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E l pénfigo foliáceo en 
démico (PFE) pertene-
ce al grupo de los pén-
figos (enfermedades 
ampollosas inmuno-

lógicas cutáneas y algunas ve-
ces intramucosas). Se caracte-
riza por la formación de acan-
tólisis intraepidérmica, produ-
cida por la reacción de anticuer-
pos de tipo IgG4 contra una gli-
coproteína constitutiva de los 
desmosomas, denominada des-
mogleína-I. 
La enfermedad se presenta en 
forma esporádica (uno/millón de 
habitantes/año) en países no tro-
picales. La presentación en for-
ma endémica es de seis afecta-
dos/millón/año, en países como 
Brasil, Venezuela, Perú, El Sal-
vador, Ecuador, Túnez y Colom-
bia. En Brasil se ha caracteriza-
do mejor la enfermedad; allí se 
conocen desde el siglo XIX va-
rios focos endémicos, con un nú-
mero aproximado de 15.000 per-
sonas afectadas. 
En una de las más grandes se-
ries de pacientes estudiadas en 
Brasil, se informó una correla-
ción significativa (p = 0,005) 
entre la enfermedad y diferen-
tes formas alélicas del comple-
jo mayor de histocompati-
bilidad (CMH): B16, B24, B26, 
DRI y DRB*01120, lo cual in-
dica que existe una susceptibi-
lidad genética a la presentación 
de la misma. 
La existencia de focos endémi-
cos en Brasil hace sospechar que 
existen factores de índole am-
biental que pueden desencade-
nar el PFE. Se ha tratado de aso-

ciar esta entidad con la picadura 
crónica por mosquitos del géne-
ro Simulium pruinosum, además 
de otros factores como la expo-
sición a radiaciones ultravioleta 
(RUV), ácaros, virus y metales 
pesados, aunque hasta el momen-
to no se ha encontrado una aso-
ciación directa con ninguno de 
éstos. 
En Colombia se han encontrado 
dos focos de la enfermedad, al 
parecer con diferente compor-
tamiento clínico y epidemio-
lógico. El primero fue descrito 
en una población del nordeste 
del departamento de Antioquia 
(El Bagre-Nechí). En éste se en-
contró predominio en hombres, 
dedicados a labores de agricul-
tura o minería, con un rango de 
edad entre 40 y 60 años. El se-
gundo foco se describió en indí-
genas de la Amazonia y la 
Orinoquía, en el cual la frecuen-
cia fue igual en los dos sexos y 
la edad de la mayoría de los afec-
tados oscilaba entre la primera y 
tercera décadas. Se ha informa-
do la enfermedad en otras regio-
nes del país, aunque no se cuenta 
con los registros epidemiológi-
cos adecuados. 
Uno de los puntos más intere-
santes para el estudio del PFE es 
que hasta el momento constituye 
la única patología autoinmune 
endémica en el mundo. Lo ante-
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rior la hace muy interesante para 
el estudio de la interrelación en-
tre el sistema inmune y el me-
dio ambiente. Además, es de las 
pocas enfermedades autoin-
munes reproducibles en mode-
los murinos en forma pasiva, lo 
cual constituye una buena herra-
mienta para la investigación 
científica. 
El PFE puede ser controlable con 
drogas como los glucocorti-
coides y antisolares y en los ca-
sos más severos con ciclos-
fosfamida y metotrexate. En al-
gunos casos se ha descrito su 
curación clínica e inmunológica. 
En la era previa al uso de los 
glucocorticoides la mortalidad 
alcanzaba casi 60%. 
El grupo de enfermedades 
ampollosas cutáneas de etiología 
inmunológica está constituido 
por los pénfigos, la dermatitis 
herpetiforme de Duhring, el her-
pes gestacional, las epidermólisis 
ampollosas y el pénfigo induci-
do por drogas (1). 
Dentro del grupo de los pénfigos 
se encuentran el pénfigo vulgar, 
con sus dos formas vegetantes 
(Neumann y Hallopeau) y el 
foliáceo con sus tres subtipos: 
seborreico (Senear-Usher), espo-
rádico (o de Cazanave) y endé-
mico (1-7). 
