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SANTAYANA DE CASTRO y varios autores expresando felandia, Lins, Aracatuba, Pendpilis, Presidente Pru-
variedad del Pénfigo Folidceo), Pénfigo Brasileiro dente, Quata, José Teodoro, Paraguassu, Viradouro,
(ArTOoM), Pénfigo Folidceo Brasileiro (LEMos Torres  Colina, Guariba, Piratininga. !
v AMENDOLA ), Pénfigo Folidceo Sudamericano (NIE- ‘
MEYER), Pénfigo Americano, Pénfigo Folidceo Ame- HisTor1A.—La historia del grupo de las dermopa- J
ricano (RaBeELO JUNIOR), Pénfigo Folidceo America- tias ampollosas denominadas Pemphigus comienza o |
no Endémico, Pénfigo Tropical (PArRANHOS, PEDROSO, en la antigiiedad. HIPOCRATES y GALENO utilizaban f i
| ARTOM y GUIMARAES), Pénfigo Folidceo Tropical, ya la expresion de fiebres penfigoides, aplicada a una i |
Pénfigo Folidceo (J. P. VIEIRA, AMENDOLA, HADLER y enfermedad febril acompanada de plstulas en los i1
otros), Pénfigo Folificeo Epidémico, Pénfigo Fami- alrededores de la boca, que hacia probablemente re-
liar (OrsINI DE CasTRO), Pénfigo Maligno (SANTAYA- ferencia al herpes labial, hoy considerado de etiolo- .
NA DE CASTRO), “Tokelau” (C. Paes LEME, corregido gia virdsica. En GALENO parece precisarse en ele- SR
por O. pa FonNsEcA FiLHO). vaciones cutédneas conteniendo liquido. AETIUS ha- |
bla de ampollas como quemaduras en las mujeres |

DE_FINICION‘-—PénﬁgO folidceo, endémico en el con irregularidades menstruales, lo que hoy deno-
Brasil, Iresentando ciertas caracteristicas, de etio- minariamos herpes menstrual. RAHZES cita unas l
logia criptogenética, evolucién generalmente créni- manifestaciones herpéticas que se asemejan al pén- l
ca, cc?_ltagiosidad no probada y pronéstico en su figo. FORNELIUS AMBIANU GORROEUS, RONDELET, SEN- |
mayoria infausto, NECTUS, PLATER y MUSITANUS, en el siglo XV, se re- e |
i
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. PENFIGO BRASILIENSIS (%) tinopolis, Brodowski, Santa Rita de Passa Quatro, I i
Palmeiras, Araras, Leme, Casa Branca, Sao José do '
J. A, DE ARGUMOSA. Rio Pardo, Mocéca, Sdao José da Boa Vista, Campi- I |
1 . i nas, Itapira, Salto, Indaiatuba, Itd, Capivari, Jat, ' i -
Siio Paulo (Brasil) y Caracas (Venezuela). Bocaina, Ibitinga, Araraquara, Sao Carlos, Pirassu- ik -
nunga, Descalvado, Tabatinga, Itipolis, Boa Espe- i }
SINONIMIAS.—Fogo Selvagem (vulgar en Brasil, ranca, Riberdo Bonito, Dourado, Paulo de Faria, Ca- R
B
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fieren a una erupcién ampollosa. FORESTUS y SCHENK

:DISTRIBUCION GEOGRAFICA.—En Brasil han sido resefian unas flictenas en la cara de los nifios y per-
E;lados enfermos desde el Amazonas hasta la fron- sonas mayores parecidas al impétigo. LepoIs, en
dZTRSE:;‘OnPPamguu_}', priwncip_almen‘te'} en los Estados 161_8, llama a las' flictenas hydatides.‘hgoa'rox. en
Bohi 0‘ aulo, Minas Gerais, Goids, Mato Grosso, el siglo xviI, consigna una fiebre esporadica con ve-
Em ¥ .‘}mazoma. siculas localizadas en el térax y cuello. La afeccion
estur(lji:(ldhsu.i'do de Sao Paulo, que es donde ha sido  que FAUSTENAU describié como febris acuta vesiculo-
te incide(; I_nd.s _f.lcten:damente. presenta la siguien- erisipelacea, E'"RA:N'ZEL con e! nombre de _febns ma-
S FEaCIa" kj“ ql NE:rdeste. en la zona Mogiana, llgl:las c:}tarrnalls exantemgtica purpuriceo-pustu-
i Bocﬂ?a ¥y Riberao Preto. Oeste, la zona de laris vesiculo-ulcerosas, y GOLICKE con la denomina-
Pﬂdc;]se Ia[;l_a. que‘ se Extl_ende haecia la zona Dﬂl.l- cion de febris VESICUIE').I'IS, pudlera_n ser casos dg pén-
aulo c:1 itllln]%a b ’I"abatmgzg._y_ en torno a S@o figo. SAUVAGE adopt'o la .denornma..(:lon de pénfigo
citan o apital, De los 270 municipios del Estado, se  para estas dermatosis vesiculosas, incluyendo en su
as0s de pénfigo brasiliensis en: Riberdio Pre- clasificacién el Penphigus Brasiliensis, WICHMANN, g

toll é{]"idriimgl_mlfs, Batatais, Cravinhos, Serra Azul, en 1799, distingue la febris bullosa, el pénfigo agu-

Pedre a0 Joaquim, Guaré, Ituverava, Igarapa- do febril, del penphigus chronicus. WILLAN subdivi- |
regulho, Franca, Sertiiozinho, Patrocinio, Al-  de el pénfigo en agudo febril y vulgar crénico, por :

é] denominado Pompholyx; considerando tres géne-

ros: Vulgaris, Contagiosus e Infantilis, ¥ tres va-

va,

*) ke
11 ge j“lﬁlobrg: ;;g%l‘uuo en el Centro Médico de Caracas el
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riedades: Benignus, Diutinus y Solitarius. GILIBERT.
en 1813, aun englobando afecciones que nada tie-
nen que ver con el peénfigo, o, mejor dicho, con los
pénfigos, admite ademas del pénfigo agudo uno si-
multineo, otro crénico y otro sucesivo. ALIBERT, en
1832, coloca el grupo de los pénfigos entre las afec-
ciones flictenoides. HEBRA, combatiendo la existen-
cia del Pénfigo Agudo Febril, que hoy se admite,
solo considera el Pénfigo Crénico, comprendiendo
los simultdneos y los sucesivos, v el denominado
Pénfigo Foliaceo, identificado por CAZENAVE en 1850.
KAPoz1 admite una serie de pénfigos que en reali-
dad son meros sintomas de otras enfermedades. No-
DET, en su estudio abarca el pénfigo agudo febril, el
pénfigo vulgar crémnico y el pénfigo folidceo, ademas
de algunas erupciones sintomaticas denominadas
penfigoides. DUHRING, en 1874, delimito el grupo del
pénfigo, separando las llamadas dermatitis que lle-
van su nombre. Brocq cred las dermatitis polimor-
fas dolorosas, englobando no solamente la Derma-
titis de Duhring, sino ciertas variedades de erite-
ma polimorfo. A medida que se perfeccionan los co-
nocimientos en torno a las dermopat’as ampollosas
v se delimitan las entidades morbosas, las dermati-
tis de Duhring y los antiguos penfigoides van dis-
minuyendo, por constituir meros sindromes de va-
gos contornos (VIEIRA).

