HOSPITAL NACIONAL Ne O3> 2026-HNAL/DG
ARZOBISPO LOAYZA
RESOLUCION DIRECTORAL
Lima, [ 7  defebrerode 2026
VISTO:

El Expediente N° 00976-2026, que contiene, el Memorandum N° 003-SD-HNAL-2026, Informe Técnico
Sustentatorio N® 10 — Servicio de Dermatologia-HNAL-2026, Nota Informativa N° 045-OGC-HNAL-2026 vy el
Informe N° 40- 2026-OAJ-HNAL sobre actualizacion de la Guia de Practica Clinica para Diagnéstico y
Tratamiento de Pénfigo vulgar y folidceo del Servicio de Dermatologia del Departamento de Especialidades
Médicas del Hospital Nacional Arzobispo Loayza;

CONSIDERANDO:
Que, los articulos | y Il del Titulo Preliminar de Ia Ley N° 26842 - Ley General de Salud, establecen que “a salud

es condicion indispensable para el desarrollo humano ¥ medio fundamental para alcanzar el bienestar individual ¥
colective” por lo que su proteccién es de interés publico. Por tanto, es responsabilidad del Estado regularia, vigilaria

ZRG BF Y promoveria”, respectivamente;
&,
C
Que, mediante Ley N° 29414, Ley que establece los derechos de las personas usuarias de los servicios de salud,

ﬁeﬁa!a en su articulo 15°, entre otros, que: “Toda persona tiene derecho a recibir informacién necesaria sobre los
5y
i)

ervicios de salud a los que puede acceder y los requisitos necesarios para su uso, previo al sometimiento a
A" procedimientos de diagndsticos o ferapéuticos; y a recibir en términos comprensibles informacion completa y
EYONG  confinuada sobre su proceso, incluyendo el diagnéstico, pronéstico y alternativas de tratamiento, asi como los
riesgos, contraindicaciones, precauciones y advertencias de los medicamentos que se le prescriban y administren”:

Que, mediante Decreto Supremo N° 013-2006-SA, se aprueba el Reglamento de Establecimientos de Salud y
Servicios Médicos de Apoyo, disponiendo en su articulo 5° ‘los establecimientos de salud y servicios médicos de
apoyo deben contar, en cada drea, unidad o servicio, con manuales de procedimientos, guias de préctica clinica
referidos a la atencién de los pacientes, personal, suministros, mantenimiento, seguridad y ofros que sean
necesarios, segln sea el caso™

Que, mediante Resolucién Ministerial N°826-2021/MINSA se aprueba la Norma para la Elaboracién de
Documentos Normativos del Ministerio de Salud, el cual tiene como objetive “establecer las disposiciones
/ .umeks  relacionadas con las etapas de planificacién, formulacién o actualizacicn, aprobacion, difusién, implementacién y
i evaluacion de los Documentos Normativos, que expide el Ministerio de Salud, en el marco de sus funciones

rectoras™,
,;-’\\ .. Que, mediante Resolucién Ministerial N°302-201 S/MINSA, se aprueba la NTS N°117-MINSA/DGSP-V.01 “Norma
“\ "4 Técnica de Salud para la Elaboracion y Uso de Guias de Practica Clinica del Ministerio de Salud”, cuya finalidad

2| es “contribuir a la calidad y seguridad de las atenciones de salud, respaldadas por Guias de Practica Clinica,
basadas en evidencias cientificas, ofreciendo el maximo beneficio y el minimo riesgo para los usuarios de las
preslaciones en salud, asi como la optimizacién Yy racionalizacioén del uso de los recursos™ siendo el ambito de
aplicacién de la citada Norma Técnica de Salud, los establecimientos de salud, entre otros;

Que, con la Resolucién Ministerial N° 414-2015/MINSA se aprueba el Documento Técnico: “Metodologia para la
elaboracién de Guias de Practica Clinica” que tiene por objetivo “Estandarizar Ia metodologia para la generacién
"_‘___:;?\ de Ja Guia de Practica Clinica en los establecimientos de Salud Pablicos del Sector Salud a través de un marco y
*ﬁ@\ herramientas metodoldgicos necesarios, que permitan la elaboracion de una Guia de Préctica Clinica de Calidad,
e _"ﬁ \\ basada en la mejorevidencia disponible”; En el numeral VI, precisa los tipos de actualizacién de |a Guia de Practica
VIOt | £ Clinica, sefialando lo siguiente: i) actualizacién completa, cuando Ia mayor parte de las secciones y capitulos de
'la Guia requieren ser actualizados: i) actualizacién parcial, cuando existen nuevas dreas relevantes gue deben ser
¢ incluidas; y iii) valorar Ia retirada, cuando las recomendaciones de Ja Guia de Préctica Clinica ya no resultan
aplicables;

Que, mediante la Resolucién Directoral N° 081-2019-HNAL/DG, de fecha 13 de marzo de 2019, se aprobaron las
Guias de Préacticas Clinicas del Servicio de Dermatologia del Departamento de Especialidades Médicas, entre las
cuales se encuentra la “Guia de Practica Clinica para el Diagnéstico y Tratamiento de Pénfigo” en el Hospital
Nacional Arzobispo Loayza;



Que, mediante Memorando N° 003-SD-HNAL-2026, de fecha 12 de enero de 2026, el jefe del Servicio de
Dermatologia y el jefe del Departamento de Especialidades Médicas, a través del Informe Técnico N° 10 — Servicio
de Dermatologia — HNAL-2026, sustentan la justificacién para la actualizacion de la “Guia de Practica Clinica para
el Diagndstico y Tratamiento de Pénfigo Vulgar y Foliaceo”, sefialando, en el item 6.2, que el diagnostico del pénfigo
requiere un alto grado de sospecha clinica, debido a que las manifestaciones iniciales pueden confundirse con
otras enfermedades ampollares o erosivas, siendo necesaria su confirmacién mediante estudio histopatolégico e
inmunofluorescencia directa, que permiten demostrar la presencia de acantolisis y depositos intercelulares de
inmunoglobulinas caracteristicos; asimismo, la incorporacién de tecnicas serolégicas, como la deteccion de
anticuerpos contra desmogleinas 1 y 3, ha permitido precisar el subtipo clinico y establecer su correlacion con la
actividad de la enfermedad, lo que resulta esencial para un diagnéstico integral y el adecuado seguimiento del
paciente; precisandose que la actualizacion de la referida guia permitiré estandarizar el manejo del pénfigo en el
Servicio de Dermatologia, homogeneizando criterios diagnosticos, optimizando el uso de recursos diagnédsticos e
inmunoterapéuticos y garantizando una atencion eficiente y segura, alineada con la evidencia cientifica vigente,
contribuyendo a la reduccién de complicaciones y recaidas, asi como a la mejora de los resultados clinicos y de la
calidad de vida de los pacientes atendidos en el HNAL; por lo que se remite a la Oficina de Gestion de la Calidad
para su revision y tramite correspondiente;

