PENFIGO Y PENFIGOIDE

CORRELACION ANATOMOCLINICA DE TRES CASOSt

Dres. Jorce MILLAN? v Amapo GoNzALEz-MENDOZA®

Se presenian dos casos clinicos de pénfigo y uno de penfi-
goide. A propésite de ellos se hace una discusién breve de algu-
nos conceptos clinicos histopatolégicos y terapéuticos de esos pa-
decimientos, asi como de algunos de los criterios empleados para
la diferenciacion de estas enfermedades con otros padecimientos.
(Gac. MEp. MEx. 99: 932, 1969).

Dusnn L PUNTO de vista etimolé-
gico la palabra pénfigo designa
toda dermatosis ampollosa de tipo trau-
maético, tréfico, infeccioso, parasitario,
toxico y alérgico.

La historia de las dermatosis ampo-
llosas se remonta a la época en que
Hipécrates y Galeno llamaban fiebre
penfigoide a un padecimiento febril
acompafiado de ampollas y de pistulas
alrededor de la boca. Mas tarde, Rha-
zés, médico persa que ejercié en Bag-
dad en el siglo 1x, describié algunas
manifestaciones herpetiformes semejan-
tes al pénfigo. En los siglos xv, Xvir,
xix y xx, diversos aufores hicieron la
descripeidn y la clasificacién de multi-

1 Trabajo presentado en la sesibn ordi-
naria del 2 de julio de 1969.

2 Académico numerario. Hospital de En-
fermedades de la Nutricién.

3 Hospital General, Centro Médico Na-
cional. Instituto Mexicano del Seguro Social.

ples dermatosis ampollosas y vesiculosas
de diferentes causas, y en las que se
incluian dentro del pénfigo aquellas de
evolucién aguda o crénica, y de pro-
néstico mortal, aunque al decir verdad,
algunas, como la dermatitis de Duhr-
ing, la epidermélisis ampollosa traumé-
tica, la enfermedad de Hailey, ¢l herpes
del embarazo y el impétigo herpetifor-
me de evolucidn benigna, también fue-
ron incorporadas dentro de este cuadro.

En la actualidad, se acepta la clasi-
ficacién de Lever que, por su sencillez
y claridad, permite un mejor conoci-
miente de estos padecimientos ampollo-
sos de etiologia atn desconocida, aun-
que tltimamente se ha pensado que
correspondan al proceso de autoinmu-
nidad.

Clasificacion de Lever. Lever con-
sidera que el pénfigo debe dividirse en
dos grandes grupos:
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a) Vulgar,

b)  Vegetante,
1. Pénfigo verdadera

¢) Folideeo.

d) Eritematoso.

[ a) De las mucosas,

- i I,
2. Penfigoide b) Del tegumento

cutaneo,

Lever afirma que esta clasificacién
puede simplificarse todavia mds, si se
acepta que el pénfligo vegetante es una
variedad del vulgar y que el eritematoso
lo cs del folidcen, dentro de este tltimo
se incluye el fogo salvagem brasilefio.

Imitil tratar de describir cada una
de las formas clinicas del pénfigo ver-
dadero que se encuentran en todos los
tratados de Dermatologia, y solamente
nos concretaremos a subrayar las del
penfigoide que no figuran sino dentro
de escasa bibliografia médica. El penfi-
goide, designado por Prakken y Woder-
man como parapénfigo representa las
dos variedades clinicas mencionadas
anteriormente. La primera con predi-
leecién por las mucosas: oral, conjun-
tival, nasal, anal y genital. La segunda
por el tegumento cutdneo, en forma
diseminada o generalizada, con clerto
predominio por los pliegues de flexion.
La dermatosis es monomorfa y se ca-
racteriza por ampollas tensas, de tama-
fio variable, de contenido seroso, turbio
o sero-sanguinolento, sin que se rompan
facilmente como en el pénfigo verdade-
ro y sin que exhalen ¢l olor sui géneris
de éste; porque la infeccién secundaria
no es habitual. Por otra parte cuando
las ampollas se rompen, se secan trans-
forméandose gencralmente
amarillentas o hematicas, que al des-

