sugieren una posible asociación en-
tre penfigoide y neoplasias malignas, no obstante, dicha 
relación sigue siendo controversial. El síndrome para-
neoplásico se refiere a manifestaciones metabólicas de 
ciertas enfermedades malignas y que no son atribuibles 
a la invasión o compresión directa del tumor, así como a 
la diseminación distante de las células tumorales, puede 
afectar los sistemas endocrino, neurológico, dermatoló-
gico, reumatológico y hematológico. Se asocia con ma-
yor frecuencia a cánceres de pulmón, especialmente de 
células pequeñas. 

La presentación del PMM y su vínculo con cáncer de 
pulmón ha sido poco reportado en la literatura científica 
y representa un verdadero problema de salud que, de no 
ser tratado oportunamente, lleva a la muerte del pacien-
te 1,2,5. El objetivo es describir por medio de un caso clí-
nico las características clínicas tanto a nivel local como 
sistémico del PMM, y su manejo multidisciplinario. 

Reporte del caso
Anamnesis. Paciente femenina, de 46 años de edad, 
quien acudió al servicio de Cirugía oral y Maxilofacial 
del Hospital Universitario del Caribe, por presentar 
ampollas a nivel de cavidad oral. El acompañante de 
la paciente comentó que le fueron realizadas múltiples 
exodoncias y que la paciente después de 1 mes presentó 
lesiones ampollosas en la mucosa oral, ocular, vaginal e 
interglútea.

Examen físico general. Se observó cierre palpebral 
completo del ojo derecho, úlcera con secreción hemo-
purulenta a la palpación, en los párpados inferior y su-
perior presentaba costra hemática, así como entropión 
(Figura 1), la paciente comentó pérdida de la agudeza 
visual. Además, presenta inicio de afección homolateral 
izquierda, cuya esclera se observó anictérica, con movi-
mientos oculares conservados, párpado inferior eritema-
toso y epifora.

A nivel de cuello se observan movimientos de laterali-
dad, flexión y extensión limitados, con presencia de ade-
nopatías a nivel submandibular y supraclavicular, a la 
palpación de parótida derecha, ésta se presenta tumefac-
ta, pétrea a la palpación, de aproximadamente 5 a 6 cm 
de diámetro, asintomática, normocrómica con respecto 
al tejido cutáneo adyacente, de etiología desconocida y 
tiempo de evolución aproximadamente de 1 mes. Ana-
sarca, tórax normoexpansible, en región interglútea pre-
sentó ampollas positivas al signo de Nikolsky y de Asboe 
Hanse, al igual que lesiones de tipo ampollar a nivel de 
región vaginal.

Examen intraoral. Se observan mucosas secas y pálidas, 
con ampollas en fondo de vestíbulo tanto en la arcada 
superior como en la arcada inferior, así como a nivel 
palatino y lingual, con presencia de eritema lineal en en-
cía marginal y papilar (Figuras 2 y 3), en mucosa labial 
superior e inferior a la palpación presentó lesión nodular 
de aproximadamente 1 cm de diámetro, con secreción 
de material purulento. A nivel de mucosas yugal y labial 
se evidencia pseudomembrana que desprende al raspa-
do, con sintomatología dolorosa a la palpación.

Examen radiográfico. En tomografía computarizada 
(TC) de órbita y senos paranasales, con cortes axiales 
y coronales, se evidenció obstrucción de los senos para-
nasales. En la radiografía de tórax se observó una lesión 
tumoral en lóbulo superior derecho, por lo que se solici-
ta tomografía computarizada de alta resolución (TCAR) 
en el que se localizan lesiones tipo random o aleatorias a 
nivel lobulillar derecho. 

Hasta este momento las características clínicas, image-
nológicas y anamnesis permitieron realizar una impre-
sión clínica de Síndrome de Steven Johnson, pénfigo 
vulgar o PMM.