El pénfigo folideeo en el Brasil fué primeramente
estudiado, o al menos consignado, en Bahia, por
CERQUEIRA, en 1900, pero no hizo comunicacion al-
gunra, teniéndose noticia de sus casos por el registro
hcspitalario y el testimonio de ALEIXo y SiLva. La
primera publicacion es de CARAMURU PAES LEME
que en 1903 incluye erréneamente los casos de pén-
figo brasiliensis bajo la denominacion ae Tokelau,
siendo OLYMPIO DA FonNsEca FiLHO quien debeld el
error; son éstas sus palabras: “En el Brasil fue-
ron CARAMURU PAEs LEME y ULYSSES PARANHOS
quienes en 1903 y 1906 denunciaron la presencia
del tokelau. Esos investigadores diagnosticaron pri-
meramente la enfermedad en un indio de la tribu
de los Carajas que vivia en las islas del rio Ara-
guaya, en el Estade de Goyaz. Los dos investiga-
dores afirman que la enfermedad es comiin entre
tales indigenas denominandola “rooro”, lo que sig-
nificaria “enfermedad que vuela", explicando esa de-
nominacién por la idea que tienen los indios de ser
la enfermedad soplada sobre ellos por una tribn ene-
miga. Estariamos de acuerdo con ULY3SES PARANHOS
v CARAMURU PAEs LEME admitiendo que la enferme-
dad de los indios Carajas pudiese ser realmente una
cndedermoficea, aunque el estudio del cultivo del
hongo no lo hubiese demostrado, estariamos de
acuerdo, decimos, si esos dos autores no declarasen
también que personalmente observaron el tokelau
en muchos puntos del Brasil, en los Estados de Go-
vaz, Mato Grosso, Minas Gerais y Sao Paulo. Tal
afirmativa es todavia mas extrafia cuando PARANHOS
y LEME aseguran que el tokelau existe en ciudades
como Uberaba, en Minas Gerais, y Batataes, en Sao
Paulo. Hasta ese punto no es posible llegar, ni ad-
mitir la difusién de tan tipica dermatosis en las po-
blaciones civilizadas del Brasil sin que hubiera sido
hasta ahora diagnosticada por otros. Queda de ese
modo perjudicada la validez del diagnéstico del to-
kelau en relacién a la dermatosis de los indios Ca-
rajas, produciendo una seria duda sobre la natura-
leza de la enfermedad o las enfermedades a que
PArRaNHOS y LEME se refieren. Si se examina dete-
nidamente, principalmente la tesis de doctoramien-
to de CARAMURY PAES LEME, entonces, ninguna duda

puede restar del error de ese investigador que con.
fundio el tokelau nada mas ni nada menos que cop
la dermatitis polimorfa dolorosa, tan conocidy &
todo el Brasil con el nombre de “fogo Rol\‘agemn'
Ciertamente, PAES LEME y PARANHOS catalogapy,
sus casos de pénfigo brasiliensis como una micosis
el tokeldau de Asia y Oceania, cuyas relacionesg con
el chimberé de los indigenas de Mato Grosso esty,
di6 el propio O. pa FoNsEca FILHO; sin embarg,
aun admitiendo el error diagnostico, en cuantg a.
nombre y etiologia, el valor clinico de las puhlips.
ciones persiste. f

Ante la imposibilidad de referirnos a todos g
autores brasilefios en esta breve relacion histérie
sefialaremos los mas destacados y cuvas publicacip.
nes consideramos como fundamentales. En 1919, ps.
RANHOS v BERTARELLI trataron de identificar el agen
te causal sin resultado, estudiando la férmula ley.
cocitaria. OLINTO ORSINI, en 1929, v ALEIX0, acha.
can a cocos y formas bacilares la responsabilidad
del proceso. ALEIX0 comunica al VII Congreso Bra.
sileno de Medicina y Cirugia, 1917, los primeros ca-
sos procedentes de Minas Gerais; Luciano Guan
BERTO, casos de Sao Paulo del foco de Franca, v
FERNANDO TERRA, un caso visto en Rio de Janeiro
A partir de 1921 es sobre todo Joao PAauLo Vikms
el estudioso mas constante de esta afececion, contan
do con numerosas publicaciones y amplia labor ey |
el Instituto Adhemar de Barros. En 1937, Linpes
BERG considera como causa de la afeccion a un vi
rus. VIEIRA v ALAYON, con sus trabajos histopato
logicos. En 1947, Francisco AMENDOLA estudia las
manifestaciones oculares. WALTER HADLER, en 1947
describe la hematologia del pénfigo brasiliensis. La
biogquimica sanguinea es estudiada en 1946 por Vi
RA y LEMos Torres. ArToM, RABELO JUNIOR ¥ VIEL
RA pusieron en evidencia la semejanza de algunos
casos de pénfigo brasiliensis con el denominado sin-
drome de Senear-Uscher. GUIMARAES, en 1942, se
ocupa de las perturbaciones endocrinas. Y VIERA ¥
FoNzARI abordan de manera sistematizada el pro- §
blema terapéutico.

El primer centro hospitalario donde se recibieron,
que nosotros sepamos, enfermos de pénfigo brasi
liensis, fué en la Santa Casa de Sdo Paulo. Por De
creto ntimero 9.523, de 17 de septiembre de 1938
siendo Interventor del Estado de Sdo Paulo el doc
tor ADHEMAR PEREIRA DE BARROS, ¥y desempeniando
la Secretaria de Educacién y Salud Publica el doc-
tor ALVARO GUAIAO, fué creado el Servicio del Pér
figo Folidceo, estableciéndose el Hospital en Mande-
qui en 1940, quedando el Instituto Adhemar de Ba
rros del Pénfigo Folidceo bajo la direcciéon del 'duc-
tor Joao Pauro VIemrA. Este lugar, Mandaqui, &
encuentra bien comunicado con el centro de Si0
Paulo, capital, estando a la vez lo suficientementt |
aislado. Dispone de pabellones para mujeres y par
hombres, asi como para los servicios técnicos y ad
ministrativos precisos. En 1954 disponia de 230 ¢&
mas, todas ocupadas. Aun siendo hospital del Est&
do, recibe enfermos de toda la Federacjon.

ET10L0GiA.—El pénfigo brasiliensis es de etiologht
criptogenética, hasta el momento, pese a los esfuer”
zos realizados por varios investigadores para aci® |
rar este importante punto. Prescindiendo de hipote
sis mas o menos sugestivas, pero carentes de bas
clinica o experimental, consignaremos algunos he-
chos que, aunque no han resuelto el problema, 50
dignos de mencién. MOURAO, en 1942, di6 a conoc®!
sus investigaciones experimentales en relacion con
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NOMERD
jos estreptococos, llegando a las siguientes coneclu-
jones: = g o
swl‘ La toxiinfeccion estreptocécica desempena
imp.or'tﬂnle papel en el pénfigo foliaceo.

91 Un estreptococo hemolitico del grupo A, to-
xigi.!nﬂ v fibrinolitico, particularmente virulento para

los ratones, con los caracteres biol6gicos del Strep-
tococus pyogenes, fué aislado con coustancia de las
lesiones cutaneas vy, en menor porcentaje, de la
sangre. L a ;

3 Bl mismo germen fué aislado de 6rganos de
necropsias y de punciones cardiacas efectuadas se-
guidamente a la muerte, pareciendo, no obstante,
haber una diseminacion estreptococica postmortem,
investigindose pasadas las primeras horas del 6bito.

4 Fué demostrada la presencia de una antifibri-
nolisina en el plasma de los penfigosos.

5! Los estreptococos hemoliticos acarrean evi-
dentes alteraciones en la fisonomia clinica cutdnea
y general, pudiendo ser causa de complicaciones fa-
tales para los enfermos.

6! La gravedad de la infeccion cutdnea y sus
repercusiones en el organismo estan directamente li-
gadas a la presencia y virulencia de los estreptoco-
cos hemoliticos.