en  costras
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prenderse dejan una superficie pigmen-
tada o ligeramente eritematosa con
rdpida recuperacién de la piel. Los sin-
tomas subjetivos de ardor y prurito
acompafian a los brotes cruptivos y el
signo de Nikolsky es positivo. El estado
general del enfermo se encuentra bien
conservado, al menos en el 93% de los
casos. Il padecimiento es crénico, pero
no mortal. Aparece en cualquier raza,
sin predileccién de sexo y su frecuencia
es mayor entre los 60 y 70 afios de
edad (en nuestros casos estudiados la
mayor frecuencia ha sido en nifies y en
jovenes).

El pénfigo y el penfigoide tienen co-
mo denominador comin la presencia
de ampollas cutdneas, mucosas o cutd-
neo-mucosas; la evolucién crénica; la
positividad del signo de Nikolsky; el
fenémeno de autoinmunidad; v la ex-
tracrdinaria respucsta a los esteroides,
hecho este fundamental que los distin-
gue de otras dermatosis ampollosas. Se
distinguen entre si por el estado general
del enfermo, por la imagen histo-pato-
légica, por el pronéstico y por la res-
puesta a la terapéutica que se logra
favorablemente con grandes dosis de
certiceides en el pénfigo verdadero v
con moderadas en el penfigoide.

Casos cLINIGOS
Caso No. 1. Pénfigo wvulgar.

M.A.JM. de I, paciente del sexo feme-
nino, de 23 afios de edad, casada, ingresd
al hospital el 16-XII-64 y fallecié el 8-1-65.

Antecedentes. Obesidad por ambas ra-
mas.

Padecimienios actual. Lo inicié en abril
abril de 1964 al presentar disfagia alta para
sélidos, de poca intensidad e intermitentes;
un mes después aparecieron ampollas en la
mucosa oral, de 2 a 4 mm, que al romperse
liberaban liquido seroso o hemorrdgico. Un
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mes después aparecieron también ampollas
en la cara anterior del térax, de 5 mm,, pru-
riginosas, conteniendo liquido seroso; al se-
carse se cubrian eon costras melicérico-
hemdticas. Poco después la dermatosis se
generalizé invadiendo la mucosa nasal, va-
ginal, rectal y los pabellones auriculares. En
esta etapa las ampollas confluian dejando
lesiones erosivas de contornos irregulares.
Existia ademas lagrimeo, ardor ocular, as-
tenia, nerviosismo, irritabilidad, dolor al nivel
de las lesiones y pérdida de 3 Kg de peso
corporal. Desde un mes y medio antes de
su ingreso, habia recibido tratamiento con
parametasona, a dosis de 12 mg, diarios, sin
observarse mejorfa alguna,

Exploracion fisica. Pesé al ingreso 61 Kg
anterior 64 Kg, ideal 57.7 Kg, pulso 96 x',
temperatura 35.5°C., T.A. 120/80. Paciente
en buen estado general, con olor “sugene-
ris”. In toda la superficie cutdnea habia
grandes erosiones de contornos policiclico,
con cxudado blance amarillento y olor fé-
tido, alternando con lesiones mas pequenas,
costrosas, de color amarillo negruzco, de for-
ma circular ¥y no confluentes; existian ade-
mis ampollas y zonas hiperpigmentadas. En
las mucosas nasal y oral, habia zonas ulce-
radas en un halo rojo, con exudado blanco
amarillento. El signo de Nikolsky fue posi-
tivo,
ixdmenes de laboratorio y gabinete. Fue-
ron normales: urianalisis, V.D.R.L., calcio
sérico, electrolitos y proteinas totales. Bio-
metria hemdtica: 16.7 g de hemoglobina
leucocitosis variable entre 17 y 24 mil, con
neutrofilia de 80%.