Que, mediante Nota Informativa N° 045-OGC-HNAL-2026, de fecha 14 de enero de 2026, el jefe de la Oficina de
Gestion de la Calidad concluye que la actualizacion de la “Guia de Practica Clinica para Diagnastico y Tratamiento
de Pénfigo Vulgar y Folidceo” del Servicio de Dermatologia del Departamento de Especialidades Médicas del
Hospital Nacional Arzobispo Loayza, cumple con la estructura descrita en la Resolucion Ministerial N°® 302-
2015/MINSA, que aprueba la Norma Técnica de Salud N° 117-MINSA/DGSP-V.01, “Norma Técnica de Salud para
la Elaboracién de Guias de Practica Clinica del Ministerio de Salud”, por lo que emite opinién favorable,
recomendando proseguir con el framite administrativo para la emision del acto resolutivo correspondiente;

T¥AL
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i vazns. Que, mediante Informe N° 40-2026-0AJ-HNAL, de fecha 10 de febrerc de 2026, la jefa de la Oficina de Asesoria

Juridica sefiala que, luego de verificar el Informe Técnico sustentatorio suscrito por el jefe del Servicio de
Dermatologia y del jefe del Departamento de Especialidades Médicas del Hospital Nacional Arzobispo Loayza y
contando con la opinién favorable del jefe de la Oficina de Gestion de la Calidad, corresponde emitir el acto
resolutivo aprobando la actualizacién de la “Guia de Préactica Clinica para Diagnéstico y Tratamiento de Pénfigo
Vulgar y Folidceo” del Servicio de Dermatologia del Departamento de Especialidades Medicas del Hospital
Nacional Arzobispo Loayza, aprobado mediante la Resolucién Directoral N° 081-2019-DG/HNAL;

Con el visto bueno del jefe del Departamento de Especialidades Médicas, del jefe de la Oficina de Gestion de la
Calidad y de la jefa de la Oficina de Asesoria Juridica del Hospital Nacional Arzobispo Loayza;

En uso de las afribuciones conferidas por el articulo 11° del Reglamento de Organizacion y Funciones del Hospital Nacional
Arzobispo Loayza, modificado por la Resolucion Ministerial N° 777-2005-MINSA, y considerando la designacion
. temporal del MC Eduardo Franklin Yong Motta en el cargo de Director del Hospital Il de la Direccion General del Hospital

\ Nacional Arzobispo Loayza, aprobada mediante Resolucion Ministerial N° 428-2024-MINSA, de fecha 17 de junio de 2024,

" SE RESUELVE:

ARTICULO 1°.- ACTUALIZAR la “Guia de Practica Clinica para Diagndstico y Tratamiento de Pénfigo Vulgar y
Folidceo” del Servicio de Dermatologia del Departamento de Especialidades Médicas del Hospital Nacional Arzobispo
Loayza, aprobado mediante la Resolucién Directoral N° 081-2019-DG/HNAL, la misma que forma parte integrante de
la presente resolucion.

ARTICULO 2°.- ENCARGAR al jefe del Servicio de Dermatologia del Departamento de Especialidades Médicas,
el cumplimiento de la implementacion de la Guia actualizada en el articulo N°1 de la presente resolucion, asi como
la supervision de la misma.

ARTICULO 3°.- DISPONER que la Oficina de Comunicaciones publique la presente Resolucién Directoral en el
portal de la pagina institucional del Hospital Nacional Arzobispo Loayza. (www.gob.pe/hospitalloayza).

Registrese, Comuniquese y Publiquese,

MINISTERIO DE SALUD "
HOSPITA&AE‘Q’JNA “ARZOBISPO LOAYZA

iestgr General
&.4-b: BO1 lca R.N.E. 030350

EFYM/ELVF
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GUIA DE PRACTICA CLINICA PARA DIAGNOSTICO Y TRATAMIENTO DE
PENFIGO VULGAR Y FOLIACEO

FINALIDAD
Uniformizar los criterios clinicos a fin de disminuir la morbi-mortalidad de pacientes.

. OBJETIVO

Consclidar el conocimiento técnico cientifico para el correctc diagnéstico, tratamiento del
pénfigo.

AMBITO DE APLICACION

Sera de aplicacion estricta y obligatoria a todos los profesionales y pacientes de los servicios
ambulatorios, emergencia y hospitalizacién del Hospital Nacional Arzobispo Loayza.

DIAGNOSTICO Y TRATAMIENTO DEL PENFIGO VULGAR Y FOLIACEO
4.1. NOMBRE Y CODIGO

Pénfigo vulgar CIE-10: L10.0
Penfigo folidceo CIE-10: L10.2

CONSIDERACIONES GENERALES.

5.1

5.2

5.3

DEFINICION

El pénfigo se refiere a una familia de dermatosis autoinmunes acantoliticas raras de las
membranas mucocutaneas en las que la acantdlisis, o la perdida de la adhesién de célula
a celula, provoca ampollas potencialmente letales y formacion de erosién. (1)

ETIOLOGIA

Es un trastorno autoinmune cuya etiologia adn no esta plenamente esclarecida. El inicio y
el curso dependen de una interaccién variable entre los factores predisponentes e
inductores. La predisposicién genética tiene una base poligénica compleja que involucra
multiples loci genéticos; sin embargo, el trasfondo geneético por si solo, aunque esencial,
no es suficiente por si solo para iniciar el mecanismo autoinmune. La intervencién de
factores ambientales inductores o desencadenantes parece ser crucial para desencadenar
la enfermedad. Los factores precipitantes son muchos y variados, la mayoria de origen
directo del entorno: farmacos, infecciones viricas (herpética), agentes fisicos (radiacion
ultravioleta o ionizante, quemaduras térmicas o electricas, cirugia y procedimientos
cosmeticos), alérgenos de contacto (organcfosforados), inducido por cocaina, factores
dietéticos (ajo, puerro, cebolla, pimienta negra, chile rojo, vino tinto, té) y el estrés
emocional son eventos raros, pero bien documeritados. (1,2)

FISIOPATOLOGIA

Es fundamental la presencia de anticuerpos de inmunoglobulina (Ig) contra proteinas en
la superficie celular de los queratinocitos. Los objetivos antigénicos en pénfigo vulgar (PV)
y penfigo foliaceo (PF) son las desmogleinas, glicoproteinas transmembrana asociadas
con desmosomas que confieren adhesion célula-célula dentro de la epidermis. Las
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desmogleinas son miembros de Ia familia de supergenes de cadherina, que categoriza la
PVy la PF como enfermedades autoinmunes de cadherina. Los antigenos implicados en
la PV se han identificado como desmogleinas 1 y 3, mientras que la PF sélo implica la
desmogleina 1. Los anticuerpos IgG, dirigidos contra las desmogleinas, interrumpen la
funcién adhesiva de los desmosomas e impiden su capacidad para funcionar en Ia
adhesion célula-célula estandar, lo que da como resultado acantolisis epidérmica y
formacién de ampollas flacidas, el rasgo clinico caracteristico de las enfermedades de
pénfigo.(2)