Los pénfigos son enfermedades 
cuya incidencia oscila entre 0.5 
y 3.2 casos por millón de habi-
tantes/año. Se pueden presentar 
desde los tres hasta los 89 años 
de edad y afectan por igual a 
ambos sexos (2). 
La principal forma de clasifica-
ción se basa en el nivel de las 
ampollas dentro de la epidermis; 
el pénfigo superficial ha sido 
denominado foliáceo, debido a 
que la acantólisis se presenta 
principalmente a nivel del estra-
to epidérmico granuloso (6). 

Existen tres variedades de 
pénfigo foliáceo: de Cazanave o 
esporádico (un afectado/millón/ 
año), el Senear Usher o pénfigo 
seborreico (el cual presenta mar-
cadores lúpicos positivos) y el 
pénfigo foliáceo endémico 
(PFE), también denominado 
"fuego salvaje" (FS) y cuya in-
cidencia en los focos de Brasil 
es de seis afectados por millón 
de habitantes/año (1). 
El PFE se ha presentado en for-
ma endémica en países como 
Brasil, Bolivia. Paraguay, Perú, 
Argentina, El Salvador, Vene-
zuela, Túnez y Colombia (6, 8). 
Los focos brasileros fueron des-
critos desde el siglo XIX en los 
estados de Mato Grosso, Paraná, 
Sao Paulo, Minas Gerais y Goiás 
(selva húmeda tropical), locali-
zados entre 45° y 60° de latitud 
este, 5o y 25° de longitud sur, en 
regiones con una altitud de 500 
a 800 metros sobre el nivel del 
mar (6, 9, 10). 
El PFE es raro en altitudes por 
debajo de 400 metros o por en-
cima de 1.000 metros sobre el 
nivel del mar y también en el 
área del Océano Pacífico. En las 
zonas donde existen focos endé-
micos de la enfermedad la 
pluviosidad fluctúa entre 200 y 
2.200 mm3 de precipitación 
anual y los casos se presentan 
predominantemente entre no-
viembre y febrero (2, 6). 
En Brasil se ha determinado que 
los picos de incidencia se pre-
sentan hacia el final de la esta-
ción lluviosa, cuando las pobla-
ciones de insectos del género 
Simulium pruinosum son más 
abundantes (11). Se han lleva-
do a cabo una serie de estudios 
epidemiológicos con estos díp-
teros de metamorfosis completa 
-cuyas hembras son las que pi-
can e inoculan proteínas de bajo 

peso molecular- y se ha con-
cluido que su hábitat predomina 
en la proximidad de los ríos, si-
tio común de vivienda y activi-
dades de los pacientes (11). Ade-
más, la distribución geográfica 
de estos mosquitos concuerda 
con la de las áreas endémicas de 
la enfermedad. 
En un estudio sobre factores de 
riesgo asociados con el PFE rea-
lizado en Goiania, estado de 
Goiás (Brasil), se encontró que 
de cinco factores analizados (pi-
cadura de simúlidos, presencia de 
roedores intradomiciliarios, pol-
vo de cereales, exposición a humo 
o a polvo relacionados con la re-
moción de material vegetal y la 
exposición a insecticidas), única-
mente la picadura por simúlidos 
presentó una asociación signifi-
cativa con el pénfigo (11). 
Varias especies de Simulium es-
tán comprometidas en la trans-
misión de oncocercosis y 
mansonelosis en otros países, en 
los focos endémicos. La picadu-
ra crónica por estos mosquitos 
desencadena una respuesta 
inmunológica de la subclase 
IgG4, la cual predomina en el 
PFE (11-13). 
En Colombia se han realizado 
algunos estudios en el área de El 
Bagre por parte del entomólogo 
Charles Porter, encontrando cier-
tas especies de simúlidos, 
específicamente los del comple-
jo Metallicum (datos sin publi-
car). 
Por lo anterior se ha sugerido 
que mosquitos del género 
Simulium puedan tener algún 
papel en la epidemiología de la 
enfermedad, bien sea como 
vector de un "agente infeccio-
so" o como transportador de sus-
tancias antigénicas sensibili-
zantes, las cuales inducirían cam-
bios inmunológicos (6, 11). 
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Es importante anotar que en el 
trópico también existe una gran 
población de anofelinos, pero no 
se ha detectado que las picadu-
ras crónicas produzcan una res-
puesta de la clase IgG4 en el 
humano. 