Evolueicn, A su ingreso se administré
tratamiento con 80 mg diarios de parame-
tasona, junto con geles de aluminio y suple-
mentos de potasio, con lo cual mejoraron las
lesiones pre-existentes: sin embargo, apare-
cleron otras en las manos, en el epigastrio y
en las comisuras palpebrales, por lo cual se
aumentd la dosis de cortiensteroides paula-
tinamente hasta alcanzar el equivalente a
gramo y medio de hidrocortisona vy ademd
12 g de para-aminobenzoato de sodio y di-
metilclorteraticiclina a  dosis de 300 mg
c/12 horas. El 6-I-65 presentd un cuadro
caracterizado por hipotensién arterial, resis-
tencia muscular abdominal, distensién y dis-
minucién del peristaltismo, fiebre y vémito
abundante verde amarillento; se le traté con
sangre, vasopresores, hidrocortisona intrave-
nosa y succién gistrica, con lo cual aumenté
la presion arterial y disminuyé la distensién
abdominal; sin embargo, poco después, el
dia 8-I-65 nuevamente presentd hipotension
arterial seguida dc paro cardiorrespiratorio
irreversible,

Gaceta MéEpica pe Mixico
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Caso No.

Pénfigo folideeo.

Y.B.T., paciente del sexo femenino, de 19
afios de edad. Ingresé al hospital el 18-111-
68 y fallecié el 23-1V-68.

Antecedentes.  Sin importancia para su
padecimiento.

Padecimiento actual. Lo inicid en enero
de 1968 al presentar tos por accesos fre-
cuentes con expectoracién mucosa, en ocasio-
nes hemoptoica, fichre hasta 38.5° C y
anorexia, astenia, adinamia y lipotimias. Per-
manecié en esas condiciones hasta el 11-IT1-
68 en que aparecieron eritema intenso y pa-
pulas generalizadas, pruriginosas, que al cabo
de 3 dias se transformaron en Ampulas de
regular tamafio, aplanadas, que al romperse
evolucionaban hacia escamas y costras. Ha-
bia también descamacién de mucosa de la
cavidad oral, con dolor intenso a ese nivel
asi como también ardor y dolor ocular y en
el resto de las lesiones cutdneas. A partir del
16-111-68 sc agregd a su sintomatologia dolor
intenso en la base del hemitérax derecho,
pungitivo aumentado con la inspiracién pro-
funda e irradiado a regién supraescapular
derecha y aparecié descamacién en grandes
colgajos.

Exploracidn fisica. Peso 44.8 Kg, tem-
peratura 38.3°C., pulso 130 x ', respira-
ciones 60 x ‘, T. A, 100/60, Paciente en
mal estado general, con una dermatosis se-
berreica en piel cabelluda: en toda la super-
ticie cutanea, con excepcién de los miembros
inferiores, existian costras, escaras y cuartea-
duras; la piel era seca y dura, con descama-
cion en grandes colgajos. En la base del
hemitérax derecho habia disminucién de las
vibraciones vocales y matidez; no se precisé
si existia hepatomegalia, pero habia dolor a
la palpacién en cuadrante superior derecho
del abdomen. En los miembros inferiores se
encontraron ampulas blancas de 1 a 2 cm.,
con predominio en los muslos y edema bila-
teral, rojo, indurado hasta tercio superior
de las piernas.

Exdmenes de laboratorio y gabinete. Tue-
yon normales el V.D.R.L. la quimica sangui-
nea y el andlisis de orina, Bilirrubina directa
0.36 mg, fosfatasa alcalina $.45 U., retencion
de bromosulfaleina 21.5%. Hemoglabina 9.8,
hematécrite 29, 12,050 leucocitos con 92%
de neutrdfilos.

