Salud, Ciencia y Tecnologia - Serie de Conferencias. 2025; 4:1765
doi: 10.56294/sctconf20251765 AG

REVISION

Autoimmunepemphigus: opportunisticinfectiouscomplicationsandcomprehensive
patient care

Pénfigo autoinmune: complicaciones infecciosas oportunistas y cuidados integrales
del paciente

Maria Adela Pérez Velilla'*®, Vivian Caceres Bordon'
'Catedra de Embriologia. Universidad Maria Auxiliadora. Facultad de Medicina. Paraguay.

Citar como: Pérez Velilla MA, Caceres Bordon V. Autoimmune pemphigus: opportunistic infectious complications and comprehensive
patient care. Salud, Ciencia y Tecnologia - Serie de Conferencias. 2025; 4:1765. https://doi.org/10.56294/sctconf20251765

Enviado: 08-07-2025 Revisado: 10-09-2025 Aceptado: 16-11-2025 Publicado: 17-11-2025

Editor: Dr. William Castillo-Gonzalez
ABSTRACT

Pemphigus is a rare autoimmune blistering disease characterized by loss of keratinocyte adhesion and the
development of blisters and erosions on the skin and mucous membranes. The aim of this narrative review
is to describe the clinical and pathophysiological features of pemphigus, analyze opportunistic infectious
complications related to immunosuppressive therapy, and summarize recommendations for comprehensive
patient care. A structured literature search was performed in SciELO, RedALyC, and LILACS, including original
articles, case reports, clinical series, guidelines, and reviews published between 2013 and 2024 in Spanish
and Portuguese. The reviewed evidence shows that pemphigus vulgaris and paraneoplastic pemphigus
are the variants with the highest mucosal involvement and greater disruption of the cutaneous-mucosal
barrier, predisposing patients to bacterial, viral, and fungal superinfections, particularly under long-term
immunosuppression. Systemic corticosteroids remain the mainstay of treatment, often combined with
steroid-sparing agents and targeted immunotherapy, such as rituximab, according to disease severity. Nursing
care plays a key role in skin and mucosal protection, prevention of secondary infections, nutritional support,
pain control, and psychosocial assistance. Close coordination of the multidisciplinary team, together with
patient and family education, is essential to reduce morbidity and mortality, enhance treatment adherence,
and improve quality of life in this chronic and potentially life-threatening disease.

Keywords: Pemphigus Vulgaris; Autoimmune Blistering Diseases; Opportunistic Infections; Immunosuppression;
Comprehensive Patient Care.

RESUMEN

El pénfigo es una enfermedad ampollosa autoinmune poco frecuente, caracterizada por la pérdida de
adhesion entre queratinocitos y la formacion de ampollas y erosiones en piel y mucosas. El objetivo de
esta revision narrativa es describir las caracteristicas clinicas y fisiopatolégicas del pénfigo, analizar las
complicaciones infecciosas oportunistas asociadas a la inmunosupresion y sintetizar las recomendaciones
para un cuidado integral del paciente. Se realizo una busqueda bibliografica estructurada en SciELO, RedALyC
y LILACS, incluyendo articulos originales, reportes de caso, series clinicas, guias de manejo y revisiones
publicados entre 2013 y 2024 en espanol y portugués. Los estudios revisados muestran que el pénfigo
vulgar y el pénfigo paraneoplasico son las formas con mayor compromiso mucoso y riesgo de deterioro de
la barrera cutaneomucosa, lo que favorece la sobreinfeccion bacteriana, viral y fungica, especialmente en
pacientes bajo tratamiento inmunosupresor prolongado. Los corticoides sistémicos continan siendo la base
terapéutica, complementados con farmacos ahorradores e inmunoterapia dirigida, como rituximab, segin
la gravedad clinica. El cuidado de enfermeria desempefna un papel central en la proteccion de la piel, la
prevencion de infecciones, el soporte nutricional, el control del dolor y el acompaiamiento psicoemocional.
La coordinacion del equipo multidisciplinario y la educacion del paciente y su familia son esenciales para
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reducir la morbimortalidad, mejorar la adherencia terapéutica y optimizar la calidad de vida en esta
enfermedad cronica y potencialmente grave.

Palabras clave: Pénfigo Vulgar; Enfermedades Ampollosas Autoinmunes; Infecciones Oportunistas;
Inmunosupresion; Cuidado Integral del Paciente.