7. Los liquidos de las ampollas limpidas, en la
fase inicial de la enfermedad, son generalmente ami-
crobianos; sin embargo, siempre se aislaron estrep-
tococos de las costras y liquido de ampollas puru-
lentas en ese periodo clinico.

8! Durante el periodo de erupcién vesicular, sin
compromiso total del tegumento externo, los cocos
no ganan la corriente circulatoria.

9! En las formas clinicas generalizadas hay pre-
dominio de estreptococos hemoliticos en la infeccién
cutdnea, tanto en los casos en que la dermatosis era
de generalizacion reciente, cuanto en los de larga
evolucion,

10. Aun en los pacientes con la enfermedad en
regresion, los resultados continuaron mostrando la
importancia de los estreptococos en la involucion
total de las lesiones tegumentarias.

11. En la forma frustrada, benigna y localiza-
da, no hay una epidermoestreptococia intensa, como
en las otras formas clinicas; en los casos con la pre-
senc@a de estreptococos hemoliticos en las eflores-
cencias cutdneas, la dermatosis se extiende a todo
el cuerpo.

12. Parece al autor que la infeccién estreptocé-
cica inicial proceda del revestimiento externo y que
solatpente después de generalizarse la dermatosis es
vencida la proteccién dérmica, v que solamente en
ese estadio clinico es la corriente sanguinea expues-
Eﬁsaéuataque de estreptococos y de estafilococos, és-
i menor porcentaje. De ahi el déficit orgénico
v ;Eeenafgrmos con formas clinicas generalizadas,
Nlegits e lemifs de estar privados total o parcial-
fa plel. st :ilsllmportantes funciones ﬁsmloglcas- ‘de
Excreci(m ‘et as cuales se encuentran la proteccion,
Sodhs dejgn e{morregulaclon. como las mas desta-
ced de log coc?) oqgamsmo permanent.cment'e a mer-

Viame, coms p; genos y de sus toxinas difusibles.
treptocoons desen a: podemos afirmar que los es-
sintomatologfy E;’pgenan un papel relevante en la
de calop br%te ¢linica, tales como ardor, sensacién
nadog céms vsdenmpelmdes.' habiendo en d_eterml-
Digerios er ad.tlara anergia para esos gérmenes

Y sus toxinas; pero de ahi a afirmar la

aceid s
del 32 gomma“te del estreptococo en la etiologia

nligo hay una gran distancia. En 1948 estaba
igacion hacia los virus, y asi TRA-
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VASS0S, de la Seccion de Virus del Instituto Bu-
tantan, en Sao Paulo, inoculaba material en la mem-
brana corioalantoidea del pollo, persiguiendo el ais-
lamiento de un posible virus como agente etiol6gi-
co del pénfigo brasiliensis, sin que hasta la fecha
tengamos noticia de resultados concluyentes.

HISTOPATOLOGIA DE LA PIEL.—Deseando establecer
hasta qué punto la variedad brasilefia del pénfigo
foliaceo, vulgarmente denominada fogo selvagem,
se relaciona con el pénfigo folidceo, tal como se ob-
serva en Europa, v, teniendo en cuenta las caracte-
risticas clinicas que se estiman como propias, diver-
sas en muchos aspectos de la enfermedad de Ca-
zenave, procuraron, VIEIRA v ALAYON, estudiar mi-
nuciosamente la histologia de sus lesiones cutaneas,
con el animo de encontrar otros elementos, ademas
de los de orden clinico, que permitieran un diagnos-
tico diferencial seguro entre ambas afecciones.

Han sido senaladas, en sintesis: acantosis, hiper-
acantosis, papilomatosis, queratosis, hiperquerato-
sis, acantolisis del extracto malpighiano, dilatacién
de los vasos del corion papilar, migracion de pig-
mentos de la capa basal, exfoliacion del cuerpo mu-
coso de Malpighio y células espinosas con pérdida de
los filamentos de Herxheimer; dominando en el cua-
dro histologico, como elementos de valor, la acan-
tolisis, la dilatacion de los vasos del ecorion, la mi-
gracion de pigmentos y el edema del cuerpo mucoso,
asi como la frecuencia de la infiltracion de eosiné-
filos, y en las formas atenuadas, frustradas o regre-
sivas, dominan los infiltrados de linfocitos, monoci-
tos e histiocitos. En la forma clinica verrucosa, muy
rara, la histopatologia revela, ademds de los infil-
trados citados, disqueratosis.

ViEIRA ha sefialado que en determinados casos de
exfoliacién epidérmica se puede encontrar un dislo-
camiento de la capa coérnea, dejando al descubierto
la granulosa, y alcanzando inclusive el cuerpo mu-
coso. La papilomatosis, en algunos casos, es lo més
intensa posible, pudiéndose apreciar tanto en el te-
gumento cutdneo en general como en las papilas di-
gitales, hecho sefialado por el autor en su Patologia
de las impresiones digitales.

PATOGENIA.—Poco se sabe en cuanto a la forma
como actiia la noxa o noxas etiologicas en el pén-
figo brasiliensis, poseyendo solamente algunas ob-
servaciones clinicas bastante precisas y datos bio-
quimicos e histolégicos que nos permiten hacer al-
gunas breves consideraciones en torno a la pato-
genia.

Cuando el pénfigo se inicia en edades de creci-
miento, sobre todo infantiles, puede apreciarse una
verdadera paralizacion o lentitud del mismo, y si se
recuerda que en el sexo femenino o no se presenta
la menarquia o se suspende la menstruacion, ofre-
ciendo apariencia mascu'ina, reapareciendo con la
involucién del proceso, atenuandose los caracteres
sexuales secundarios, todo esto hace pensar en una
profunda alteracion endocrina, con la que, sin duda,
colabora una intensa desnutricién en muchas oca-
siones. La misma osteomalacia, con casos de una
marcada decalcificacién, en los cuales, de acuerdo
con LEmos TORRES, se aprecia una verdadera atro-
fia de todo el esqueleto, no parece ajena a la altera-
cidn anteriormente citada, aunque el fenémeno, cier-
tamente, resulta complejo.

Hay en el pénfigo brasiliensis, segtin HADLER, un
sindrome hemolitico eronico, o sea, una anemia he-
molitica sintomaética, siendo su cuadro leucocitario
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el de un proceso toxiinfeccioso crénico, que alcan-
za al 8. R. E. Hay, especialmente en la fase caquéc-
tica, manifestaciones de una reticuloendoteliopatia,
la cual determina una mielosis compleja, con puntos
de contacto con las mielosis pseudoaplasticas a la
vez que con las mielosis de sustitucion, La presen-
cia de lesiones en el S. R. E. debe formar parte
del cuadro anatomopatolégico, acaso relacionado
con su etiopatogenia.

Los estudios sobre la biogquimica sanguinea de es-
tos enfermos realizados por VIEIRA y LEMOS TORRES,
parecen cCemostrar que esta afeccion se comporta
como una enfermedad toxica, infecciosa y croniea,
consuntiva, con gran destruccién de las proteinas
organicas y terminando generalmente en caquexia.