Evolucidn. Diez dias después de haberse
inciado el tratamiento con 90 mg de para-
metasona, se aprecid una gran mejoria.‘en
la dermatosis, persitiendo sélo descamacién
minima; sin embargo, con respecto al pro-
blema pulmenar, la evolucién fue desfavora-
ble, ya que poco después apareciéd derrame
pleural purulento, en el que se cultivé esta-
filococo dorado coagulasa positive, lo que
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motivé que se hiciera pleurotomia cerrada y
drenaje continuo de la cavidad pleural: mas
tarde desarrolld una fistula bronco-pleural y
a partir del 13-IV-68 bronconeumonia con
gran insuficiencia respiratoria, cuadro en el
que fallecié el 23-I1V-68. Ademds del trata-
miento con parametasona recibié penicilina
cristalina, estreptomicina, cloranfenicol, te-
traciclina, refocina, diclexaciclina y digita-
licos.

Caso No. 3. Penfigoide.

J.Z.R., paciente del sexo masculino, de 16
afivs de edad, originario de Salvatierra, Gto.

Antecedentes.  Diabetes mellitus y obesi-
dad por ambas ramas; es producto del Jer.
embarazo a término; pesé al nacer 5.3 Kg.

Padecimiento actual. Lo inicié a los 3
ailos de edad al presentar periédicamente,
en toda la superficie cutinea, ampollas de
forma irregular, de 4 a 8 cm, las cuales al
do. 6 fo. dia evolucionaban hacia pistulas,
de aparecian en forma espontdnea, o sea el
que aparec.an en forma espontdnea, o sea el
uso de “antialérgicos” y dejaban cicatrices
hipocrémicas. La dermatosis era generaliza-
da, mo presentaba predominio en alguna
zona en particular.

Desde los 12 afios habia estade recibien-
do dexametasona a dosis variables, méximo
12 mg, de manera irregular, con lo cual
se apreciaban remisiones en su dermatosis.

Ademis, desde los 8 afios de edad, sus fa-
miliares le notaron retraso en el crecimiento,
sin_alteraciones en la inteligencia.

Explovecidn fisica. Peso actual 305 Kg,
cstatura 1.32 T. A, 90/70. El aspecto del
paciente era similar al de un nifio de 8 afios,
no habfa vello axilar ni pubiano y log geni-
tales eran infantiles. Existia una dermaiasis
generalizada con predominio en miembros,
pero no en salientes Gseas, caracterizada por
lesiones polimorfas, con manchas eritema-
tosas, vesiculas, ampollas, plstulas y costras
melicéricas. No existia participacién de las
mucosas.

Lixdmenes de laboratorio v gabinete. Fue-
ron normales: la quimica sanguinea, la curva
de tolerancia a la glucosa, los coproparasitos-
copicos, V.D.R.L., anilisis de orina, coleste-
ra] y lipidos totales. Biometria hematica: 16
g de hemoglobina, 48 de hematocrito 12,100
leucocitos con 70% de neutrdfilos. Gonado-
trefinas 6 U, 17-OH 0.6 mg, 17-0 0.09 mg,
captacién de yodo 131, 44% ; yodo proeteico,
6.3 gammas; edad ésea 8 afios. EI 5-VII-
67 se tomaron sendas biopsias.

Evolucidn. Aumentd 3 cm de estatura
en los dos fltimos afios, lo que se atribuyé
al uso de anabdlicos proteicos que se admi-
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nistraron con objeto de evitar los efectos
secundarios de los corticosteroides. Adem
se observo desarrollo de los caracteres sexua-
les secundarios. La impresién que se tuvo en
la consulta de endocrinologia, fue que el caso
correspondia a un enanismo hipofisiario. Se
dio parametasona y se vio gran mejoria del
paciente.

EsrTupio HisToPATOLAGICO

Constituye el campo de las derma-
tosis ampollosas uno de los capitulos
de la dermatologia en los que el paté-
logo puede en muchas ocasiones pro-
percicnar ayuda eficaz al clinico en el
diagnéstico diferencial de estas derma-
tosis. Si bien es cierto que muchos de
cstos padecimientos presentan caracte-
risticas propias que permiten establecer
su identificacién sobre bases clinicas, no
son raros los casos en que estas derma-
tosis pueden confun

se entre si; en
ese momento las caracteristicas histo-
légicas de la lesién pueden precisar el
diagnéstico de la enfermedad con cer-
teza.