Otro posible factor desenca-
denante del PFE puede ser el 
mercurio. En una investigación 
realizada por la Universidad de 
Antioquia en aguas de los ríos 
de El Bagre, Nechí y zonas ale-
dañas, se detectó intoxicación 
mercurial importante en varios 
elementos de la cadena trófica, 
incluyendo al hombre. En esta 
región se explota la minería y el 
vertimiento a las fuentes de agua 
del cianuro y el mercurio (el cual 
es bioacumulable) utilizados 
para el beneficio del oro, ha te-
nido graves repercusiones sobre 
las biocenosis acuáticas (fuente 
básica alimentaria en la zona en-
démica) (14). 
Los efectos de la intoxicación 
con oro, penicilamina y mercu-
rio han sido estudiados en mo-
delos murinos, en los cuales se 
han encontrado alteraciones in-
munes tales como sobreex-
presión de moléculas de clase II 
del CMH en los linfocitos B, 
hiperinmunoglobulinemia E y 
G1, aumento de la actividad de 
interleukina (IL)-4 y disminu-
ción de la producción de IL-2. 
Este es un patrón característico 
de la activación de células T 
ayudadoras de tipo Th2 y se ha 
sugerido que puede representar 
una alteración de la respuesta 
inmune causada por químicos o 
la inducción de modificaciones 
de las interacciones moleculares 
en la presentación antigénica, lo 
cual podría desencadenar even-
tos de autoinmunidad (15, 16). 
En un estudio en el que se some-
tieron diversas cepas de ratones 

a intoxicación crónica con mer-
curio se encontraron autoanti-
cuerpos antinucleolares, anti-
histonas, antifilarinas y depósi-
tos granulares de IgG en los va-
sos mesangiales y sistémicos, sin 
vasculitis sistèmica. Se encon-
traron cepas susceptibles y re-
sistentes al desarrollo de la 
autoinmunidad. No se encontra-
rán autoanticuerpos contra la piel 
o sus componentes (15, 16). 
La penicilamina (B,B-dime-
tilcisteína) puede inducir altera-
ciones similares a las produci-
das por el mercurio y el oro; 
además puede desencadenar 
pénfigo foliáceo. El mecanismo 
de acción por el cual la alfa-
mercapto-propinilglicina induce 
las alteraciones inmunológicas, 
es la quelación del cobre o el 
intercambio de grupos thiol-
disulfuro con la cisteína, crean-
do una mezcla cisteína-penici-
lamina que altera la estructura 
original de la proteina. Es posi-
ble que esté ocurriendo lo mis-
mo en pacientes con PFE. 
Una de las proteínas blanco de 
las respuestas autoinmunes en el 
PFE es una molécula de adhe-
sión celular denominada desmo-
gleína-I, lo que hace sospechar 
un mecanismo patogénico como 
el descrito previamente (15,16). 
El mercurio induce fenómenos 
de autoinmunidad con predomi-
nio del fenotipo Th2, patrón de 
respuesta encontrado en el FS. 
También se han descrito facto-
res predisponentes de índole 
inmunogenética para explicar la 
susceptibilidad a la presentación 
de la enfermedad. Se conoce que 
ciertos alelos del FILA confie-
ren resistencia a la misma. Díaz 
y colaboradores (6) en una revi-
sión de 2.868 pacientes afecta-
dos por FS encontraron que en 
485 casos había más de un miem-

bro de una familia afectado y de 
éstos, 93% tenía algún grado de 
consanguinidad (padres, hijos y 
mellizos) y sólo 7% de estos ca-
sos familiares ocurrieron en per-
sonas sin relación genética (es-
posos). Los datos anteriores su-
gieren la presencia de factores 
genéticos que podrían desempe-
ñar un papel importante en la 
presentación del pénfigo. 
Los estudios de HLA han mos-
trado mayor frecuencia de HLA-
B16 en pacientes menores de dos 
años de edad y de HLA-A26 y 
A24 en pacientes de edad avan-
zada. Unas variedades específi-
cas de alelos HLA-DRI-DW20 
(DRB1*0102) mostraron una 
alta asociación con FS, con un 
riesgo relativo de 7.3 (7). 