Como es sabido, en el penfigo vulgar y vegetante,
de tipo crénico, se encuentran afectaciones ocula-
res, exclusiva o predominantemente en la conjunti-
va, con las secuelas consiguientes, como sinequias,
simblefaron, por lo que se denomina pénfigo con-
juntival; en cambio, el pénfigo folidceo de Cazena-
ve no presenta habitualmente localizaciones en las
mucosas, sucediendo esto también en lo que se re-
fiere a la boca, faringe, fosas nasales y oidos, en el
pénfigo brasiliensis, como ha probado CORREA en Sao
Paulo. En el pénfigo folidceo, en general, las maai-
festaciones oculares se citan como excepcionales en
la bibliografia, refiriéndose a afectaciones conjunti-
vales y muy excepcionalmente a pérdidas de sus-
tancia de la coérnea, tales como la tulcera de cérnea
en pénfigo folidceo descrita por WEINDELFELD en
1900, y una ligera descripcién de lesiones conjunti-
vales de CEzARIO DE ANDRADE en 1940, Por otro lado,
la correspondencia clinica e histolégica entre las le-
siones conjuntivales y cutédneas ya habia sido refe-
rida por D&jan (1925), D'Amico (1925), VILLARD
(1925) v CorREA MEYER y Mazze1 (1935); pero ha
sido AMENDOLA, en Sdo Paulo (1947), quien ha pues-
to en evidencia la afectacion en el pénfigo brasilien-
sis de la conjuntiva, cérnea, iris y cristalino.

La patogenia de las lesiones elementales derma-
tologicas, tanto en las fases evolutivas como invo-
lutivas, no ofrecen nada especial, salvo la ignoran-
cia en que nos encontramos en cuanto al primum
movens de las mismas.

PATOCRONIA.—Siguiendo a VIEIRA, en su descrip-
cion clinica de la invasion de la enfermedad y en
lo concerniente a las modalidades evolulivas raras,
el pénfigo brasiliensis se inicia frecuentemente en
el rostro y en los planos anterior y posterior del
térax, por una lesion vesicular, de un diametro apro-
ximado de dos centimetros o méas que, desecindose,
toma el aspecto de una costra oscura, de color ama-
rillo sucio, 0 con més propiedad, de barro. La ge-
neralizacién se hace por contigiiidad, percibiéndose
el recorrido zigzagueante de las lesiones, mas co-
miinmente en extensiones circinadas, que invaden
las regiones electivas del eczema seborreico, pre-
sentandose la acantolisis en las zonas afectadas, y
pudiendo también aparecer lesiones a distancia, sin
la contigiiidad anteriormente indicada. Se percibe
cierto eritema y ligera tumefaccion, mostrando en
ese periodo el examen histolégico las sefales de des-
integracion de los filamentos de Herxheimer. La re-
accion febril es variable, de acuerdo con la inten-
sidad de las lesiones y la generalizacion, pudiendo
oscilar entre 38" C. y 40° C., estabilizindose mas
tarde, al pasar al estadio crénico, y manteniendo un
tipo remitente de 37° a 38° C. Con la generalizacion
del proceso, la piel no puede presentar mas brotes
ampollosos, haciéndose ostensibles cierta humedad
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del tegumento y escamas adherentes. La mayqp d
Jatacién de los vasos del corion proporciona el as.
pecto eritrodérmico. En algunos casos, los brﬂtesj
ampollosos continuan predominando €n las extrey,
dades inferiores, las cuales pueden presentar g,
mas. En la fase de cronicidad de determinadog g,
sos encontramos una intensa papilomatosis eop hi.
perpigmentacion acentuada, presentindose la piel
con aspecto rugoso, coloracion desde roja hasty ms.
rron oseuro, salpicada de puntos negros; en otpg
casos se percibe aspeclo vegetante o paquidérmig
o liquenoide. Sobre todo en los pacientes mulalo;s'
puede observarse una hiperpigmentacion inlensal
Con la generalizacion y evolucién hacia la crone.
dad se inicia una hiperqueratosis palmoplantar, Las
extremidades son, generalmente, las tltimas reg,
nes alcanzadas. En el periodo de franca invasig
puede notarse que en las caras anteriores y poste
riores del torax ¥ en el rostro es donde la enferme
dad se acentlia mas. Precisamente la regresion, cuan.
do se presenta, se inicia en los citados planos del
torax. La expoliacion de la epidermis es tanto mag
acentuada cuanto mas seca estd, v precisamente g
este periodo de intensa exfoliacion es cuando estes
enfermos presentan una apariencia mias préxima g
pénfigo folidceo de Cazenave. El periodo de trans.
cion de las ampollas a lp fase de escamas se inicis
de preferencia en la region preesternal, siendo un
sefial favorable de la evolucion de la enfermedad

Entre las formas menos frecuentes, e incluso ra
ras, se citan las verrucosas, cn las cuales las lesio-
nes vesiculosas y ampollosas adquieren la for
ma indicada, presentando localizaciones andomalas
como, V. gr., en antebrazos vy region cervical, tenien
do una gran persistencia y careciendo de sintoms
tologia subjetiva, representando una forma invols-
tiva. En general, las formas abortivas o frustradas
suelen ser involutivas; pero, en ocasioncs, como si-
cede en el sindrome de Senear-Uscher, que par
VIEIRA es una forma evolutiva de pénfigo de caric
ter atenuado, puede evolucionar hacia un desenlac
fatal. Otra evolucién posible es hacia una eritroder
mia generalizada, que tiene predileccién por las ra
zas rubias y escasamente pigmentadas.

Pueden presentarse tlceras por deciibito, y en @
estado final o caquéctico, en el que son frecuente
las escaras, desaparecen los brotes ampcllosos y pué
de incluso quedar la piel completamente limpia, cuat
do aparecen, en la evolucién, pleuresiag, focos new
moénicos y diarreas. La evolucién para el exitus pue
de darse ya en el periodo de invasién ampollosa, cof
reaccién febril intensa, anemia acentuada, edemas
delirio, postracién, uremia y coma; pero mas fré
cuentemente, el enfermo presenta complicacioné
viscerales, como derrames pleurales o pericardicts
v ascitis, muriendo por asfixia; otra forma de ¢&
minar hacia la muerte es con adelgazamiento paul#
tino, con agotamiento casi total del organismo, ¢
tegumento seco y aspecto general de momia. En 10¢
casos cronicos de evolucion lenta, o mejor dicht,
muy lenta, el tegumento sufre regeneraciones o
papilomatosis intensa. GUIMARAES se ha ocupado de
una alteracion, ya citada, que en la infancia es fre-
cuente, y aun en periodos de desarrollo en generds
cual es el retardo del crecimiento, presentando V&
daderos cuadros de nanismo. La paulatina desap®
ricién o atenuacién de los caracteres sexuales 8
cundarios, la ausencia o disminucion de la libido, 1
desaparicién de las reglas en la mujer, todo esto
como ya hemos dicho, hace pensar en una prﬁif““‘?s
alteracién endocrina. Otros casos evolucionan hat®
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con intensa decalcificacién, produ-

eomalacia, D :
Ja ost s multiples y anquilosis. El enve-

:andose fractura
?;i?liiento prematuro, en los casos graves, es la
3
regla.
SNTOMAS. _Los sintomas cutaneos destacan de