La base del estudio anatomopatold-
gico de las dermatosis ampollosas lo
constituye en términos generales la lo-
calizacién de la ampolla en la piel y el
mecanismo de su formacion,

Ante la imposibilidad de mencionar
en un trabajo tan breve como este las
caracteristicas histopatolégicas de todas
las dermatosis ampollosas y el mecanis-
mo de formacién de las ampollas, nos
limitaremos a  expresar los aspectos
mencionados, Gnicamente de lag enfer-
medades motivo de esta comunicacion:
pénfigo vulear y penfigoide ampolloso.

En el pénfigo vulgar la ampolla se
forma caracteristicamente en el seno de
la epidermis, su cardcter distintivo estd




936

dado por una peculiaridad histolégica:
la acantélisis, término con el cual se
designa al despegamiento de las células
que constituyen la epidermis como con-
secuencia de la lisis de los puentes inter-
celulares que las unen. Merced a la
acantélisis es posible diferenciar mi-
croscopicamente a los pénfigos de otras
dermatosis ampollosas; su imagen histe-
légica es muy caracteristica: las ampo-
llas son el resultados de un despega-
miento intraepidérmico profundo, por
lo general situado en el limite de unién
de la capa basal con el estrato espinoso,
en el que la porcién inferior o piso de
la ampolla esti dado por la capa basal
de la epidermis y, en ocasiones, tam-
bién por una o dos hileras de células
del estrato espinoso, las cuales quedan
adesadas a la dermis papilar, en tanto
que el limite superior o techo lo cons-
tituye el resto de la epidermis, de grosor
variable, segiin el sitio y la edad de la
lesién. La ampolla queda constituida
en esta forma por una cavidad anfrac-
tuosa con liquido y células acantoliticas
(células de Tzanck) en su interior, re-
sultantes de la disociacién del estrato
espinoso; la presencia de células infla-
matorias es escasa o nula. Por otra
parte, las mencionadas células acanto-
liticas de Tzanck presentan caracteres
atipicos: son grandes, hinchadas, de ni-
cleo hipercromatico ¢ irregular y de ci-
toplasma basdfilo. Por el contrario las
lesiones dérmicas son muy discretas e
inespecificas y consisten en pequefias
infiltraciones, fundamentalmente peri-
vasculares, de linfocitos y polimorfonu-
cleares; dichas lesiones se muestran in-
significantes en comparacién con la

Gacrra Mibpica b MEXIco

Vor. 99, N¢ 10

magnitud de las lesiones epidérmicas.
El cuadro descrito es caracteristico st
la ampolla se encuentra intacta, en
cuanto se rompe o se infecta, el infil-
trado de polimorfonucleares se hace
muy importante, aparecen signos de re-
generacién  epidérmica y la  imagen
pierde su valor diagnéstico. En general.
el concepto anterior es valido no nada
mis para el estudio histolégico de las
ampollas del pénfigo, sino en general
para el de todas las dermatosis ampo-
llosas.

El carécter atipico de las células del
estrato espinoso se pone de manifiesto
facilmente cuando se realizan impron-
tas con el techo de lag ampollas y se
colorean por alguno de los métodos em-
pleados en hematologia, este procedi-
miento recibe el nombre de citodiagnas-
tico de Tzanck. El citodiagnéstico y Ia
biopsia no se excluyen, al contrario, s¢
complementan, y siempre que sea po-
sible es recomendable practicar los dos
métodes en el diagnéstico microscopico
de la enfermedad.