Examen histopatológico. Se realizó biopsia incisional 
de lesiones a nivel palatino y vestibular, en la descrip-
ción microscópica se reportó cortes con fragmentos de 
una mucosa oral compuesta por un epitelio escamoso 
no queratinizado, con discreta acantosis y espongiosis a 
nivel subepitelial, se reconoce una ampolla conteniendo 
material hemorrágico con abundantes polimorfonuclea-
res y depósitos de hemosiderina, el estroma subyacente 
presentó un infiltrado inflamatorio agudo con forma-
ción de tejido de granulación, no se reconoció malig-
nidad en las muestras examinadas (Figura 4), hallazgos 
relacionados con penfigoide. Se realiza estudio de in-
munofluorescencia directa siendo ésta positiva para IgG 
(Figura 5).
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Diagnóstico. Se evaluó a la paciente en la junta médica 
multidisciplinar conformada por: dermatología, medi-
cina interna, cirugía general, oftalmología, estomato-
logía, cirugía oral y maxilofacial, en la que se decidió 
realizar prueba de Mantoux para descartar tuberculosis, 
la cual resultó negativa. Exámenes de laboratorio para-
clínicos, en los cuales se evidenció disminución de los 
linfocitos, eritrocitos y hemoglobina, VDRL no reacti-
vo, VIH negativo, Hepatitis B y C negativos, ionogra-

ma por debajo de valores normales, BUN, Creatinina y 
enzimas hepáticas (GOT/GPT) dentro de parámetros 
normales, se realizó biopsia a nivel de lóbulo superior 
del pulmón derecho, con resultados histopatológicos de 
carcinoma pulmonar de células pequeñas. Teniendo en 
cuenta el examen clínico, radiográfico, histopatológico 
e inmunofluorescencia directa, se establece diagnóstico 
de PMM y CPCP. 

Figura 1. Ojo derecho con presencia de úlcera con secreción hemopurulenta

Figura 2. Eritema lineal a nivel de encía marginal y papilar de maxilar inferior
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Figura 3. Eritema lineal a nivel de encía marginal y papilar de maxilar superior

Figura 4. Biopsia incisional de lesiones de la cavidad oral

Figura 5. Estudio de inmunofluorescencia directa
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Tratamiento. La terapéutica fue secuencial, primero, 
el manejo de la infección fue tratada por infectología 
y medicina interna, con solución salina de 500 cc más 
una ampolla de potasio de cloruro infundida a 60 cc/
hora, Ion sodio de 10 cc cada 8 horas, piperacilina-ta-
zobactam ampollas de 4.5 g cada 6 horas, vancomicina 
ampollas de 1 g cada 12 horas, enoxaparina ampolla de 
50 mg cada 24 horas, de manera profiláctica y tramadol 
ampollas de 50 mg cada 8 horas. 

Se trataron las lesiones en piel y mucosa oral, dermato-
logía instauró manejo con Dexametasona intravenosa 4 
mg tres veces al día durante 3 días, seguido de predni-
sona oral a dosis decreciente 50 mg / día la primera se-
mana, 30 mg / día durante la segunda semana, 20 mg / 
día en la tercera semana y 10 mg / día la tercera semana, 
ungüento tópico con clobetazol, vitamina A y E cada 4 
horas, aplicado a nivel vaginal y región interglútea. 

Estomatología y cirugía oral, inició con eliminación de 
pseudoplaca en dorso de lengua, drenaje  de absceso 
localizado a nivel de mucosa labial superior e inferior, 
terapia que consiste en cambiar el pH intraoral con bi-
carbonato de sodio, para evitar sobre infección de las 
lesiones ulcerativas, además de aplicar una base protec-
tora de hidróxido de aluminio, hidróxido de magnesio 
y xilocaína en gel (orabase) en las úlceras, que ayuda en 
la cicatrización, de tal forma que, se cree una capa de 
protección de las mismas.