Es importante anotar que los tres 
factores comunes en todos los 
focos de PFE descritos en el mun-
do son: la temperatura ambiental 
alta, la altura sobre el nivel del 
mar y la sobreexposición solar. 
En humanos la radiación ultra-
violeta (RUV) induce una seve-
ra licuefación de la membrana 
basal con infiltrado de predomi-
nio mononuclear, en ocasiones 
con necrosis, acantosis e hiper-
queratosis y esclerosis dérmica 
en estadios terminales, llevando 
a una alteración en el fenotipo 
funcional de la células T. 
En la práctica dermatológica se 
conoce una serie de patologías 
fotoinducidas: el lupus eritema-
toso sistémico, la erupción solar 
polimorfa, el hidroma vaccinin-
forme, el reticuloide actínico, el 
xeroderma pigmentoso, el liquen 
y el prúrigo actínicos. La RUV 
parece tener un efecto inmu-
nosupresor específico. 
Experimentalmente las radiacio-
nes UV-A y UV-B alteran la fun-
ción de las células presentado-
ras de antígenos, de manera si-
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milar a la acción de la radiotera-
pia aplicada en los casos de '"en-
fermedad de injerto contra hués-
ped". En ambos casos la altera-
ción de la habilidad para presen-
tar aloantígenos está asociada a 
una inadecuada regulación del 
sistema inmune (15). 
Vale la pena tener en cuenta que 
todos los focos de PFE se en-
cuentran en áreas geográficas 
muy expuestas al efecto directo 
de la RUV; pensamos que pueda 
ser factor etiológico importante. 
Se ha logrado inducir el pénfigo 
en ratones neonatos tipo Balb/c 
de menos de 24 horas de naci-
dos, por transferencia pasiva de 
IgG purificada de pacientes con 
la enfermedad. Al aplicar 1 mg/ 
gramo de peso/día por vía 
intraperitoneal, las vesículas apa-
recen 72 horas después de la in-
yección (17). 
El diagnóstico se basa en los cri-
terios clínicos, en la biopsia con 
coloración de hematoxilina-eo-
sina y en la inmunofluorescencia 
tanto directa como indirecta. 
Desde el punto de vista clínico 
se caracteriza por la presencia 
de ampollas con base eritematosa 
de predominio en áreas sebo-
rreicas, siendo raras las lesiones 
orales (1). Una subvariedad, el 
pénfigo eritematoso, también de-
nominado síndrome de Senear-
Usher, presenta placas hiper-
queratósicas con distribución en 
mariposa en la cara y áreas 
seborreicas; en alto porcentaje 
de los pacientes se pueden en-
contrar anticuerpos antinucleares 
y anti-nADN, entre otros. En la 
Tabla 1 se muestran las princi-
pales formas clínicas del PFE 
(6) . 
Los hallazgos histopatológicos 
más importantes en el estadio 
agudo son la acantólisis y la for-
mación de ampollas subcórneas 
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e intraepidérmicas con predomi-
nio intragranuloso. Se pueden 
apreciar pliegues y lagunas se-
guidas por ampollas, en las cua-
les se pueden encontrar neutró-
filos y eosinófilos, con espon-
giosis (18, 19). 
Las lesiones más antiguas o pla-
cas hiperqueratósicas (comunes 
en los estadios crónicos) mues-
tran acantosis y un grado leve de 
papilomatosis con paraqueratosis 
e hiperqueratosis, la cual puede 
estar asociada con taponamiento 
queratósico de los folículos y 
aumento de la capa granulosa. 
Las formas hiperpigmentadas 
pueden mostrar proliferación 
melanocítica en la epidermis, in-
continencia pigmentaria en la 
dermis y melanófagos (18, 19). 
En los estudios de microscopía 
electrónica se ha encontrado 
acantólisis de predominio granu-
loso que se aprecia incluso des-
de las paredes laterales de las 
células basales, pasando por el 
estrato de Malphigi. El estrato 
córneo forma el techo de las ve-
sículas y el espinoso forma el 
piso. Se aprecia además una pér-
dida progresiva de los desmoso-
mas, con retracción de los tono-
filamentos en forma perinuclear 
(19). 