En el pénfigo folidceo las lesiones
ampollosas son més raras y para ¢neon-
trarlas es necesario contar con una
biopsia de las lesiones iniciales de la
enfermedad; en ella se apreciard una
acantdlisis muy superficial, con muy
escasas células de Tzanck, localizada
en la porcidn mis elevada del estrato
espinoso o en la capa granulosa misma;
este hecho permite establecer una dife-
rencia neta con el pénfigo vulgar.
Cuando la enfermedad se transforma
clinicamente de un padecimiento ampo-
lloso en una eritrodermia exfoliativa, el
cuadro histolégico se vuelve inespeci-
fico.
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La imagen histolégica del penfigoide
ampolloso es totalmente diferente y
desde este punto de vista puede esta-
blecerse una clara diferencia entre los
pénfigos y esta enfermedad. Los cam-
bios histolégicos se caracterizan por la
formaciéon de ampollas, que a diferen-
cia de lo que sucede en los pénfigos,
tienen una localizacién subepidérmica,
dado que aquella se forma por despe-
camiento de la unién dermo-epidérmi-
ca, sin acantdlisis, para constituir una
cavidad; asi el techo de la ampolla
queda formado por la epidermis y el
piso de la dermis papilar. En el interior
de la ampolla se acumula liguido seroso
y leucocitos polimorfonucleares. En la
dermis papilar se aprecia un infiltrado
mis o menos importante, de localiza-
cién preferentemente pericapilar, cons-
tituido también por pelimorfonucleares
y linfocitos. Como caracteristica impor-
tante la epidermis (el techo de la am-
polla) no sufre necrosis precoz como
sucede con todos los padecimientos
ampollosos del tipo eritema polimorfo.

Desde el punto de vista del diagndsti-
co diferencia en base a las caracteristi-
cas histoldgicas de las diversas dermato-
sis ampollosas, los pénfigos presentan la
particularidad de producir la ampolla
intraepidérmica con acantélisis. No son
muchas las dermatosis que causan este
tipo de lesién; algunas de ellas serfan
diversas virosis que producen vesicula-
cién como la viruela, varicela, herpes
simple y zoster; sin embargo, en estos
padecimientos ademds de la acantélisis,
las células epidérmicas muestran en su
interior cuerpos de inclusién virales y la
llamada “degeneracién globoide” que
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permiten una clara diferenciacién con
los pénfigos. En lo que se refiere al pen-~
figoide, el diagnéstico diferencial es
mas complejo, dado que en este caso el
mecanismo de formacién de la ampo-
lla, por despegamiento de unién dermo-
epidérmica, es comin a muchas en-
fermedades ampollosas (eritema poli-
morfo, sindrome de Stevens-Johnson,
necrolisis epidérmica toxica, dermatitis
herpetiforme, porfirias cutaneas, epider-
moélisis ampollas, etc.) ; en estas condi-
ciones deben tomarse en consideracién
otros factores colaterales de la ampolla
y su formacién como son la necrosis del
techo de la misma, la presencia de in-
filtrados inflamatorios en dermis (tanto
en calidad como en cantidad), el de-
posito de substancias anormales en der-
mis, el patron de distribucién de las
fibras elasticas, ete. Sin embargo, la
discusion detallada de estos aspectos
rebasaria los limites vy el propésito de
esta comunicacién.

Eriorocia

Se han propuesto todas las etiologias
para explicar este pacdecimiento (into-
xicacion, trastornos vasculares, endécri-

108, infeccién  bacteriana,

s
viral, etc.) sin que hayan podido de-
mostrarse nunca pruebas concluyentes
en favor de alguno de ellos para expli-
car la naturaleza del pénfigo. Algo si-
milar puede decirse del penfigoide, a
pesar de que se trata de una dermato-
sis individualizada clinicamente en épo-
cas mucho més recientes.

nerviosos;

En el momento actual la teoria que
cuenta con mas adeptos para explicar
la génesis de estas dos enfermedades,
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que de ser verdad las harfa estar rela-
cionadas desde ¢l punto de vista ctio-
légico, es la que propone que se trata
en ambos casos de enfermedades de
autoinmunidad. A este respecto existen
numerosos trabajos, muchos de ellos re-
producibles, que demuestran la presen-
cia de inmunoglobulinas especificas
contra las células epidérmicas, los puen-
tes intercelulares y los componentes de
la membrana basal en el suero de los
enfermos que padecen las enfermedades
que nos ocupan. Las téenicas que mejor
resultado han dado a este respecto son
las de inmunofluorescencia directa e
indirecta.