INTRODUCCION

El pénfigo es una enfermedad ampollosa autoinmune poco frecuente, caracterizada por ampollas cutaneas
flacidas y ulceraciones en mucosa, consecuencia directa de la pérdida de adhesion entre queratinocitos.®
Esta pérdida de cohesion se debe a una respuesta inmunitaria dirigida contra las desmogleinas, proteinas de
adhesion dependientes de calcio que forman parte de los desmosomas, estructuras responsables de mantener
la union intercelular en el epitelio.™

Este articulo tiene como objetivo analizar la evidencia cientifica disponible acerca de las complicaciones
infecciosas oportunistas en pacientes con pénfigo, y describir los mecanismos fisiopatoldgicos, clinicos y
terapéuticos asociados a su desarrollo.

METODO

Este trabajo corresponde a una revision narrativa de la literatura. Para su elaboracion se realizd una busqueda
bibliografica estructurada en bases de datos electrdnicas, priorizando la recuperacion de articulos en idioma
espanol disponibles en SciELO, RedALyC y LILACS. La busqueda se llevo a cabo entre enero y octubre de 2025,
utilizando términos controlados y palabras clave relacionadas con pénfigo, inmunosupresion, complicaciones
infecciosas, lesiones ampollares y tratamiento inmunoldgico. Se incluyeron articulos originales, reportes de
caso, series clinicas, guias de manejo y revisiones publicadas entre 2013 y 2024 que abordaran aspectos clinicos,
inmunopatologicos, terapéuticos o complicaciones infecciosas asociadas al pénfigo. Asimismo, se priorizo la
evidencia procedente de paises latinoamericanos, debido a su relevancia epidemioldgica para el contexto
regional.

Fueron excluidos articulos duplicados, publicaciones sin acceso a texto completo, reportes no vinculados
al pénfigo y estudios que abordaran exclusivamente otras dermatosis ampollares sin relacion directa con
pénfigo. La informacion obtenida fue organizada y analizada de manera comparativa, agrupando los hallazgos
en categorias tematicas: clasificacion clinica, fisiopatologia, diagnostico, tratamiento, infecciones oportunistas
y cuidados del paciente. Finalmente, los resultados se integraron y sintetizaron con el objetivo de identificar
patrones comunes, tendencias terapéuticas actuales y vacios de evidencia relevantes para la practica clinica.

RESULTADOS Y DISCUSION

Clinicamente, la enfermedad se presenta con vesiculas recurrentes, erosiones dolorosas o placas
eritematosas, observandose con mayor frecuencia en personas entre la tercera y cuarta década de vida.®
La incidencia estimada oscila entre 10 y 22 casos por millon de habitantes, mientras que la prevalencia es de
aproximadamente 0,1 a 0,7 por cada 100 000 habitantes.® En la fisiopatologia del pénfigo, el desmosoma
constituye la estructura central alterada: esta formado por tres grupos de proteinas principales —cadherinas,
queratinas y plaquinas— que participan en el mantenimiento de la estabilidad mecanica epitelial.® Dentro
del grupo de cadherinas se distinguen dos subfamilias relevantes, las desmocolinas y las desmogleinas, cuya
interaccion permite la adhesion intercelular y explica la variabilidad clinica segun el patrén de autoanticuerpos
presentes.®

En relacion con la distribucion de desmogleinas, se reconoce que existen tres isoformas principales, cuya
expresion varia de acuerdo con el tipo de tejido epitelial. Por un lado, en la epidermis predominan en mayor
proporcion, mientras que, en contraste, en las mucosas su expresion es significativamente menor. Ademas,
la isoforma desmogleina 3 muestra mayor concentracion en las capas basales de la epidermis y en epitelios
mucosos profundos.®

Consecuentemente, las lesiones clinicas tipicas del pénfigo se expresan como flictenas intraepidérmicas,
derivadas del proceso de acantolisis. En este contexto, el diagnostico debe ser integral, ya que no se
basa Unicamente en la inspeccion clinica, sino también en el estudio anatomopatologico e inmunoldgico.
Especificamente, la biopsia de piel afectada y la inmunofluorescencia (ELISA) permiten demostrar los depdsitos
intercelulares de IgG —predominantemente subclases 1 y 4— caracteristicos de esta enfermedad.®

Asimismo, los hallazgos histoldgicos con tincion hematoxilina-eosina suelen evidenciar queratinocitos
acantoliticos, neutrofilos no degenerados y un nimero variable de eosindfilos, tanto en el interior de las
pustulas como en la dermis superficial.?