{gl manera, que en general son los que impresippan
on MAYOT grado. Las :Empollas giel pepﬁgo braf-ullen-
ois son aplastadas, flacidas, de dimensiones variables,
con un halo rogiceo en la periferia y de contenido di-
yeIso, pero dominando el sempurqlen?o, destacando-
se la epidermis tanto en la .perzfen'a como en el
centro de las mismas, hlp_grlngmen’tandose el_ cen-
tro en las fases de regresion, ofreciendo l_a piel el
contraste del color natural de las partes 1n_demnes
y el rojizo oscuro de las afectadas. A medida que
disminuyen las lesiones ampollosas, las cuales se
reducen a escamas adherentes, se presenta la exfo-
liacion, de intensidad variable; las escamas son
grandes, unas veces se desprenden con facilidad y
otras muestran cierta adherencia, pudiendo elimi-
narse en conglomerados; la cronicidad influye, pro-
porcionando una cierta humedad de la‘]_)iel,’incluso
intensa, a la vez que una descamacion mas fina,
furfuracea. Las ufias, expuestas a cambios de color,
se desprenden, volviendo a salir. En las fases de
generalizacion el aspecto eritrodérmico es muy mar-
cado. En ocasiones domina un prurito, pero mas
bien se trata de una sensacién de calor o quema-
dura, Las moscas suelen molestar extraordinaria-
mente a estos enfermos, estando protegidas las ha-
bitaciones del hospital con telas metalicas que evi-
tan la entrada de insectos. En ocasiones es posible
observar intensa papilomatosis del cuero cabelludo,
denominada en grano de sagl, y mas frecuentemen-
te alopecias. Presentan estos enfermos, aun mante-
nidos en buenas condiciones higiénicas, olor carac-
teristico, debido a la maceraciéon y descomposicion
de restos epidérmicos. La evolucion del pénfigo y el
estadio de las lesiones puede modificar en gran ma-
nera el aspecto sefialado, a la vez que una descrip-
cion detallada de los sintomas nos haria incurrir
en excesivas repeticiones, por haber sido tratados
estos puntos, también, en otros apartados desde su
peculiar orientacién. Por ello pasaremos a deseri-
bir con detalle otros sintomas que no han sido abor-
dados,

AMENDOLA, en su estudio de las manifestaciones
oeuia}"es del pénfigo brasiliensis, sefiala los siguien-
tes sintomas; En la regién superciliar, la piel pre-
Senta ampollas de diversos tamafios, exfoliaciones
de las capas superficiales, vesiculas, cicatrices, pro-
cesos de regeneracion y atrofia de la epidermis;
Cuando la regién estd comprometida por las lesio-
nes cutineas se presentan, con frecuencia, las ce-
Jas rarefactas, con fallas que pueden ser totales o
331'013188. las cuales se regeneran casi siempre, cuan-

0 €l proceso involuciona, existiendo pacientes que
Pasan todas las fases sin que se afecten las ce-
;‘;*pé’é‘ incipalmente en las formas frustradas. Los
nc deoz I_J:'esen.tan ampollas, ‘costras, acpmpanadas
bral estan' et:ina, cuando el tejido subcutéaneo palpe-
slends . infiltrado de trasudados hay edema, no
r080: g mun, asi como es raro el fenémeno dolp~
Palpebra consecuencia de las lesiones de la piel

rosis qu:a en el parpado superior, puede ser una fi-
Palpebra] modifica la orientacion del margen libre

i&n uniénl:iconseeuentemente ocasiona, a veces tam-
ral, ent ose a esa causa, atrofia muscular palpe-

' roplon, triquiasis y blefarofimosis; en el

ado inferior, las lesiones cuténeas producen fre-
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cuentemente retraccién del tejido palpcbral, dando
origen a un ligero ectropion, impidiendo el cierre
normal de los parpados con ligera lagoftalmia; las
pestafias pueden estar rarefactas. La mucosa con-
juntival presenta alteraciones solamente en la con-
juntiva palpebral, no en la bulbar, difiriendo el cua-
dro de acuerdo con las formas clinicas o el estadio
de la enfermedad, y asi en la fase aguda, cominmen-
te se asocia un estado inflamatorio caracterizado por
congestion de las mucosas, secrecién eatarral y re-
traceion conjuntival. En la cérnea, las lesiones se
caracterizan por la formacién de ampollas, infiltra-
ciones y pannus corneal; las ampollas se localizan
generalmente en el sector medio e inferior de la
superficie corneal, siendo rara la neoformacién
vascular; las infiltraciones surgen en la fase aguda,
de forma macular, aspecto brillante, color blanco-
ceniciento, alcanzando hasta la memprana de Bow-
man; el pannus corneal se presenta principalmente
en las formas con afectaciones palpebrales, con des-
vio del margen libre y triquiasis, presentando las ca-
racteristicas del pannus degenerativo; presentando-
se bien en forma de fajas infiltradas en el tejido
epitelial, bien en islotes con reacecién limbica, v lo-
calizindose casi siempre en la mitad inferior de la
cornea. Las alteraciones del iris se caracierizan pre-
ponderantemente por el proceso degenerativo, sien-
do modificaciones evidenciadas por el examen con
la lampara de hendidura y microscopio corneal, por
la ausencia compleia de sintomatologia subjetiva,
habiendo sido observadas, en las formas agudas, mo-
dificaciones irianas de tipo discromico. La asocia-
cion de ciertos tipos de enfermedades de la piel con
la catarata fué va estudiada y descrita en el pasado
siglo, v en el pénfigo brasiliensis fué observada en
el cinco por ciento de los casos examinados (240),
asumiendo aspectos diferentes, desde la forma inci-
piente con opacidades puntiformes en la linea de
sutura anterior, hasta las grandes opacidades que
pueden ocupar toda el area pupilar, acarreando gran-
des perturbaciones visuales y variando su color des-
de el amarillo ceniciento o blanco grisiceo al ama-
rillento o verdoso.

Entre los sintomas faciales, y en Jas fases gene-
ralizadas eritrodérmicas, se encuentran la nariz li-
geramente hendida en el pliegue naso-labial, con
disminucién del didmetro de los orificios nasales, al-
canzando la exfoliacion a los rebordes externos de
los labios. Los dientes estdn conservados.

Los ganglios se hallan infartados, siendo gene-
ralmente movibles, flacidos, con localizacién prefe-
rente en la region inguinal.

El resto de la sintomatologia es muy aleatoria;
aquella que hace referencia a las graves perturba-
ciones organicas que sufren muchos pacientes, tra-
duciéndose en trastornos del crecimiento, disfun-
ciones varias, atrofias, emaciacién, derrames visce-
rales, a los que nos referimos en otras ocasiones. En
los casos cronicos pueden apreciarse atrofias de los
misculos interdseos, muy visibles en las manos, con
hiperextension y gran flexibilidad de los dedos. De-
calcificacion, a la que también nos hemos referido,
principalmente de las grandes articulaciones y de
los huesos de las manos, que se manifiesta princi-
palmente en los anquilosados, cuya causa fundamen-
tal es explicada por la rarefaccion 6sea y desminera-
lizaciéon de las epifisis de los huesos largos.

DiaeN6sTICO cLinNico.—El diagnéstico clinico pue-
de establecerse, al menos con visos de probabilidad,
y sujeto, naturalmente, a ulteriores comprobacio-
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nes y observaciones, teniendo en cuenta la anamne-
sis, para precisar la evolucién y estadio en el mo-
mento de la observacién, el aspecto de las lesiones,
su localizacién, tanto de comienzo, lo que es muy
importante, como en el momento de la exploracion,
edad en que comenzd el proceso, datos epidemiclo-
gicos, sobre todo si procede de un foco familiar o
rural afectado. No existe, al menos desde el punto
de vista dermatolégico, en el pénfigo brasiliensis,
ningun dato clinico patognoménico del mismo, pues
el signo de Nicholsky, o sea, el arrastre de la piel
a la presion y desplazamiento del dedo sobre la
misma en las zonas indemnes en apariencia o poco
afectadas, debiendo buscarse en las formas atenua-
das o frustradas en proximidades de las lesiones, no
solamente se ofrece en otros pénfigos, sino que, como
tendremos ocasion de recordar en el diagnéstico di-
ferencial se presenta también en otras dermatosis;
sin embargo, es una senal clinica de alto valor, que
se ha hecho clisica en la exploracion dermatoldgica
de esta afeccion,

Considera AMENDOLA las alteraciones del iris en
el pénfigo brasiliensis como caracteristicas de un
proceso degenerativo, mencionando también jue en
las formas agudas, entre otras modificaciones del
tejido de la membrana iridica, es frecuente la ob-
servacion de alteraciones pigmentari:s, que toman,
por la disposicion y por la coloracion rojo vivo, el
aspecto de esponja sanguinea, siendo ese aspecto,
iris en esponja sanguinea, considerado por el autor
como manifestacion tipica, alin mas cvidente en las
formas eritrodérmicas, encontriandose incluso en los
pacientes curados, en cuyo caso serviria este aspec-
to particular que asume el tejido del iris alterado,
como elemento de diagnédstico diferencial y también
retrospectivo, por lo cual el Prof. Ivo CorrEA ME-
YER, de Porto Alegre, propone denominar al iris en
esponja sanguinea, senal de Améndola, haciendo
justicia a quien primero la ha descrito y justipre-
ciado su valor. Desgraciadamente, para establecer
el diagndstico no es muy frecuente, y asi en la es-
tadistica del propio autor, basada en 240 casos, so-
lamente encontrd lesiones irianas en 15 casos en
fase clinica eritrodérmica, y en 13 de croénica pig-
mentar, caquéctica, formas frustradas y regresiones.