La localizacion de la formacién de ampolias y la afectacién de las superficies mucosas
varia segun el subtipo de enfermedad de pénfigo y puede explicarse mediante la teoria de
la compensacién de la desmogleina. Esta teoria establece que, en las superficies
cutaneas, la desmogleina 1 se expresa principalmente en todas las capas de la epidermis,
mientras que la desmogleina 3 se expresa principalmente en las capas mas profundas. En
mucosas, la expresiéon de desmogleina 1 es minima mientras que predomina la
desmogleina 3. La interpretacion de la teoria de Ia compensacion de la desmogleina, en
lo que se refiere a los hallazgos clinicos en el nenfigo, se puede resumir de la siguiente
manera: los pacientes con anticuerpos solo contra la desmogleina 3 deben tener PV
predominante en la mucosa porque la desmogleina 1 compensa la pérdida de
desmogleina 3 en la piel. En las membranas mucosas, la desmogleina 3 se expresa
predominantemente; los bajos niveles de desmogleina 1 no pueden compensar la
inhibicion de la desmogleina 3, lo que lleva a la acantolisis epitelial y erosiones de la
mucosa. Cuando se desarrollan anticuerpos contra las desmogleinas 1y 3, se produce
acantdlisis epidérmica tanto en la piel como en las membranas mucosas. (2,3)

ASPECTOS EPIDEMIOLOGICOS

El pénfigo ocurre en todo el mundo, multiples lineas de evidencia sugieren que PV muestra
una distribucion geogréfica y étnica heterogénea con una prevalencia significativamente
mayor en pacientes de ascendencia mediterranea o judia asquenazi.

El pénfigo puede surgir en cualquier grupo de edad y la mayorfa de los pacientes tienen
entre 45 y 65 afios en el momento del diagnéstico, aunque puede diferir significativamente
segln el pais de origen y el origen étnico. (1,4)

FACTORES DE RIESGO
5.5.1 Medio ambiente

Radiacion UV, primavera-verano. Otros factores: trauma, estrés, dieta. Fumar
(efecto protector).

5.5.2 Estilos de vida

El estilo de vida puede afectar la forma en que se maneja la enfermedad y su
impacto en la vida diaria. Se recomienda seguir las indicaciones del médico, cuidar
las heridas, proteger la piel, y adaptar la alimentacién y la rutina para minimizar Ias
molestias y complicaciones. :

5.5.3 Factores hereditarios

Aungue el pénfigo vulgar y folidceo no son enfermedades hereditarias en el sentido
de que se transmiten directamente de padres a hijos, factores genéticos,
especialmente relacionados con el sistema inmunitario y los genes HLA, juegan un
papel importante en la susceptibilidad a estas enfermedades autoinmunes. No se
transmiten de generacion en generacién, pero ciertas variaciones genéticas pueden
predisponer a un individuo a desarrollarios, especialmente si se combinan con
factores ambientales. (2,5)
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Genética: Asociacion entre los genes PV y HLA clase II: alelos HLA DRB1*04:02 y
DQB1*05:03. Ciertos grupos étnicos y poblaciones tienen una mayor incidencia de
la enfermedad, lo que sugiere una predisposicién genética. Por ejemplo, personas
de ascendencia judia, del sureste de Europa o del Oriente Medio tienen un mayor
riesgo de pénfigo vulgar

Varios estudios observacionales controlados sefialaron la coexistencia del pénfigo
con ofras afecciones autoinmunes. Artritis reumatoide y las enfermedades tiroideas
autoinmunes, diabetes mellitus tipo 1, sindrome de Sjogren, el lupus eritematoso
sistémico y la alopecia areata. La colitis ulcerosa, pero no la enfermedad de Crohn,
se relaciona con el pénfigo. Existen también algunos medicamentos
desencadenantes como la Penicilamina, captopril y bucilamina. Vacunas: Gripe,
rabia VHB, tetanos, SARSCOV2. Se han visto algunos casos donde la ingesta de
cocaina ha sido causal de induccién de penfigo vulgar. (5,6)

Vi. CONSIDERACIONES ESPECIFICAS
8.1 CUADRO CLINICO
6.1.1. Signos y sintomas

Especificar el tiempo de aparicién de los primeros sintomas y los sintomas
funcionales: dolor, prurito, intensidad de disfagia, sintomas oculares y
otorrinolaringoldgicos, disuria, problemas anogenitales y pérdida de peso.

Consultar sobre qué medicamentos se ha encontrado consumiendo y vacunas
actualizadas.

Pénfigo vulgar (PV):

Comienza con lesiones en la mucosa oral: Erosiones bucales y/o gingivales
persistentes, dolorosas que interfieren con la comida. Menos comunes son lesiones
oculares no cicatriciales y erosion a nivel de mucosa nasal, laringea, esofagica,
genital y anal.

Compromiso cutédneo (puede aparecer varias semanas 0 meses después de la
aparicion de las lesiones mucosas) se presenta con ampoilas flacidas con contenido
claro, se desarrollan en piel no eritematosa y rapidamente pueden transformarse en
erosiones postampollares. Las lesiones pueden ser localizadas o generalizadas y
predominan en las zonas seborreicas (pecho, cara, cuero cabelludo, regién
interescapular) y regiones mecanicamente estresadas. Normalmente no esta
asociada a importante prurito. La ufia puede estar involucrada. (1,2,5)

Pénfigo foliaceo (PF):

Compromiso cuténeo: ampollas transitorias, flacidas que se transforman en
erosiones costrosas en areas cutaneas seborreicas (pecho, cuero cabelludo, cara,
region interescapular). No hay compromiso de mucosas.