La eleccion de la investigacion, se justifica porque el pénfigo sigue siendo una enfermedad rara con elevada
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morbimortalidad por su diagndstico tardio y por las complicaciones asociadas al tratamiento inmunosupresor.
Ademas, las infecciones oportunistas representan una causa frecuente de sobreinfeccion cutanea vy
complicaciones sistémicas, afectando la evolucion clinica y la calidad de vida de los pacientes. Por ello, es
necesario seguir investigando con el fin de fortalecer el reconocimiento temprano y optimizar el abordaje
terapéutico. Finalmente, la evidencia latinoamericana sobre pénfigo continta siendo limitada, lo cual refuerza
la relevancia de la produccion cientifica regional contextualizada.

Tabla 1. Clasificacion del pénfigo, sintomas causas y tratamiento.

Tipo de pénfigo Sintomas / Manifestaciones Causas / Mecanismo Tratamiento
Pénfigo Ampollas flacidas en mucosa IgG contra desmogleina 3 Corticoides sistémicos + ahorradores
vulgar oral, erosiones dolorosas * desmogleina 1. (micofenolato/azatioprina). Rituximab
y compromiso cutaneo como primera linea en moderado-
progresivo. grave.
Pénfigo foliaceo Ampollas  superficiales y IgG contra desmogleina Corticoides topicos o sistémicos segun
costras. No afecta mucosa. 1. severidad + inmunomoduladores.
Pénfigo paraneoplasico Mucositissevera, conjuntivitis, Asociado a neoplasia Tratamiento de la neoplasia +
lesiones polimorfas cutaneas. (linfoma, leucemia, inmunosupresion; rituximab posible.
timoma).
Pénfigo inducido por Lesiones similares a PV o PF Anticuerpos inducidos Suspender el farmaco; corticoides
farmacos tras inicio de medicamentos. por farmacos (captopril, sistémicos si requerido.
penicilinas, rifampicina).
Pénfigo IgA Pustulas y erosiones. Deposito IgA epidérmico Dapsona + corticoides.

(anti-desmocolinas).

En términos clinicos, el pénfigo se divide en cinco variantes principales: pénfigo vulgar, pénfigo foliaceo,
pénfigo paraneoplasico, pénfigo inducido por farmacos y pénfigo IgA. No obstante, de todas estas formas
clinicas, unicamente el pénfigo vulgar (PV) y el pénfigo paraneoplasico presentan compromiso mucoso con
mayor frecuencia, especialmente a nivel de cavidad oral.® Por otra parte, el pénfigo vulgar puede comprometer
diversas superficies epiteliales, como la mucosa genital, la conjuntiva, la mucosa nasal y la mucosa oral, siendo
esta ultima la localizacion mas habitual. En este contexto, las lesiones se manifiestan inicialmente como
ampollas flacidas que, al romperse, originan erosiones superficiales irregulares, intensamente dolorosas, con
bordes poco definidos y frecuentemente cubiertas por costras hemorragicas. Finalmente, es importante sefalar
que, en muchos casos, las lesiones orales se desarrollan antes o durante la diseminacion progresiva de las
lesiones cutaneas en pacientes con pénfigo vulgar.®

En cuanto al tratamiento, la primera linea terapéutica continla siendo el uso de esteroides sistémicos. De
acuerdo con las guias europeas de la Academia de Dermatologia, se recomienda iniciar prednisona en un rango
de 0,5 a 1,5 mg/kg/dia; y si no se logra controlar la actividad clinica en las primeras dos semanas, la dosis puede
incrementarse hasta 2 mg/kg/dia.® Asimismo, con el proposito de reducir los efectos adversos asociados a
exposiciones prolongadas a corticoides en dosis elevadas, se ha indicado el empleo de inmunomoduladores no
esteroideos tales como azatioprina, mofetil micofenolato, ciclofosfamida, metotrexato, dapsona, tetraciclina,
sulfasalazina, clorambucilo y ciclosporina. Por otra parte, el seguimiento clinico sistematico resulta
imprescindible para valorar la respuesta terapéutica y la evolucion de los pacientes.

En este sentido, la cuantificacion de PCR ha sido utilizada como herramienta complementaria para estimar
la actividad inmunolégica, ya que permite identificar los niveles de desmogleinas en fibroblastos, células
endoteliales y células epiteliales.? Sin embargo, cuando el diagnostico es tardio o no se logra confirmar
tempranamente el cuadro clinico, la determinacion de niveles de desmogleinas pierde utilidad practica.
13 Ademas del componente inmunologico, deben considerarse factores biopsicosociales relevantes, pues el
impacto emocional, el dolor crénico y los sintomas sistémicos repercuten negativamente en la calidad de vida
del paciente, condicionando su rendimiento laboral, social y familiar.(

De igual forma, debido al compromiso de la mucosa oral, la ingesta alimentaria puede volverse dolorosa y
limitada, lo que predispone a pérdida de peso y riesgo de desnutricion.® Finalmente, las terapias adyuvantes
han cobrado interés para esclarecer si la deplecidn sostenida de células B constituye un mecanismo clave para
mantener la remision clinica a largo plazo, dado que en la mayoria de los casos los corticoides siguen siendo
la herramienta terapéutica predominante.(® No obstante, la administracion prolongada de estos farmacos
también puede generar efectos adversos significativos, lo que se traduce en uno de los principales desafios del
manejo médico del pénfigo.(?