A pesar de que en esta ocasidn sc
trabaja sobre una pista que ofrece re-
sultados prometedores, no puede afir-
marse ain con certeza que la causa
tanto del pénfigo como del penfigoide
sea un mecanismo de autoinmunidad y
menos atn cudl serfa la naturaleza in-
tima de dicho mecanismo. Por otra par-
te, la observacién de que estas enfer-
medades puelen estar asociadas a otros
padecimientos para lo que también se
ha poestulade un mecanismo de autoin-
munidad como factor etiolégico (lupus
eritematoso sistémico, miastenia gravis,
artritis reumatoide, etc.) han hecho
pensar a Gltimas fechas de que posible-
mente en la causa de estas enfermeda-
des se encuentre involucrado un fend-
meno de autoinmunidad maltiple.

DIA¢NOSTICO DIFERENCIAL
El diagnéstico diferencial de pénfigo
y del penfigoide se hace con las si-
guientes dermatosis:

a) Enfermedad de Dithring-Brocg.

Gacera MEpica pe MEXico '
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En esta dermatosis, ademas del buen
estado general del enfermo, se presen-
tan diversas lesiones elementales prima-
rias de la piel; eritema, vesiculas y
ampollas. Se caracteriza también por
los fenémenos subjetivos de ardor y de
prurito, por ser recidivante y no res-
ponder a los esteroides.

b) Epidermélisis ampoliosa. Se con-
sidera como una distrofia cutinea que
aparece en los primeros meses de la
vida, de origen hereditario y de pronés-
tico grave. La aparicién de las ampollas
se encuentra en relacién con el roce de
log sitios de presion o con los ligeros
traumatismos. Se observan diferentes
formas clinicas. No se conoce ftrata-
miento alguno, y aun la heparina pre-
conizada por algunos autores no da nin-
gun resultado.

¢) Pénfigo de Hailey. Enfermedad
ampollosa que se presenta en dos o va-
rios miembros de una misma familia,
de pronéstice benigno aungue la derma-
tosis es crénica y evoluciona con perio-
dos de remision.

d) Pénfigo de la conjuntiva. El
pénfigo verdadero puede ocasionar le-
siones en la conjuntiva, pero el llamado
pénfigo conjuntival de los oftalmélogos
fjue se inicia por lesiones ampollosas en
la conjuntiva, con diseminacién poste-
rior a otras mucosas se considera como
una enfermedad auténoma indepen-
diente del pénfigo verdadero.

¢) Pénfigo sifilitico. Se presenta en
la sifilis congénita y es un falso pénfigo
que se desarrclla sobre las lesiones pa-
pulosas del secundarismo, especialmente
en las plantas de los pies y en las pal-
mas de las manos.



PENFIGO Y PENFIGOIDE

[) Pénfigo epidémico del recién na-
cido, Se caracteriza por la presencia de
grandes ampollas que se rompen fécil-
mente, con exulceracién del tegumento
y con fenémenos subjetivos de ardor.
Es de evolucién aguda y la recupera-
cién de la piel es rdpida siempre y
cuando que se instituya un tratamiento
adecuado. El origen es estreptocéecice.

g) Bromides y yodides. Los bromu-
ros y las preparaciones yodadas admi-
nistradas a personas hipersensibles pue-
den ocasionar una dermatosis ampollosa
vegetante semejante al pénfigo de Neu-
mann. En el diagnéstico diferencial
debe de tenerse en cuenta el anteceden-
te terapéutico con estos halbgenos.

k) El sindrome de Stevens-]Johnson
puede confundirse con un pénfigo ver-
dadero por el ataque al estado general
y por las lesiones cutidneo mucosas. Pero
el polimorfismo de la dermatosis asi
como el estado agudo de la enfermedad
con elevada temperatura y con marca-
dos sintomas subjetivos dilucidan facil-
mente el diagnéstico.

i) Antipirinides. Dermatosis erite-
mato-ampollosa, posteriormente hiper-
crémica con topografia peculiar: dorso
de la mano, garganta del pie, parpado,
regién peribucal, O6rganos genitales;
puede diseminarse y aun generalizarse
si no se suprime el agente causante y
semejar un pénfigo verdadero. Es im-
portante investigar el medicamento que
esta ocasionando la dermatosis para eli-
minarlo definitivamente y hacer trata-
miento tépico, puesto que no existe nin-
guna terapéutica que contrarreste la
accién del fArmaco.