En los estudios de inmunofluo-
rescencia directa se aprecia pre-
dominantemente depósito de 
IgG4 y del fragmento C3 del com-
plemento. En la inmunofluores-
cencia indirecta se encuentra, en-
tre 80 y 90% de los casos, posi-
tividad para autoanticuerpos del 
tipo IgG total, con títulos gene-
ralmente bajos (19). 
Otro hallazgo inmunohistopato-
lógico importante es la presen-
cia en la piel de pocas células 
tipo S-100 (Langerhans), las cua-
les se pueden ver aumentadas 
cuando hay antígenos externos 

T a b l a 1. Clasificación clínica del "fogo selvagem" 
(modificado del J Am Ac Dermatol 1989; 20: 660). 
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(especialmente infecciosos), o en 
reacciones de sensibilidad tópi-
ca a minerales (20). 
Los estudios de inmunoelec-
tromicroscopía han permitido 
apreciar la fijación difusa de 
anticuerpos antidesmogleína-1, 
localizados predominantemente 
alrededor del queratinocito. Lla-
ma la atención que la distribu-
ción no se circunscribe sólo a la 
zona anatómica de los desmo-
somas; este punto es de vital im-
portancia, debido a que se ha 
identificado la desmogleína-1 
como el antígeno del FS (6). 
En el PFE los autoantígenos son 
una o varias glicoproteínas loca-
lizadas en las uniones celulares 
epidérmicas, específicamente 
desde el estrato de Malphigi has-
ta la capa granulosa. Su unión 
con los anticuerpos (IgG4) y, 
posiblemente, la consecuente 
respuesta inflamatoria producen 
acantólisis y originan los signos 
clínicos típicos de la enferme-
dad. El calcio puede jugar un 
papel importante posiblemente 
como segundo mensajero a ni-
vel intracelular, y el complemen-
to podría desempeñar un papel 
importante para que se produzca 
la ruptura intercelular (21), aun-
que no parece ser un factor fun-
damental. 
Los desmosomas constituyen 
una de las estructuras más im-
portantes de unión celular en los 
tejidos epidérmicos, con carac-
terísticas morfológicas bien de-
finidas. Están conformados en 
parte por dos grupos de proteí-
nas: las desmogleínas (DG) y 
las desmocolinas (DC) (21-23). 
Las DG son glicoproteínas 
transmembránicas que poseen un 
dominio extracelular, uno trans-
membrana y uno intracitoplas-
mático. Pertenecen a la familia 
de las cadherinas (moléculas de 

adhesión dependientes del cal-
cio) y constituyen el antígeno en 
el PFE. Existen tres subtipos de 
cadherinas humanas: N, E y P; 
tienen 81% de homología con 
las cadherinas bovinas, poseen 
un dominio intracitoplásmico co-
mún, asociado directamente con 
los filamentos intermedios y por 
tanto con la mácula adherente y 
los desmosomas. Estas proteí-
nas también han sido identifica-
das en los discos intercalares del 
músculo cardíaco (21-23). 
La desmogleína-1, el mayor 
componente glicoproteico de los 
desmosomas, pertenece a la fa-
milia de las cadherinas, pero di-
fiere de éstas porque posee un 
dominio intracitoplasmático más 
largo, característica que compar-
te con la desmogleína-3 y algu-
nas otras moléculas de adhesión 
celular; este dominio puede es-
tar involucrado en las intera-
cciones con la placa o los fila-
mentos intermedios. La desmo-
gleína-1 posee un dominio intra-
celular con secuencias repetidas 
de 29 aminoácidos en confor-
mación de hoja beta antiparalela, 
seguida de un dominio trans-
membrana rico en cisteína. Su 
dominio extracelular posee el si-
tio de unión para el calcio al 
igual que las cadherinas. El sitio 
de reconocimiento de la adhe-
sión celular en la desmogelína-1 
es la secuencia argina-alanina-
leucina, mientras que en las 
cadherinas es la secuencia histi-
dina-alanina-valina (21-23). 
El tratamiento del PFE se reali-
za con dosis altas de glucocor-
ticoides tipo metilprednisolona 
o sus equivalentes. Con predni-
sona generalmente se inicia con 
80 a 120 mg/día y se va redu-
ciendo cada dos o tres semanas, 
hasta lograr la dosis de manteni-
miento. Se han usado con éxito 

otras drogas como la ciclo-
fosfamida, bolos de metilpred-
nisolona, metotrexate, penicila-
mina y sales de oro. 