Severidad:

Se han propuesto scores para proporcionar una medida objetiva de la actividad de
la enfermedad. El indice del area de la enfermedad del pénfigo (PDAI) es un nuevo
sistema de puntuacién para medir la actividad del pénfigo. Los valores de corte que
distinguen pénfigo moderado, significativo y extenso es 15 y 45 respectivamente.
Estos subgrupos de actividad de la enfermedad deberian ayudar a los médicos en
el manejo de pacientes con pénfigo

6.1.2. Interaccion cronolégica

* Inicio de respuesta inmune: La enfermedad se desencadena cuando el paciente
con predisposicion genética entra en contacto con un factor ambiental lo que activa
el sistema inmunolagico.
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GUIA DE PRACTICA CLINICA PARA DIAGNOSTICO Y TRATAMIENTO DE PENFIGO VULGAR Y FOLIACEO

» Produccion de anticuerpos: El sistema inmunitario empieza a producir anticuerpos
contra los desmosomas.

e Formacién de ampollas: Se presenta una acantélisis por destruccion de los
desmosomas y por ello se forman ampollas flacidas con Nikolsky positivo que
significa que rompen faciimente.

e Progresion y letalidad sin presentar tratamiento: Sin tratamiento o tratamiento
irregular, el pénfigo vulgar puede ser mortal

¢ Evolucién con tratamiento: El inicio del tratamiento con corticoesteroides e
inmunosupresores controla la respuesta inmune de dicha enfermedad, alivia los
sintomas y mejora el prondstico.

® En algunos casos, ha ocurrido transicién de penfigo vulgar a pénfigo folidceo. (7)

6.1.3. Graficos, diagramas, fotografias

FIGURA 01: FfENFIGO VULGAR. A: PENFIGO VULGAR. B: SIGNO DE
NIKOLSKY EN PENFIGO. C: LESIONES ORALES EN PENFIGO. D: ULCERAS
ORALES EN PENFIGO. E: ULCERAS INCIPIENTES DE LAS ENCIAS EN

PENFIGO '

Fuente: Gilkey T, Hammond A, Gurnani P, Forouzandeh M, Hsu S, Motaparthi K.
Subtype transition from pemphigus vulgaris to pemphigus foliaceus. JAAD Case Rep
' [Internet]. 2023;31:31-4.
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GUIA DE PRACTICA CLINICA PARA DIAGNOSTICO Y TRATAMIENTO DE PENFIGO VULGAR ¥ FOLIACEO

FIGURA 02: PENFIGO FOLIACEO

Fuente: Gilkey T, Hammond A, Gurnani P, Forouzandeh M, Hsu S, Motaparthi K.

Subtype transition from pemphigus vulgaris to pemphigus foliaceus. JAAD Case Rep
[Internet]. 2023;31:31-4. ‘

FIGURA NRO. 03: PENFIGO VULGAR. A: PENFIGO VULGAR, PIEL
CABELLUDA. B: PENFIGO VULGAR, AMPOLLAS EN PIEL CABELLUDA. C:
PENFIGO VEGETANTE. D: PENFIGD VEGETANTE, LESIONES EN PLIEGUES.
E: PENFIGO VEGETANTE CON LESIONES ORALES

Fuente: Gilkey T, Hammond A, Gurnani P, Forouzandeh M, Hsu S, Motaparthi K.
Subtype transition from pemphigus vulgaris to pemphigus foliaceus. JAAD Case Rep
[Internet]. 2023;31:31—4.
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GUIA DE PRACTICA CLINICA PARA DIAGNOSTICO Y "RATAMIENTO DE BENFIGO VULGAR Y FOLIACEO

6.2 DIAGNOSTICO

6.2.1. Criterios de diagnéstico
El diagnostico de pénfige es establecido en base a cuatro criterios:

‘;’

Presentacion clinica:

El Pénfigo vulgar representa 80 a 85% de los casos. La erupcién empieza
en cualquier parte de la piel o de las mucosas (60%), con predominio en la
piel cabelluda, pliegues inguinales y axilares, ombligo y regién submamaria.
Hay ampollas flacidas de 1 a 2 cm, que aparecen en la piel sana o
eritematosa, y que al romperse dejan zonas denudadas, excoriaciones y
costras melicéricas. En el pénfigo foliaceo la ampolia es flacida y delgada,
y tiene una base eritematosa. Existe un ocasional compromiso de mucosas
y puede haber alopecia, onixis y perionixis. Casi no hay afeccion del estado
general. Esta variante esporadica, cuando se presenta en nifios, puede
tener un modelo circinado o policiclico que suele ser de evolucion
benigna.(1,2,8)

Histopatologia:

Biopsia en sacabocados de 3 a 5 mm de un reciente (<24 horas) ampolla o
1/3 de la parte periférica de la ampolia y 2/3 de piel perilesional (colocada
en solucién de formaldehido al 4%). A la microscopia las células basales
adoptan una disposicion en “hilera de lapidas”, y las células acantoliticas o
de Tzanck, que son malpighianas, grandes, redondeadas o poligonales y
bastfilas (monstruosas), es posible que haya polimorfonucleares y
eosindfilos. En los pénfigos vulgar y vegetante la ampolla es suprabasal, y
en el folidceo y el seborreico, subcorneal. (2)

Microscopia de Inmunofluorezcencia Directa (IFD):

Para este estudio, el mejor sitio para realizar la biopsia es una zona de piel
de aspecto normal nabitualmente no expuesta a la luz solar; en todas las
variedades de pénfigo se observan depdsitos de inmunoglobulina de clase
IgG (100%) con isotipos 1gG1 e IgG4 (40% de los casos fija complemento)
y en menor proporcion de clases IgM e IgA; presentan una configuracién en

panal de abeja, malla o red (fishnet-like)

En el pénfigo vulgar se observan en toda la epidermis, y en el folidceo son
suprabasales. La tincién de la superficie de las células epiteliales para el
depobsito de IgG in vivo normalmente es granular o lineal, seglin se observa
mediante el examen IFD. (2,8)

Microscopia de Inmunofluorescencia indirecta (IFD):

Los titulos de anticuerpos antiepiteliales circulantes se correlacionan en
general con la actividad de la enfermedad y permiten evaluar la respuesta
a la terapeutica. Es posible detectar anticuerpos parecidos en pacientes
quemados, en dermatosis por medicamentos y en padecimientos con
extenso dafio cuténeo, como en la necrélisis epidérmica toxica.

La técnica enzimatica, valoracién inmunosorbente ligada a enzimas
(ELISA), permite evaluar la especificidad de los anticuerpos antiepiteliales
que se encuentran dirigidos contra la desmogleina 1 en el penfigo folidceo
y contra desmogleina 3 en el vulgar. Sin embargo, también en 50% de los
casos de pénfigo vulgar esos estudios reconocen anticuerpos contra la
desmogleina 1. (2,8)
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GUIA DE PRACTICA CLINICA PARA DIAGNOSTICO Y TRATAMIENTO DE PENFIGO VULGARY FOLIACED

6.2.2. Diagnéstico diferencial
Lesiones cutaneas:
v Otras formas de pénfigo
v Penfigoide ampolloso
v" Dermatosis ampollosa IgA lineal
v Eritema ampolloso multiforme
v" Dermatitis herpetiforme
Lesiones orales:
v" Estomatitis aftosa
Estomatitis herpética aguda
Eritema multiforme o sindrome de Stevens-Johnson
Liguen plano erosivo

Lupus eritematoso sistémico

NN %S

. Pénfigo paraneoplésico
v' Penfigoide de las mucosas

Las lesiones intertriginosas del pénfigo vegetante deben diferenciarse de las
infecciones crénicas y de la enfermedad de Hailey-Hailey.