En las formas cronicas con extensa afectacion, las
uiias pueden verse comprometidas con lesiones de
paquionix y onicorrexis, surcadas, cambiando la co-
loracién, bien amarillas o como pintadas con tintu-
ra de iodo, senal de Vieira, o también blanquecinas
y desvitalizadas; apareciendo, segin su autor, la se-
fial de coloracién a los seis meses mas o menos de
iniciada la enfermedad, por lo que nn sirve para el
diagnostico precoz.

Ademas de la hiperpigmentacion, VIEIRA conside-
ra de valor diagnostico la papilomatosis, que se tra-
duce por un espesamiento de la epidermis, habien-
do sido el primero en llamar la atencién sobre la
elefantiasis de las orejas, hipertrofia muy comin
y dominando en las formas graves y cronicas, pro-
bablemente debido a gérmenes de asociacion, en opi-
nién de SABOURAUD.

La curva febril, ya descrita, merece considera-
cion. El resto de las manifestaciones que puedan
irse presentando en la evolucién de la enfermedad,
cuando ha sido ya diagnosticada, no suelen ofrecer
sorpresas, aunque complicaciones o enfermedades in-
tercurrentes puedan ocasionar dudas respecto a su
interdependencia. En las afectaciones éseas y vis-
cerales se impone el examen radiolégico.

VIEIRA establecié en 1940 la siguiente clasifieae;
clinica: oy
; Agudo ... NO es necesariamente fat

Superagudo .. Fatal. 4
Subagudo ..... Comn.

Sk

h'f‘.ﬁgn Forma frustrada.

folidceo "

intensamente folidceg.

grandemente ampollogy
pustulosa y ampollosg

| Crénico .. i distrofica.,
' 2 hiperpigmentada.
i papilomatosa o verriegg
3 . 4 .
eritrodérmica.

herpetiforme, i

Cuyas designaciones, juntamente con lo indicado g
otros apartados, creemos son lo suficientemente g
plicitas para no precisar comentarios clinicos,

DIAGNOSTICO DE LABORATORIO.—Resumimos a cop
tinuacién algunos datos biogquimicos que pueden ts
marse en consideracién en el diagndstico del pép
figo brasiliensis, anotados de VIEIRA v LEMOS Tp
RRES. La albliimina sérica nunca se presenta aumen
tada, estando en muchos casos disminuida. Las gl
bulinas séricas son muy variables, pudiendo encon
trarse cifras por encima y por debajo do la norms
lidad, ¥y lo que es mas frecuente, dentro de la mis
ma. El indice proteico estd disminuido en la mays
ria de los casos, existiendo una verdadera inversii !
del mismo. Los cloruros del plasma se hallan, &
general, elevados, o normales. El cloro giobular esii
ain mas aumentado. El indice clorémico suele esta
aumentado. La reserva alcalina no suele encontrar
se aumentada y si frecuentemente disminuida. E
calcio en la sangre puede estar tanto aumentad
como disminuido, ¥ con menor frecuencia normal
Predomina en esta afeccion la tasa disminuida d
colesterol en sangre en mas de la mitad de los ¢
sos. La velocidad de sedimentacion de los hematie
se encuentra aumentada, ¥y su normalizacion mues- §
tra la evolucion favorable del proceso. La orina s¢
lamente acusa cifras bajas de cloro total y presenr
cia de albimina de manera casi constante. .

En el pénfigo brasiliensis, segtiin ios trabajos
HADLER, existe hiperhemolisis, comprobada por ?-I

aumento de la tasa de reticulocitos y de los derivé
dos hemoglobinicos en el suero, orina, etc., ex1fst1€ﬂ‘
do la hiperhemolisis en ausencia de factores inter
currentes, y puede, o no, ir acompafada de d‘lsml" |
nucién de la resistencia globular a las solucion®
hipoténicas; hay en el pénfigo brasiliensis un st
drome hemolitico erénico, como ya hemos referido
una anemia hemolitica sintomatica, con discretaboll:
gocitemia acompafiada de pequefia macrocitosis !
leve hipocromia. La serie blanca se encuentra afer
tada en la siguiente forma: leucocitosis discret
neutrofilia absoluta acompanada de leve desvio b¥
cia la izquierda, eosinofilia absoluta y relativa ”“:
constante, pero muy frecuente, linfo y monocitos
discretas y presencia de atipias en algunos de st
elementos; presencia de células de Tiirk, de R¥
der, plasmocitos y elementos del S, R. E. en la 83%
gre periférica, los cuales son mas frecu.e‘nten‘lente
encontrados en la fase caquéctica de la enfermeds®
Los trombocitos presentan alteraciones morfolo”
cas, siendo su tasa normal en la mayoria de 108 &
sos, con tendencia a la elevacién en la fase crén®
¥ vesicular, y a la disminucién en la caquéctica
afectacion de la médula ésea se sinte.iza en
plasia del érgano mieloide, inclusive de su estro
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predominantemente parenquin}at.osa en las fases ini-

jales ¥ reticular en la caqugct:ca. kx sten altera-
o es en los elementos neutroéfilos, acompanadas de
gliggreto predominio de las células menos maduras,
especialmente en la fase caquectica; eosu}ofilla in-
constante y menos acentuada que la hematica; fe-
némenos hiperplésicos de la serie roja; presencia de
normoblastos; aspectos_degeneratwos fie l_os
elementos megacariociticos; linfo y pi.asmomtoms';
hiperplasia de los' elementos del _R. S. p.. que culmi-
na con la reduceion giel parénquima mieloide, alcan-
zando a los varios Organos del sistema, ya que no
ce limita a la médula ésea, pues el bazo y los gan-
glios linfaticos también participan de su cuadro ana-
tomopatoldgico.