Se dieron recomendaciones de dieta líquida asistida, 
cinco días después se ordenó pautas de aplicación de 
Triticum vulgare, con caléndula y aloe vera en la zona, 
para mejorar el tiempo de cicatrización. Oftalmología 
describe disminución de las secreciones y lesiones eri-
tematosas del ojo derecho, debido a la terapéutica ins-
taurada por infectología y dermatología, se realizó exa-
men de la agudeza visual, campos visuales, exploración 
de la superficie externa y musculatura del globo ocular, 
examen oftalmoscópico, con resultados positivos para 
amaurosis del ojo derecho. 

En el control postoperatorio a las 3 semanas, se obser-
vó buen proceso de cicatrización, en la mucosa ocular, 
oral, y piel. La paciente se remitió al departamento de 
oncología para el manejo del CPCP. Posterior al pri-
mer ciclo de quimioterapia, el número de lesiones mu-
cocutáneas disminuyó gradualmente y se observó una 
resolución completa después del segundo ciclo.

Discusión
El PMM incluye enfermedades ampollares subepiteliales 
autoinmunes crónicas, que afectan predominantemente 
a las membranas mucosas, con combinaciones variables 
de lesiones orales (85%), oculares (65%), cutáneas (25-
30%), genitales (20%), nasofaríngeas (20-40%), esofá-
gicas (5-15%) y laríngeas (5-10%), su relación con car-
cinomas es poco reportada y controversial 5. 

Lambiel et al. 5 en 2017 (Reino Unido), reportaron un 
caso de mujer caucásica con 73 años, con PMM, la 
cual informó antecedentes de carcinoma de mama y un 

adenocarcinoma de endometrio, lo describieron como 
penfigoide paraneoplásico de membrana mucosa. 

Gamm et al. 7 en 2006 (USA), reportaron un caso in-
usual de una mujer con PMM y compromiso bronquial 
fatal, la paciente experimentó estenosis bronquial pro-
gresiva, compromiso respiratorio, que culminó con su 
muerte por broncoespasmo y paro cardiopulmonar 7; tal 
y como se reporta en el presente artículo, PMM con 
compromiso pulmonar, particularmente CPCP, lo que 
indica que el PMM podría aparecer antes que la neopla-
sia maligna y estar relacionado con ésta.

Trimarchi et al. 8 en 2009 (Italia), afirmaron que es fun-
damental la combinación de estudio histopatológico e 
inmunofluorescencia directa, la cual muestra depósitos 
lineales continuos de IgG, C3 y con menos frecuencia 
IgA 8, en el actual reporte destacamos la importancia del 
interrogatorio y hallazgos clínicos del PMM, los cuales 
nos permitieron profundizar en los estudios comple-
mentando con imágenes radiográficas, histopatología, 
inmunofluorescencia directa con resultados positivos 
para IgG y CPCP.

La asociación de neoplasias malignas y PMM no es muy 
común, Setterfield et al. 9, en el año de 1999, reportaron 
un caso de una mujer con penfigoide cicatrizal relacio-
nado con carcinoma de pulmón, destacan que podría 
ser el primer reporte con penfigoide paraneoplásico 9, 
luego una serie de autores 10-13, los cuales, describieron 
casos de PMM asociado a carcinoma, como también se 
reporta en el presente caso; consideramos que se abre 
una puerta para futuras investigaciones que confirmen 
dicha relación y establecer la presencia de antígenos y 
anticuerpos relacionados, criterios de diagnóstico mayo-
res y menores, tal cual como se presentan en el pénfigo 
paraneoplásico. 

El manejo multidisciplinario de esta patología es impor-
tante e imprescindible, pues la presencia de múltiples 
lesiones a nivel sistémico, permite que, diferentes espe-
cialidades médicas deban intervenir; manejo en el que 
se pueda desarrollar un sistema y plan de tratamiento 
preciso para evaluar y medir el progreso del PMM y la 
neoplasia asociada 5. 
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