6.3 EXAMENES AUXILIARES
6.3.1. De patologia clinica

Inmunofluorescencia directa (IFD): se examina la piel o las membranas mucosas
del paciente a fin de detectar in vivo depdsitos de IgG unidos en las superficies
celulares de los queratinocitos. La muestra de biopsia ha de tomarse de piel o
membrana mucosa normal perilesional. La IFD es la prueba diagndstica mas fiable
y sensible para todas las formas de pénfigo. Sin embargo, en ocasiones, la tincion
de la superficie celular inespecifica puede ocurrir en otras enfermedades y lesiones
cuténeas. Sila IFD es negativa, el diagnostico de pénfigo ha de ser seriamente
cuestionado. El deposito de IgG se observa hasta en el 100% de los pacientes con
pénfigo vulgar y pénfigo foliaceo activos. Se evidencian los depdsitos de IgG/C3 en
patrén de red o malla. (2,8)

Inmunofluorescencia indirecta (AQ-IFI): se efectua con sueros de pacientes, a fin de
detectar en ellos autoanticuerpos circulantes que se unan a los antigenos
epiteliales. Se detecta la IgG circulante. Los titulos de anticuerpos antiepiteliales
circulantes se correlacionan en general con |z actividad de |a enfermedad Y permiten
evaluar la respuesta a la terapéutica. A fin de optimizar Ia sensibilidad, hay sustratos
recomendados basados en cada anticuerpo en particular(2). En el Pénfigo vulgar se
usa el epitelio de esdfago de mono como sustrato clasico para detectar los
autoanticuerpos anti-Dsg3. Se evidencia un patrén de red intercelular (fishnet-like)
0 panal de abeja en el epitelio. En el caso del Pénfigo folidceo, se usa piel humana
C esdfago de cobaya como sustrato clasico para detectar los autoanticuerpos anti-
Dsg1.

A pesar de los diferentes antigenos implicados en los peénfigos vulgar y folidceo, el
patron de tincién obtenido por IFD o IFi es similar, lo que dificulta la distincién
serologica de las dos enfermedades. La técnica de ELISA se emplea cada vez mas
para detectar autoanticuerpos especificos de antigenos en el diagnostico de
penfigo. El suero del paciente se analiza en placas de ELISA prerrecubiertas con
las pertinentes proteinas recombinzntes, como Dsg1 o Dsg3. Asi se detectan los
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GUIA DE PRACTICA CLINICA PARA DIAGNOSTICO Y TRATAMIENTO DE PENFIGO VULGAR Y FOLIACEO

anticuerpos especificos dirigidos coitra Dsg1 o Dsg3. Esta técnica permite a los
investigadores diferenciar los subtipos de pénfigo vulgar y foliaceo. Si un suero es
positivo conira Dsg3, ello es indicativo de diagndstico de pénfigo folidceo. Si es
negativo contra Dsg1 pero positivo contra Dsg3, el posible diagnéstico es de pénfigo
vulgar de tipo dominante mucoso. Si, por dltimo, es positivo frente a Dsg1 y Dsg3,
ello apunta a un diagnéstico de pénfigo vulgar de tipo mucocutaneo (2,8)

6.3.2. De imagenes

Con el fin de desfocalizar al paciente previo inicio de tratamiento inmunosupresor,
se solicita una radiografia de térax, ecografia abdominal y tomografia de senos
paranasales. Ademas, densitometria ¢sea pues se iniciara el tratamiento con
corticoides.

Evaluacién oftaimologica para descartar glaucoma y catarata pues dichas
patologias se agravan con el uso de corticoides.

6.3.3. De examenes especializados complementarios

Se utiliza como examen confirmatorio la biopsia de piel. En Ia histopatologia las
células basales adoptan una disposicién en *“hilera de lapidas”, y las células
acantoliticas o de Tzanck, que son malpighianas, grandes, redondeadas o
poligonales y basofilas (monstruosas), recuerdan a las células balonizantes propias
de infecciones virales; es posible que haya polimorfonucleares y eosinofilos. En los
penfigos vulgar y vegeiante la ampolla es suprabasal, y en el foliaceo y el
seborreico, subcorneal; en el vegetante hay hiperplasia seudoepiteliomatosa,
hiperqueratosis, papilomatosis y abscesos intraepidérmicos con abundantes
eosinofilos.

Ademas, en laboratorio clinico se solicita lo siguiente antes de iniciar el tratamiento:
Hemograma completo, glucosa, urea, creatinina, transaminasas, GGTP, FA,
Proteinas totales y fraccionadas, VHB, VHC, HIV y electrolitos séricos. Se dosa
tiopurina metiltransferasa (TPMT) para analizar su actividad antes de implementar
como fratamiento a la Azatioorina, pues este es un profarmaco gue se convierte en
6-mercaptopurina por 3 vias, entre allas la TPMT. Por ello, con dicho resultado, se
puede individualizar la dosis o evirtar el farmaco si la actividad es muy baja y asi
evitar el riesgo de leucopenia severa, anemia aplasica y trombocitopenia.

Se solicita IgA serica en caso de iniciar tratamiento con inmunoglobulina intravenosa
(IVIG) para detectar deficiencia de IgA y prevenir anafilaxia por anticuerpos anti-IgA.
Se indica dosaje de Glucosa-6-fosfato deshidrogenasa’ (G6PD), bilirrubina y
reticulocitos en caso de iniciar tratamiento con Dapsona pues existe un alto riesgo
de generar hemdlisis aguda grave; Dosaje de PPD o cuantiferon en caso de
presentar riesgo para tuberculosis y por Gltimo BHCG en mujeres de edad fértil para
excluir gestacion probable. (8)