La enfermedad per se puede pro-
ducir complicaciones como 
enanismo, cataratas, osteoporo-
sis, azoospermia, depresión 
endógena y cambios en el com-
portamiento (incluso sin la ad-
ministraciónde glucocorticoides) 
(6). 
El pronóstico depende del tipo 
clínico, siendo peor en las for-
mas generalizadas (6). La mor-
talidad informada en hospitales 
de tercer nivel en nuestro me-
dio, debida a la enfermedad o a 
las complicaciones terapéuticas, 
es de 14.2% (3). 
En Colombia hasta el momento 
han sido informados dos focos 
endémicos de PFE. El primero 
en la zona de El Bagre-Nechí. 
informado por Yepes en 1983 
(4) y Robledo y cols en 1986 
(3). Entre 1983 y 1986 en el Ser-
vicio de Dermatología del Hos-
pital San Vicente de Paúl, en 
Medellín, se informaron 21 pa-
cientes con PFE provenientes de 
las riberas de los ríos El Bagre y 
Nechí. En este grupo el prome-
dio de edad fue de 44 años y 
85% eran de sexo masculino. Los 
pacientes se dedicaban a la agri-
cultura o alternaban ésta con la 
minería y el comercio de pro-
ductos madereros a través del 
río (3). 
De los 21 pacientes del foco de 
El Bagre-Nechí, 20 tuvieron 
comprobación histopatológica y 
a 14 de ellos se les realizaron 
pruebas de inmunofluorescencia 
con resultados positivos en 92% 
de los casos. Durante la hospita-
lización fallecieron tres por com-
plicaciones del pénfigo o por el 
efecto adverso de los tratamien-
tos inmunosupresores (3). La 
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enfermedad tuvo una evolución 
de uno a 24 meses. 
Dado que el pénfigo del área de 
El Bagre-Nechí fue descrito en 
pacientes provenientes de la 
zona, pero no se habían realiza-
do estudios en el área endémica, 
actualmente se está realizando 
una investigación por parte de la 
Universidad de Antioquia, el 
Medical College of Wisconsin, 
la empresa Mineros de Antio-
quia S.A. y el Centro de Control 
de Enfermedades (CDC) de 
Atlanta, con el fin de caracteri-
zar el foco. 
El municipio de El Bagre cuenta 
con 40.000 habitantes aproxima-
damente en el área urbana y 
20.000 en el área rural, según el 
último censo nacional de 1993. 
Según esta investigación, pare-
ce existir una prevalencia de cua-
tro casos por 1.000 habitantes y 
ello da una clara idea de la mag-
nitud del problema. 
El segundo foco fue descrito en 
1993 por Rodríguez y cols en 
indígenas de la Amazonia y la 
Orinoquía (5), donde se evalua-
ron las historias clínicas y 
biopsias de 16 indígenas. En esta 
zona existe un número aproxi-
mado de 53.000 habitantes. La 
prevalencia informada por este 
grupo de investigadores fue de 
tres casos por mil habitantes (5). 
Las biopsias fueron remitidas al 
grupo de patología del Instituto 
Nacional de Salud (INS) entre 
1981 y 1991. Todos presenta-
ban enfermedad cutánea gene-
ralizada, exfoliativa y costrosa 
con mal estado general; seis de 
ellos presentaban caquexia. Pre-
dominaron las formas ampo-
llosas exfoliativas, con alopecia 
difusa y respeto del área palmo-
plantar. La edad promedio de los 
pacientes fue de 18.6 años con 
rango entre 7 y 50; 14 eran me-

nores de 25 años; 13 eran muje-
res y tres hombres (5). 
La prueba de inmunofloures-
cencia directa fue negativa, po-
siblemente porque las biopsias 
se fijaron en formol al 10%. 
Epidemiológicamente los pa-
cientes indígenas del foco del 
Amazonas parecen diferir de los 
descritos en el foco de El Bagre, 
especialmente porque eran pes-
cadores nómadas o cultivadores 
rudimentarios (5). En la Tabla 2 
se muestran algunas diferencias 
entre estos dos focos endémi-
cos; además se comparan con el 
foco brasilero. 