Fl examen histologico de la piel_es ae _la mayor
importancia en el diagnoéstico, l:lablE.ldO sido sefa-
ladas en el apartado correspondiente las caracteris-
ticas fundamentales.

macro

DIAGNGSTICO DIFERENCIAL. — En primer lugar se
plantea el diagnéstico diferencial_c_o.n otros pénfi-
gos, que, de acuerdo con la definicion de RIECKE,
estan caracterizados por ampollas que aparecen re-
petidamente en la piel y también en las mucosas, no
siendo efecto de una causa externa manifiesta y yen-
do acompanadas de perturbaciones orgénicas, mas
o menos pronunciadas, la mayoria de las veces de
naturaleza grave, y de apariencia y evolucion extre-
madamente variable. Signo de Nicholsky positivo.
De las diversas formas descritas anotaremos las si-
guientes :

Pénfigo folidceo.—En el Pénfigo Folidceo Espo-
radico de Cazenave, la erupciéon ampoilosa, aborti-
ve, evoluciona hacia una eritrodermia generalizada,
siendo las mucosas raras veces alcanzadas. Evolu-
ci6n subaguda, por brotes, duracién indefinida, con-
duciendo generalmente a la caquexia y a la muerte.
Disturbios endocrinos. Esporadica en Europa y otros
paises. Ciertamente se discute si el pénfigo brasilien-
sis, sudamericano epidémico, es idéntico al pénfigo
folidceo de Cazenave; pero lo cierto es que no siem-
pre es folidceo y si polimorfo, inclinindose en oca-
siones para el pénfigo vulgar y principalmente para
el penfigoide seborreico, también llamado pénfigo
eritematoso, tanto, que en Sio Paulo consideran la
localizacién inicial en la regién preesternal o medio
tordcica como caracteristica (NIEMEYER). Para AR-
TOM, la existencia de varios focos epidémicos, espe-
cialmente en los Estados de Sio Paulo y Minas Ge-
rais, la mayor incidencia en la edad prepuberal y
en la adolescencia, mientras el pénfigo folidceo eu-
ropeo es enfermedad del adulto, el comienzo febril
¥ h_a_ curva térmica constante y, sobre todo, la evo-
lucién clinica mas benigna del pénfizo brasilefio;
ademds de la mayor frecuencia de formas aborti-
Vas y frustradas, constituyen caracteres suficientes
ﬁpara dl‘s'tmguir el llamado fogo selvagem del pén-
go fohq_ceo de Cazenave. Las caracteristicas clini-
f:;al“isenadas,'la epidemiologia e incidencia brasi-

b Creemos justifican, por el momen:o, su segre-
g:ct‘io;; aunque en verdad entre un pénfigo folidceo
ol Europeg presentado en Brasil y algunos en-
de Sio ;aﬂlllenos del Hospital Adhemar de Barros
como par. ;l}od, existirian ls!s's suﬁc_:entes analogias
codente delln ucir a confusiéon de ignorar los ante-

Rbaks enfermo.

i p?:;f “lgg gft S(;mear-Uscher.—Esta afeccion, descri-
y °°mparativa 0s autores norteamericanos en 1926,
en el Rross amente muy bien estudiada por VIEIRA

asil, también llamada sindrome de Senear-
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Uscher y pénfigo eritematoso, considerada por unos
como una forma de transicién entre los pénfigos y
el lupus eritematoso y por otros como una forma
incipiente o frustrada del pénfigo folidceo, con lesio-
nes polimorfas, ampollosas, eritematosas y exuda-
tivas, con localizacion tipica en las regiones sebo-
rreicas: cara, preesternal e interescapular, pudien-
do evolucionar hacia el pénfigo vegeiante o acabar
en una eritrodermia exfoliativa. La opinién de VIEI-
RA (1951) al respecto, es ésta: el sindrome de Se-
near-Uscher es idéntico a las formas abortivas de
pénfigo por él estudiadas en Brasil, habiendo obser-
vado algunos casos de formas frustranas que evo-
lucionaron hacia la generalizacion, con un final mor-
tal, de acuerdo con descripciones de los autores nor-
teamericanos; en 480 enfermos de péafigo folidceo
brasilefio encontré 40 con formas frustradas, todos
con el aspecto del sindrome de Senear-Uscher, y lo
que es también interesante, todos esos casos pro-
cedian de focos de pénfigo folidceo del Estado de
Sao Paulo.

Pénfigo vulgar.—El pénfigo vulgar, la forma mas
comun de los pénfigos, presenta, ademss de la cons-
tante invasién de las mucosas, aspectos clinicos y
evolucién que suelen diferir del pénfigo que nos
ocupa.

Pénfigo vegetante.—La propia sintomatologia de
este pénfigo le diferencia profundamente, sobre todo
por la localizacién inicial en las flexuras de la piel
y mucosas, en donde las ampollas son sustituidas
posteriormente por lesiones vegetantes y extendién-
dose en torno a los orificios naturales, zonas de fle-
xién y cuero cabelludo.

Pénfigo agudo.—De este pénfigo, asi llamado por
ser rapidamente fatal, se diferencia pcr la patocro-
nia precisamente.

Pénfigo cicatricial.—Propio de personas en edades
avanzadas o al menos ya maduras; la benignidad de
su evolucién es unanimemente aceptada, asi como
la posibilidad de no afectar méas que a la conjun-
tiva u otras mucosas.

Dermatitis polimorfa de Duhring.—Esta afeccion,
también conocida por dermatitis herpetiforme, que
algunos autores consideran como una especie de
transicién entre el eritema polimorfo y los pénfigos,
es una dermatosis crénica, no muy frecuente en el
Brasil. En general, no es dificil el diagnéstico di-
ferencial, sobre todo dada la conservacion del buen
estado general de la mayoria de los eaniermos, y si
se presta a confusién con el pénfigo brasiliensis es
unicamente en los estadios iniciales o con las formas
frustradas. Recordamos algiun caso dudoso a este
respecto. Sin embargo, los brotes son diferentes, pre-
sentando los pacientes ampollas, vesiculas, macuias
eritematosas, y variando las localizaciones.

Lupus eritematoso.—En las formas frustradas,
con lesiones discretisimas, advierte VIEIRA, tenemos
que hacer el diagnéstico diferencial con el lupus
eritematoso, tan frecuente en el Brasil, habiendo,
ademas, miltiples variedades de lupus, desde las
gencralizadas hasta las muy discretas, puntiformes,
con lesiones localizadas més frecuentemente en la
frente, dorso y alas de la nariz, siendc el examen
histolégico fundamental. En el lupus eritematoso
se observa “siempre una hiperqueratosis” mas o me-
nos “pronunciada”, que tieme como “caracteristica
principal el hecho de ser més intensa al nivel de los
orificios glandulares”, en particular de las glandu-
las sebdceas, que se conservan dilatados por un ver-
dadero clavo de sustancia cornea. En la forma frus-
trada del pénfigo brasiliensis, aunque la hiperque-
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ratosis puede ser observada, es poco intensa, y en
los casos estudiados “nunca se pudo encontrar el
aumento de la cantidad de sustancia ~ornea al ni-
vel de los orificios glandulares, como se observa
en el lupus eritematoso”. En esta afeccién, va en
las formas incipientes, hay hiperqueratosis de los
orificios pilosebaceos cuando el resto de la epider-
mis aun se encuentra libre de esa alteracion, En las
lesiones del corion existe una despropercion en re-
laciéon con las de la epidermis; en la forma frus-
trada del pénfigo que nos ocupa, hahtualmente o
no hay alteraciones del corion o son discretas, ocu-
rriendo todo lo contrario en el lupus eritematoso,
Clinicamente, en el lupus la fase eritematosa es ini-
cial, al contrario que en el pénfigo, que es siempre
posterior a la erupeién vesicular.

Enfermedad de Steven-Johnson—Esta afeeccion,
también conocida con las denominaciones de erite-
ma multiforme maligno, eritema multiforme exu-
dativo y ectodermia erosiva plurioriiicial, no tiene
con el pénfigo brasiliensis de comun mas que la po-
sitividad del signo de Nicholsky. La distinguen, ¢n-
tre otras diferencias, su localizacion en ias mucosas
predominantemente, la localizacion pulmonar con
que termina v la rapida evolucion en poco mas de
una semana, en muchos casos fatal.