6.4 MANEJO SEGUN NIVEL DE COMPLEJIDAD Y CAPACIDAD RESOLUTIVA
6.4.1. Medidas generales preventivas

Ademas del tratamiento inmunosupresor, es importante tomar en cuenta el cuidado
de la piel y mucosas evitando el trauma o friccién, exposicién solar excesiva, usando
blogueador solar diariamente y teniendo una hidratacién adecuada de la piel con el
uso de productos indicados por el médico dermatdlogo. Este cuidado podria
realizarse utilizando ropa suave de algodén holgada, usando emolientes para
mantener la barrera cuténea, usando jabones suaves o syndet, teniendo una buena
higiene oral, previniendo infecciones en caso de presentar un herida colocando
antisépticos topicos. Ademas, es importante la vacunacién, previo al inicio de terapia
inmunosupresora, contra la influenza, neumococo, hepatitis B, COVID-19. Una
buena alimentacion y estilo de vida adecuados son recomendados, teniendo una
dieta equilibrada rica en proteinas para favorecer a la cicatrizacién, evitar alcohol y
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GUIA DE PRACTICA CLINICA PARA DIAGNOSTICO Y TRATAMIENTO DE PENFIGO VULGAR Y FOLIACEO

tabaco. Esta indicado también el uso de calcio y vitamina D para evitar osteoporosis
por el uso de corticoides a grandes dosis. No menos importante, es ideal tener un
soporte emocional acudiendo al servicic de salud mental que esta formado por
psiclogos y psiquiatras, con ello se asegura que el paciente pueda controlar su
estrés y asi evitar recidivas. Por Gltimo, 2s importante indicar al paciente que tenga
un control médico periddico para realizar la evaluacién clinica y laboratorial con el
fin de monitorear la actividad de la enfermedad y asi ajustar la medicacién.(2,8)

6.4.2. Terapéutica

Como el pénfigo es causado por autoanticuerpos patégenos, el tratamiento debe
proyectarse para reducir la produccién de autoanticuerpos, y no solo para inhibir la
inflamacion local. La introduccion de los corticoesteroides sistémicos y los farmacos
inmunodepresores mejord sensiblemente el pronéstico del pénfigo. Sin embargo, la
morbilidad, y la ocasional mortalidad, atin son significativas debido a complicaciones
del tratamiento. Los corticoesteroides sistémicos son la base del tratamiento del
pénfigo. Los inmuncdepresores se emplean con frecuencia para limitar el uso de los
corticoesteroides y disminuir asi sus efectos secundarios. La introduccién del indice
de superficie de la enfermedad del pénfige (PDAI) y del indice de intensidad de la
enfermedad ampollosa (ABSIS) ha facilitado la valoracion estandarizada del alcance
de la enfermedad y la respuesta al tratamient. Para iniciar el tratamiento es

necesario estadificar segun estos criterios: (2,9)

Pénfigo leve: (Ver Anexc 1y 2)
* PF con area de superficie corporal afectada (ASC) <5 %

* PV con area de superficie corporal afectada (ASC) <5% y lesiones oraies

limitadas que no afectan la ingesta de alimentos ni requieren analgésicos.
» Puntuacion PDAI < 15.
Pénfigo moderado y grave (PV y PF). (Ver Anexo 3)

Se recomienda la siguiente definicién:

* Multiples afectaciones mucosas de PV: oral, nascfaringea, conjuntival, genital

¢ Lesiones orales severas o disfagia con pérdida de peso
* Dolor importante y/o lesiones cutéaneas >5% de superficie corporal afectada
-Pénfigo moderado:

» Puntuacion PDAI > 15y <45
-Pénfigo grave:

+ Puntuacién PDAI > 45,

El tratamiento con corticoesteroides sistémicos, generalmente en forma de
prednisona oral, es el abordaje estandarizado. La dosis inicial tipica es de 0.5-1
mg/kg/dia (aproximadamente 60mg/dia), hasta disminucién de los sintomas y de los
titulos de anticuerpos antiepiteliales, con decremento calculado y prudente de Ia
dosis; el tratamiento es por tiempo indefinido, con una dosis eficaz minima. Una vez
obtenida la remision clinica, los cambios en el titulo de autoanticuerpos circulantes,
determinado por IFl o ELISA, resultan utiles para calibrar las dosis de prednisona.
Si no hay respuesta en 3-7 dias, puede recurrirse a otras opciones, como las
indicadas a continuacién(2,10,11). Las dosis de 1 g/dia de metilprednisolona
pulsada intravenosa (durante un periodo de 2-3 h, con monitorizacién cardiaca
continua) durante 3-5 dias consecutivos, son una posible alternativa para casos
graves. En general, los inmunodepresores, como azatioprina, micofenolato de
mofetilo y ciclofosfamida, combinados con corticoesteroides, contribuyen a
conseguir un control mas rapido de la enfermedad y aumentan el porcentaje de
remisiones clinicas. Algunos prefieren ciclos breves con dosis altas, Yy en casos con
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GUIA DE PRACTICA CLINICA PARA DIAGNOSTICO Y TRATAMIENTO DE PENEIGO VULGAR Y FOLIACEO

respuesta insatisfactoria los inmunosupresores constituyen una segunda
posibilidad, combinados con glucocorticoides; se usa azatioprina, 2 mg/kg/dia;
metotrexato, 20 mg por semana o ciclofosfamida, 50 a 100 mg/dia. Se ha utilizado
dapsona o diaminodifenilsulfona (DDS), 100 mg/dia, particularmente en pénfigo
folidaceo, que permite disminuir con mayor rapidez la dosis de glucocorticoides.
También se utiliza ciclosporina A, plasmaféresis (para eliminar anticuerpos
circulantes) o fotoféresis extracorpérea. La combinacion de ciclosporina, azatioprina
y glucocorticoides durante un periodo breve puede ser una opcion en enfermedad
resistente a glucocorticoides o anormalidades hematolégicas. En casos con escasa
respuesta al tratamiento convencional se ha iniciado el uso de terapia
inmunomoduladora con micofenolato de mofetilo (2 g/dia) o con medicamentos
biolégicos como anticuerpos monoclonales quiméricos, como el rituximab (anti-
CD20), ademés de inmunoglobulina por via intravenosa, pero sus resuliados
todavia no son muy claros y pueden tener efectos adversos importantes. Aunque
no es concluyente, hay evidencia reciente de que el uso de 60 o 120 mg de
prednisona da igual resultado y que la administracién intermitente (en pulsos) de
glucocorticoides en dosis altas genera poca mejoria; en cambio, se presentan
mayores efectos adversos. La azatioprina v ciclofosfamida generan beneficio en
cuanto al ahorro de esteroides. El micofenolato es mas eficaz que Ia azatioprina en
el control de la enfermedad; también es (til el factor de crecimiento epidérmico por
via topica. (12,13,14)

En los casos graves, al inicio del tratamiento se requieren hospitalizacion, vigilancia
con analisis clinicos, radiografias, y control del peso y de la presion arterial mediante
una dieta con bajo contenido de carbohidratos y grasas y restriccion de sodio.

Es conveniente administrar isoniazida para prevenir tuberculosis pulmonar vy, si
existe candidiasis por el mismo tratamiento, antimicéticos por via local o sistémica

Se recomienda disminuir lcs corticoides sisiémicos durante los proximos 4-6 meses
si se asocia tratamiento con rituximab. Se puede recomendar el siguiente régimen
de disminucion mostrado en la tabla del Anexo 4. (15)

6.4.3. Efecto adversos o colaterales cen ei tratamiento

Por el uso de medicamentos inmunosupresores el paciente puede presentar
infecciones severas, siendo la mas importante sepsis punto de partida dérmico.