%j) Eritrodermias. Algunas eritroder-
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mias subagudas pueden confundirse con
el pénfigo folidceo, sobre todo las de
etiologia téxico-medicamentosa. El sin-
toma “prurito” constante en estas eri-
trodermias es de capital importancia
para dilucidar el diagndstico asi como
el estudio histopatolégico, ya que mu-
chas veces el antecedente medicamen-
toso es dificil de investigar,

k) Moniliasis de las mucosas. Cuan-
do inicialmente el pénfigo se presenta
en las mucosas puede dar la aparien-
cia de una moniliasis, mixime que la
levadura Candida albicans, huésped
habitual de determinadas regiones del
organismo, prolifera abundantemente
al encontrar medios favorables para su
desarrollo. La prueba terapéutica, asi
como la evolucién de la dermatosis es
suficiente para el diagnéstico diferen-
cial.

1) Necrélisis epidérmica téxica de
Lyell. Esta dermatosis en la que se han
invocado diferentes causas etiolégicas
(toxicas, virales, enfermedades infeccio-
sas, no infecciosas, fenémenos de auto-
agresién, etc.), se caracteriza por el
mal estado general del enfermo, por las
lesiones cutdneo-mucosas de eritema de
ampollas y de necrosis.

Es en su fase ampollosa como se pue-
de pensar en un pénfigo verdadero.
Aln mas, de los
pénfigos agudos, septicémicos, y quiza
algunas formas de Stevens-Johnson, co-
rresponden a la necrélisis de Lyell.

muchos llamados

TRATAMIENTO

En el pénfigo verdadero el tratamien-
te de eleccién indiscutiblemente es el
de los corticoesteroides, y las posibilida-
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des de curacién dependen del diagnds-
tico temprano de la enfermedad, del
empleo de altas dosis del medicamento
y del criterio que se tenga de las lla-
madas “reacciones intolerables” para
sostener o aumentar la dosis y que so-
lamente se pueden valorar en centros
hospitalarios. La abstencién o la timi-
dez en el uso de los esteroides que han
revolucionado el campo terapéutico de
la medicina son conductas que deben
evitarse. Actualmente se estan haciendo
tratamientos combinados con estroge-
nos y con metrotexate con muy buenos
resultados pues en esta forma se puede
llegar al empleo de dosis minimas de
corticoesteroides. La clencia sigue su
curso y resulta incomprensible la acti-
tud de rechazo y oposicién hacia el
armamentarium terapéutico que nos
brinda la farmacologia moderna. Casos
semejantes los observamos con el des-
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cubrimiento de las sulfas y de los anti-
biéticos; hubo dermatélogos en todo el
mundo que varios afios después del
reporte de Mahoney seguian tratando
la sifilis con arsénico, bismuto y cianu-
ro de mercurio. En cuanto al penfi-
goide, el tratamiento se hace con dosis
minimas, y es suficiente llegar al um-
bral minimo éptimo para sostener la
integridad de la piel por tiempo inde-
finido. Para la prevencién de los efectos
colaterales que si se presentan durante
los tratamientos prolongados son indis-
pensables las medidas dietéticas, asi co-
mo el uso del cloruro de potasio, para
evitar la retencién de sodio y de la hi-
popotasemia; de los anabélicos, antifci-
dos, sedantes y antibi6ticos cuando
ccurren infecciones agregadas. La fisio-
terapia es de gran utilidad en casos de

osteoporosis.