El seguimiento clinico individualizado es una parte esencial del abordaje terapéutico del pénfigo; por ello, el
médico tratante debe documentar la evolucion natural de cada paciente e implementar control periddico para
asegurar la eficacia del tratamiento instaurado.® En este sentido, los pacientes con pénfigo vulgar localizado
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suelen presentar un pronostico mas favorable y, en muchos casos, muestran una respuesta rapida tras el inicio
de la terapia inmunosupresora.® Sin embargo, a pesar de dicha respuesta inicial, se ha reportado que entre
el 40 % y el 80 % de los pacientes experimentan recurrencias dentro de los primeros seis a veinticuatro meses,
motivo por el cual se recomienda un monitoreo clinico estricto, idealmente cada seis meses, con el proposito
de sostener la remision clinica y evitar reagudizaciones.® Aun asi, las tasas de morbimortalidad permanecen
elevadas incluso cuando el diagnostico es precoz y el tratamiento se aplica correctamente.®"

Por otra parte, estudios recientes han demostrado que, al igual que otras dermatosis autoinmunes, el
pénfigo puede coexistir o asociarse con enfermedades sistémicas, lo que amplia la importancia del abordaje
médico integral.? De esta forma, su aparicion puede estar determinada por una combinacion de factores
ambientales, predisposicion genética, alteraciones inmunologicas y, en algunos casos, la presencia de estrés
como desencadenante fisiologico o emocional.? No obstante, de acuerdo con series de casos publicadas,
incluso los tratamientos empleados de manera adecuada no han logrado evitar completamente la recurrencia
de la enfermedad, lo que refuerza la naturaleza cronica e impredecible del cuadro clinico.? Finalmente,
investigaciones experimentales en modelos murinos han mostrado que las desmogleinas 1, 3 y 4 cumplen un
papel fundamental en los mecanismos de adhesion de los foliculos pilosos, lo que podria explicar la aparicion
de alopecia en determinados pacientes con pénfigo.®

La edad promedio de inicio del pénfigo suele situarse alrededor de la cuarta década de vida, y cuando
el cuadro presenta una expansion cutanea extensa puede asociarse a un peor pronostico clinico.? Tras la
instauracion del tratamiento inmunosupresor, muchos pacientes logran alcanzar periodos de remision en un
lapso medio aproximado de 12,5 semanas, pudiendo observarse mejoria clinica incluso desde las seis semanas
en algunos casos.?” Asimismo, se han incorporado terapias dirigidas contra células CD20, con el objetivo de
inducir la deplecion de linfocitos B y reducir la produccion de autoanticuerpos patogénicos.?® Las lesiones
ampollares pueden presentarse de manera localizada o generalizada, comprometiendo areas como el rostro,
el abdomen o las extremidades.

Por otra parte, las ampollas pueden exudar grandes voliumenes de liquido, lo cual favorece la pérdida
de electrolitos y puede llegar a constituir un evento potencialmente fatal en situaciones graves.®® De igual
manera, los linfocitos T participan activamente en la inmunopatogénesis de la enfermedad a través de la
secrecion de citocinas proinflamatorias, lo cual ha impulsado el desarrollo de nuevas estrategias terapéuticas
dirigidas a modular esta respuesta.®” Desde el punto de vista epidemioldgico, algunos estudios sugieren una
mayor frecuencia en mujeres que en varones, con una media de presentacion cercana a los 47 afios en mujeres
y 45 anos en hombres, respectivamente,®” mientras que la seleccion del tratamiento dependera en gran
medida de la gravedad clinica de la situacion del paciente.®?