En cuanto al uso de corticoides se han reportado las siguientes manifestaciones:
sindrome de Cushing, diabetes mellitus, osteoporosis, hiperiensién arterial,
insomnio, malestar gastroeintestinal, aumento de peso, candidiasis, tuberculosis,
alteracion en la conducta, hipertransaminasemia, infecciones causadas por hongos
y virus, fatiga, psicosis, hiperglicemia, flebitis, telangiectasias, herpes simple,
hiperlipidemia, depresién medular, catarata, supresion adrenal y miopatia proximal.

En el caso del uso de Azatioprina se esperan los siguientes efectos: leucopenia,
anemia, trombocitopenia, pancitopenia, hepatotoxicidad, alopecia y rash cutaneo
(2,18)

En el uso de Rituximab se ha evidenciado dolor local, nauseas, tos, escalofrios,
sepsis y angioedema al momento de la infusién del medicamento. (2,15)

Por ultimo, en el caso del uso de micofenolato de mofetilo, se ha reportado como
efectos mas comunes los problemas gastrointestinales, mialgias, neutropenia y
linfopenia, ademés también se ha reportado cefalea, hipertensién, nauseas,
depresion, fiebre, redistribucién de grasa, patologias oculares, aumento de peso,
fatiga y artralgias. (16)

6.4.4. Signos de alarma

El pénfigo a menudo muestra un curso cronico (recidivante) que requiere una
estrecha vigilancia de los sintomas clinicos y de los posibles efectos secundarios
inherentes al tratamiento inmunosupresor crénico. Es deber del especialista
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GUIA DE PRACTICA CLINICA PARA DIAGNOSTICO Y TRATAMIENTO DE PENFIGO VULGAR Y FOLIACEO

informar al paciente lo signos de alarma para saber en qué momento acudir al
servicio emergencia. Dichos signos comprenden una afectacién cutdnea extensa
con ampollas que aumentan de manera progresiva y simulan la clinica de un gran
quemado (compromiso de superficie corporal mayor al 20%). Entre otros signos esta
la fatiga extrema, trastorno del sensorio, dolor generalizado que impida la
deambulacion del paciente, fiebre persistente, taquicardia, disnea, hipotensién entre
otros.

6.4.5. Criterios de alta

Los criterios de alta para pénfigo vuigar (PV) y pénfigo foliaceo (PF) se basan en la
remision de las lesiones cutaneas y mucosas, la ausencia de nuevas lesiones, y la
disminucion o suspensién de la medicacién inmunosupresora bajo supervision
médica. La evaluacién clinica, histoldgica vy serologica son fundamentales para
determinar el estado de remisién y el ajusie del tratamiento.

6.4.6. Pronéstico

Antes del tratamiento con glucocorticoides la mortalidad era de casi 100%, hoy se
ha reducido a 5 a 15%, y depende iz complicaciones del tratamiento, mas que del
pénfigo en si.

6.5 COMPLICACIONES

Las complicaciones del pénfigo vulgar y folidceo pueden incluir infecciones cutdneas
secundarias, deshidratacion, efectos secundarios de la medicacién Y, &n casos graves,
diseminacion de la infeccion al torrente sanguineo (sepsis) o incluso la muerte si no se
trata. La infeccion més frecuente es la sepsis por Staphylococcus aureus. Ademas, la
formacion de cicatrices y cambios en la pigmentacion de la piel son secuelas comunes.
(1,17)

6.6 CRITERIOS DE REFERENCIA Y CONTRARREFERENCIA
Criterios de Referencia:

Hacia hospital de mayor capacidad resolutiva (HNAL): Todo paciente con sospecha clinica
de Peénfigo, cualquiera sea su forma clinica, variantes y/o grado de severidad.

Criterios de Contrarreferencia:

Hacia el EESS de origen para seguimiento y vigilancia estrecha a fin de monitorizar el
tratamiento indicado e identificacion de signos de alarma.
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GUIA DE PRACTICA CLINICA PARA DIAGNOSTICO Y TRATAMIENTO DE PENFIGO VULGAR Y FOLIACED

6.7 FLUXOGRAMA
ALGORITMO DIAGNOSTICO Y TERAPEUTICO DEL PENFIGO VULGAR

E e —
' Paciente con sospecha Diagnéstico:
clinica de pénfigo (vulgar) - Bropsia
e : —— -IFI y/o ELISA

E | el

Si no responde, opciones: Ciclofosfamida
disponibilidad y experiencia, intravenosa
estado del paciente 15-80 dins
(excepcional con
plasmaféresis previa)
10 ciclos

Inmunoglobulinas

iatravenms:‘idias cacda b4
/ 3 semanas, st moderado

Casi siempre
asociado a:

Fuente: Joly P, Maho-Vaillant M, Prost-Squarcioni C, Hebert V, Houivet E, Calbo S, et al. First-
line rituximab combined with short-term prednisone versus predr:isone alone for the treatment
of pemphigus (Ritux 3): a prospective, multicentre, parallel-group, open-label randomised trial.
Lancet [Internet]. 2017;389(10083):2031-40. Disponible en: http://dx.doi.org/10.1016/s0140-
6736(17)30070-3
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GUIA DE PRACTICA CLINICA PARA DIAGNOSTICO Y TRATAMIENTO DE PENFIGO VULGAR Y FOLIACEQ

Vil. ANEXOS

ANEXO 01: ALGORITMO DE TRATAMIENTO DEL PENFIGO FOLIACEO LEVE

1ralinea de tratamiento.

Dapsona: Iniciar 50 a 100 mg/dia, hasta 1,5 mg/kg.
Usualmente se combina con corticosteroides topicos
(clases lll y IV), 6

Corticoides tdpicos: (clase I, IV) solos si hay
lesiones muy limitadas, ¢

Corticoterapia sistémica: prednisona 0,5-1,0
mg/kg/dia, &

Rituximab: dos infusiones de 1g con dos semanas de
diferencia) solo, o asociado a corticoides tépicos o
corticoides orales (prednisona 0,5 mg/kg/dia).

2da linea de tratamiento.

Rituximab (dos infusiones de 1g con 2
semanas de diferencia) solo o asociado a
corticoides tépicos u orales (prednisona 0,5
mg/kg/dia) con descenso répido para
suspender los corticoides a los 3 0 4 meses
é

Corticosteroides sistémicos: prednisona
0,5-1,0 mg/kg/dia con o sin azatioprina (1 a
2,5 mg/kg/dia), o micofenolato mofetilo
2g/dia o micofenolato sédico 1440 mg /dia.
(si rituxmab no disponible o contraindicado.