Actualmente se tiene conoci-
miento de la existencia de esta 
patología en áreas aledañas al 
foco de El Bagre, como son 
Caucasia, Córdoba e incluso en 
el área del Chocó antioqueño. 
Lo anterior es de esperar, debi-
do a que nuestro país cuenta con 
múltiples zonas de selva húme-
da tropical o subtropical, con una 
altitud y latitud correspondien-
tes a las zonas aptas para la pre-
sentación de la enfermedad; ade-
más existe mucha deforestación, 
zonas de minería y abundancia 
de ríos y riachuelos (condicio-
nes descritas para la presenta-
ción de la enfermedad). 
Dadas las condiciones de pobre-
za de la mayor parte de las per-
sonas que habitan estas áreas 
marginales de nuestro país y de-
bido a la falta de recursos diag-
nósticos en sitios rurales, se pue-
de pensar que la enfermedad está 
siendo subdiagnosticada en Co-
lombia. 
Recientemente ha sido descrito 
un nuevo foco de personas afec-
tadas por PFE en Brasil, en una 
reservación indígena de los 
Xavantes, que habitan en el área 
central, en Mato Grosso. En un 
futuro cercano se pretende com-
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Tabla 2. Diferencias epidemiológicas entre distintos focos endémicos de 
pénfigo foliáceo en Colombia y comparación con FS. 
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parar los hallazgos del foco co-
lombiano con este nuevo foco 
endémico (24), 
Entre los factores comunes que 
se presentan entre los focos en-
démicos de Colombia y del 
Brasil deben destacarse la sel-
va húmeda tropical o subropi-
cal, altas temperaturas atmos-
féricas, altitudes similares, po-
blación de personas de escasos 
recursos económicos, zonas de 
deforestación masiva y zonas 
mineras. 

Abstract 
Endemic Pemphigus Foliaceus 
(EPF) belongs to the group of 
pemphigus diseases which are 
bullous immunologic diseases of 
the skin characterized by the 
presence of acantholysis bet-
ween the epidermal cells. This 
fenomenon is produced by the 
binding of IgG4 autoantibodies 
directed against a glycoprotein 
named desmoglein-I, that is 
found in the desmosoma junc-
tion. The disease is found in 
sporadic (1/million/year) and in 
endemic form (6/million/year). 
Several endemic foci of disease 
have been described in Brazil, 
Venezuela, Perú, El Salvador, 
Ecuador, Túnez and Colombia. 
Two endemic foci with different 
clinical and epidemiological 
characteristics have been found 
in Colombia. The first was 
described in a North-Western 
town of the province of Antio-
quia (El Bagre-Nechi). The 
affected patients were mainly 
men employed in fanning and 
gold minning. The age range is 
between forty and sixty years 
old. High levels of mercury were 
detected in a previous environ-
mental study of the area. The 
second foci was described in the 
native population of the southern 

provinces of Amazonas and 
Orinoco. The disease has been 
detected in sporadic form in 
other regions of Colombia, 
predominantly in tropical warm 
areas. 
There is a correlation between 
susceptibility to the development 
of the disease and the allelic forms 
of the major histocompatibility 
complex (HLA-B16, B24, B26, 
Drl, DW20 and DRB*01120). 
This shows a genetic predisposi-
tion to disease. 
The fact that the disease appears 
in endemic fashion suggests that 
environmental factors are 
involved in triggering the onset 
of disease. Some of these possi-
ble factors include chronic bi-
tting of Simulium pruinosum 
mosquito, ultraviolet radiation, 
exposure to acarus sp., viral in-
fections, and heavy metal into-
xication. 
The EPF constitutes the only 
autoinmune disease described in 
endemic fashion, until now. The 
disease is reproducible in murine 
models by passive transfer of 
autoantibodies; for this reason, 
it is an ideal model for studying 
autoimmune diseases. 
The EPF can be controlled but 
not cured. The most common 
medicine used for treatment are 
steroid hormones, cyclophos-
phamide, methotrexate among 
others. In some cases the disease 
could show a permanent remi-
ssion according to clinical and 
immunologic paremeters. 
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