Ademas, el autocuidado del paciente y el manejo adecuado de las lesiones constituyen un componente
esencial del abordaje terapéutico integral,®¥ siendo necesario identificar variables sociodemograficas
que puedan influir en el curso clinico.®® Como sucede en otros trastornos autoinmunes, el pénfigo puede
asociarse con sintomas depresivos y estrés emocional,®® y pese a ello no existen estrategias consolidadas a
nivel mundial en politicas pUblicas especificamente dirigidas a esta poblacion.®” En este escenario, el rol del
médico de atencion primaria es fundamental para asegurar el seguimiento longitudinal, el control terapéutico
y la deteccidén temprana de complicaciones.®” Por Gltimo, es importante destacar que tanto la correcta
identificacion clinica como los hallazgos histologicos permiten la adecuada clasificacion de las variantes de
pénfigo,®® y que incluso en pacientes previamente asintomaticos o en remision, episodios de estrés pueden
actuar como desencadenantes de reactivacion de la enfermedad.®” Los cambios microscopicos caracteristicos
sirven ademas como marcadores diferenciales para distinguir los distintos subtipos.“"

Tabla 2. Cuidado del paciente y manejo por enfermeria en pénfigo

Accion de enfermeria Objetivo Intervenciones sugeridas

Proteccion de la piel y mucosas Evitar ruptura mecanica y nuevas Higiene suave, apositos no adherentes,
lesiones evitar friccion y humedad

Prevencion de infecciones secundarias Reducir riesgo de infecciones Monitoreo de signos de infeccion, aviso
oportunistas precoz al médico

Soporte nutricional Prevenir pérdida de peso y Adaptar consistencia de alimentos,
desnutricion hidratacion adecuada

Control del dolor Mejorar tolerancia a la ingesta y Analgesia pautada y educacion sobre
descanso estimulos dolorosos

Apoyo psicoemocional Disminuir ansiedad y estrés Consejeria breve, escucha activa,
asociados contencion

Las infecciones oportunistas de la piel constituyen una de las principales complicaciones asociadas al pénfigo,
particularmente en aquellos pacientes que requieren esquemas de inmunosupresion de larga duracion para
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controlar la actividad de la enfermedad.“) En este contexto, el deterioro de la barrera cutanea —secundario
a la acantolisis y a la presencia de erosiones amplias— genera un entorno propicio para la penetracion de
microorganismos patogenos,“? mientras que lainmunosupresion farmacolégica disminuye de manera significativa
la capacidad defensiva humoral y celular del huésped.“) Como consecuencia, es relativamente frecuente
el desarrollo de infecciones bacterianas secundarias causadas por Staphylococcus aureus y Streptococcus
pyogenes, que pueden progresar desde lesiones impetiginizadas hasta celulitis o incluso sepsis cutanea si no
se interviene adecuadamente.“4

Asimismo, se ha descrito que las infecciones virales, especialmente la reactivacion de herpes simple y
varicela-zoster,“ constituyen un riesgo afiadido en estos pacientes, pudiendo presentarse con formas clinicas
mas extensas, agresivas y de peor evolucion comparadas con individuos inmunocompetentes.“® Por todo
lo anterior, el manejo clinico del pénfigo debe contemplar una vigilancia rigurosa del estado de la piel, la
identificacion precoz de signos de infeccion, asi como la aplicacion de medidas preventivas personalizadas, que
pueden incluir profilaxis antiviral en casos con antecedentes de recurrencias y el uso de antibioticos sistémicos
cuando existe evidencia clinica de infeccidn bacteriana activa.

CONCLUSION

Se logro recopilar, describir y analizar informacion médica acerca del pénfigo como enfermedad autoinmune.

El cuidado del paciente con pénfigo requiere una participacion activa del personal de enfermeria, debido a
la fragilidad de la piel, la pérdida de la funcion barrera y el riesgo elevado de infecciones oportunistas.

El rol de enfermeria se centra en el mantenimiento de la integridad cutanea mediante higiene suave,
el uso de apositos estériles no adherentes, la vigilancia de zonas de friccion y la identificacion temprana
de signos inflamatorios, exudacion anomala o cambios en la coloracion local que sugieran sobreinfeccion.
Asimismo, la enfermeria debe asegurar una adecuada hidratacion y soporte nutricional, adaptando consistencia
y temperatura de alimentos cuando existe afectacion mucosa, con el fin de disminuir el dolor durante la ingesta
y prevenir pérdida ponderal. Otra funcion prioritaria es la educacion del paciente y su familia, reforzando
estrategias de autocuidado orientadas a evitar traumatismos mecanicos sobre la piel y a reconocer factores
desencadenantes como estrés, infecciones intercurrentes o exposicion térmica excesiva.

Finalmente, el componente emocional también debe ser abordado en conjunto, ya que la discapacidad
fisica, el dolor crénico y la alteracion visible del cuerpo pueden generar ansiedad, depresion, aislamiento social
y baja adherencia terapéutica por lo que la asistencia de enfermeria contribuye de manera directa en la mejora
de la calidad de vida y en el mantenimiento de la estabilidad clinica del paciente.
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