A 4

Controlde la No
enfermedad

A 4

L 4

Control de enfermedades logrado

Continuar tratamiento anterior
* Dapsona 1,5 mg/kg/dia

o}

* Prednisolona

o]

+ Corticosteroides tépicos

|

l

No se logré el control de la enfermedad

Agregar Rituximab

Agregar prednisona 0,5-1,0 mg/kg/dia

vie gza:iopfina (1 22,5 mg/kg/d)
?nicofenolato mofetilo 2g/dia
?nicofenolato de sodio 1440 mg/d

Fuente: Joly P, Horvath B, Patsatsi A, et al. Updated S2K guidelines on the
management of pemphigus vulgaris and foliaceus initiated by the european academy of
dermatology and venereology (EADV). J Eur Acad Dermatol Venereol JEADV.
2020;34(9):1900-1913.
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GUIA DE PRACTICA CLINICA PARA DIAGNOSTICC Y TRATAMIENTO DE PENFIGO VULGAR Y FOLIACEO

ANEXO 02: ALGORITMO DE TRATAMIENTO DEL PENFIGO VULGAR LEVE

1ralinea de tratamiento.

Rituximab (dos infusiones de 1g con 2 semanas de
diferencia) solo o asociado a corticoides orales (prednisona
0.5 mg/kg/dia) con descenso répido para suspender los
corticoides a los 3 0 4 meses 6

Corticosteroides  sistémicos: prednisona  0,5-1,0
mg/kg/dia con o sin azatioprina (2mg/kg/diz), o
micofenolato mofetilo 2g/dia ¢ micofenolato sédico 1440

mg /dia.

l

h 4

Control de enfermedades logrado

Continuar tratamiento previo con
descenso rapido para suspender
los corticoides a los 3 0 4 meses
(si se combina con rituximab), o
mas lento sin rituximab

2da linea de tratamiento = control de la enfermedad no
alcanzadc ¢ cs efectos secundarios o ci a
inmunnsupresores convencionales

Pacientes tratados inicialmente con prednisona/
prednisolona .5-1,0 mg/kg/dia solo: Agregar rituximab
(dos infusiones de 1g con dos semanas de diferencia) con
una disminucién rapida de prednisolona oral para
suspender los corticosteroides de 3 o0 4m

Pacientes tratados iniciaimente con
prednisonal/prednisolona  0,5-1,0 mg/kg/dia mas
rituximab: aumentar la dosis de prednisona hasta 1
ma/kg/dia

Fuente: Joly P, Horvath B, Patsatsi A, et al. Updated S2K guidelines on the

management of pemphigus vulgaris and foliaceus initiated b

dermatology and venereology (EADV). J Eur Acad Dermatol Venereol JEADV.

2020;34(9):1900-1913.
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GUIA DE PRACTICA CLINICA PARA DIAGNGSTICO Y TRATAMIENTO DE PENFIGO VULGAR Y FOLIACEO

ANEXO 03: ALGORITMO DE TRATAMIENTO DEL PENFIGO VULGAR O FOLIACEO

MODERADO/SEVERO

1ra linea de tratamiento

Rituximab dos infusiones de 1 g con dos semanas de diferencia, asociado a corticoides
sistémicos (prednisona 1 mg/kg/dia) con disminucidn progresiva para suspender los corticoides

alos 6 meses o
Corticosteroides sistémicos

Pulso de Metilpredinisolona 1gr EV por 3 dias consecutivos 6
Prednisona oral 1 a 1,5 mg/kg/dia sola o asociada con un farmaco inmunosupresor
(azatioprina 1 a 2,5 mg/kg/d o micofenolato mofetilo 2 g/d o micofenolato sodico 1440 mg/d

|

No control de la enfermedad a la 3-4
sem

Inicialmente tratado con rituximab y
prednisona

—Aumentar la dosis de prednisona
hasta 1,5 mg/kg/d

6 > pulsos de corticosteroides
intravenosos

Inicialmente tratado con prednisona
sistémica (1,0 mg/kg/d) sola, =
aumente la dosis de prednisonaa 1,5

v

Control de la enfermedad a la 3-4 sem

Continuar tratamiento previo

Tratamiento de mantenimiento a 6m
* Rituximab 500 mgo1g

activado/desactivade y

alta tasa de anti-Dsg en el mes 3

‘En pacientes en CR

‘Presentado inicialimente con un
pénfigo severo y/o todavia tiene una

mg/kg/d MAS agregar rituximab
(2x1g) o = agregue inmunosupresor
(azatioprina 1 a 2,5 mgkg/d o
micofenolato  mofetio 2  gid o
micofenolato de sodio 1440 mg/d)

e e e S

N * Rituximab 2g (dos infusiones de 1g
dos semanas de diferencia)
‘En pacientes sin terapia RC on/off

Inicialmente tratado con prednisona
(1,5 mg/kg/d) = afadir rituximab
(2x1g) o = afiadir inmunosupresor
(azatioprina 1 a 2,5 mg/kgld o Tratamiento de mantenimientoa12y
micofenolate  mofetio  2g/d o 18m

micofenolato sédico 1440 mg/d)

* Rituximab 500 mgen el 12 y 18 mes
Ly ‘En pacientes en terapia RC
on/off

-En particular en pacientes con
anticuerpos positivos para anti-Dsg

Nota: En los casos de uso de azatriopina puede considerarse como alternativa el uso de
ciclofosfamida

Fuente: Joly P, Horvath B, Patsatsi A, et al. Updated S2K guidelines on the
management of pemphigus vulgaris and foliaceus initiated by the european academy of
dermatology and venereology (EADV). J Eur Acad Dermatol Venereol JEADV.
2020;34(9):1900-1913.
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GUIA DE PRACTICA CLINICA PARA DIAGNOSTICO Y TRATAMIENTO DE PENFIGO VULGAR Y FOLIACEO

ANEXO 04: TABLA DE DESESCALAMIENTO DE CORTICOIDES

Penfigo leve Penfigo moderado/severo
Mes 1 0.5mg/kg Tmg/kg
Mes 2 0.3mg/kg 0.76mg/kg
Mes 3 0.2mg/kg 0.5mg/kg
Mes 4 0.1mg/kg 0.3mg/kg
Mes 5 0.2mg/kg
mes 6 0.1mg/kg

Fuente: Lee M-S, Yeh Y-C, Tu Y-K, Chan TC. Network meta-analysis-based
comparison of first-line steroid-sparing adjuvants in the treatment of pemphigus vulgaris
and pemphigus foliaceus. J Am Acad Dermatol [Internet]. 2021;85(1):176—86.
Disponible en: http://dx.doi.org/10.1016/].jaad.2020.08.028
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