Pénfigo congénito trawmdtico.—La epidermolisis
ampollosa hereditaria o acantolisis ampollosa, como
es conocida por otros nombres, presenta de comin
solamente el signo de Nicholsky positivo, siendo una
genodermatosis apreciable en los comnienzos de la
vida por el desenvolvimiento de ampollas al menor
traumatismo, y explicada por la deficienicia heredi-
taria de las fibras eldsticas de la piel, resultando au-
mentada la vulnerabilidad.

Pénfigo sucesivo con quistes epidérmicos.—Epi-
dermolisis ampollosa distrofica de Healey y Huxley,
forma distrofieca del pénfigo congémito traumatico
de otros autores, presenta, lo mismo que la forma
clinica anterior, signo de Nicholsky positivo, evolu-
cionando por brotes sucesivos, atrofias cicatriciales
v, en ocasiones, quistes epidérmicos.

Hidroa wvaciniforme de Bazin.—Esta rara enfer-
medad, hereditaria con caracter recesivo, gque apa-
rece con los primeros anos de la vida, cuyo agente
provocador es la luz solar, reproduciéndose por bro-
tes que son mas intensos y repetidos cii verano, por
lo que ha recibido el nombre de erupcion estival
recidivante, presenta como sintomas ampollas de ta-
mafo variable, que evolucionan umbilicandose, ter-
minando por secarse mostrando una pequefia necro-
sis central; desapareciendo o mejorando cuando el
paciente llega a la edad adulta. Hemos citado esta
afeccion, por haber conocido casos en Sao Paulo,
siendo, por otro lado, rara en el resio de la regién
tropical sudamericana; sin embargo, en esta derma-
tosis ampollosa se encuentran valores aitos de por-
firina en las heces y son varias las circunstancias
que contribuyen a precisarla.

Herpes gestationen.—Flictenosis esencial, ciclica,
subaguda, difusa, en general benigna, asociada a la
gravidez; menos polimorfa que la dermatitis de
Duhring, con acentuada simetria,

Dermatitis exfoliativa generalizada tipo Wilson-
Brocq—Esta afeccion, de prondstico grave, forma
rara de eritrodermia subaguda o cronica, que co-
mienza en los pliegues articulares y en la region
genital, se generaliza en pocas semanas, producien-
do escamas.

I'mpétigo.—Puede parecerse en las fases ampollo-
sas iniciales, pero las lesiones son distintas en as-
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pecto y localizacion, sin persistencia, presentang,,
se en Sao Paulo en ciertos periodos del afio cop o
racter epidémico.

Lepra.—Cuando esta enfermedad se manifiegt,
con brotes ampollosos y sensacion de {uemadypy
di'ﬁl‘ivndo por su localizacion, zonas de anestesia, GI-I
cetera, ete.

Eczemas generalizados—No hay brote ampollg
so, salvo en complicaciones impetiginosas, y el N
cholsky es negativo.

Acanthosis nigricans—Las formas papilomatg.
sas del peénfigo brasiliensis pueden ser generaliz.
das, presentando el aspecto de la acantosis nigpi.
cans; sin embargo, son muchas las difecencias parg
que pueda persistir el error diagnoéstico.

Pitiriasis rubra de Hebra-Jadassohn.—Extraordi.
nariamente rara y grave; la piel toma un aspect;
apergaminado que dificulta los movimientos, y g
¢l periodo mas avanzado hay atrofia cuténea,

Dermatitis ampollosas medicameniosas.—En log
comienzos del pénfigo brasiliensis puede haber cier
ta semejanza con algunos surtos ampollosos de or
gen quimico; no obstante, la anamnesis, localizacién
y evolueion aclaran el diagnoéstico.

PronGsTICO.—El pronéstico quod vitam, en ge
neral, ha mejorado mucho para las formas graves
con los cuidados higiénicos, dietéticos e incluso te
rapéuticos, llevados a cabo en el hospital. y en cuan
to a las abortivas, frustradas e involutivas, la ma
voria de las veces ambulatorias, sigue siendo, salv
excepciones, menos severo, habiendo sacado, de las
publicaciones consultadas, totales de curacidn que
globalmente representan el 20 por 100; todavia en
1948, VIEIRA seniala para los hospitalizados una mor
talidad del 40,7 por 100 v ain mayor para los ne
hospitalizados. En las formas graves, de gran cre
nicidad, el paciente no sélo queda imposibilitade
para toda funcién en la vida de relacion, sino que
requiere atencion constante, estando expuesto a
multiples complicaciones, Debemos consignar que l2
mayoria de los autores estan de acuerdo en admitir
la posibilidad de la curacion espontianea, e incluso
el beneficio que muchos pacientes obtienen con la
supresion de tratamientos, a veces intempestivos,
siempre que los cuidados higiénicos y la alimenta:
cion sean correctos.

EpripEMIOLOGIA.—La enfermedad no es frecuente
en la primera infancia, pudiendo aparecer excepcifl'
nalmente, inicidndose a partir de los cinco anos, mas
acentuadamente entre los diez v los catorce aros,
siendo la edad de incidencia méaxima de los quince
a los diecinueve y de los veinticinco a los veintinue-
ve anos, de acuerdo con las observaciones de VIEIRA
Parece haber una predileccién por ¢l sexo femenr
no. No se advierte preferencia por raza alguna, ha
biendo notado VIEIRA una tendencia mayor por oS
extranjeros, pero este concepto en Brasil resulta ul
tanto aleatorio. En cuanto al color, variaciéon qué
va implicita en la raza, la enfermedad se manifiestd
tanto en el blanco como en el negro, mestizo o mi
lato, ¥ también en los amarillos. Es fundamental
mente familiar y rural.

Los trabajos experimentales llevados a cabo pof
VIEIRA y MOURAO, intentando la transmision del pet
figo brasiliensis a animales de laboratorio, tales com?
conejos, monos, ratas, resultaron negativos. VIEIRA
en 1948, orientaba la investigaciéon en el sentido @@
la bisqueda de un posible transmisor hemat¢fagd
Ya anteriormente (1943) fueron capturados simil
lideos en Sdo Carlos, zona donde la enfermedad er#
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zando como cebo una enferma de pén-
is, preparando con los insectos una
girvio6 para inocular conejos, ratas y
as vias peritoneal, subcuténea, trans-
ar y cerebral, sin conseguir resulta-

endémica, }l{ili
figo brasiliens
emulsion que

ratones, por 1
ocular, testicul

concluyentes.
do%e la procedencia local de los enfermos en el Es-

tado de Sao Paulo, ha extraido YIEIRA‘ toda uq:':_tse&
rie de datos en torno a la geologia, latitudes, aiti ul
y temperatura ambiente. En relacién con el soporte
fisico, si bien muchos enfermos proceden de zonas
de “terra roxa", tierras que ocupan una posicion
destacada, formadas sobre los magmas basalticos del
sur del Brasil, ocupando, segun OLIVE;E-:A, e:::’tensas
4reas en los Estados de Minas Gerais (Triangulo
Mineiro), Sao Paulo, Parana, Santa Catarina, Rio
Grande do Sul, asi como en los de Mato Grosso y
Goids, en cambio, otros proceden de terrenos arci-
lloso-arenosos, no siendo, por tanto, la fgmosa "%erra
roxa'" caracteristica de las regiones de incidencia de
la enfermedad. En todos los poblados, y en gene-
ral en los principales focos, se trata de zonas ri-
berends, con rios encachoeirados, es decir, de curso
aceidentado, con remansos de agua. En cuanto a las
latitudes, la zona de Optima progresién de la en-
fermedad estd comprendida entre los 22° de lati-
tud v los 48° de longitud, dentro del territorio del
Estado. Las altitudes van de 530 a 985 metros. Y
las temperaturas, para los focos de Riberao Preto
y Franca, son, para la primera, de 17,4° C. a 23,5 C.,
y para la segunda, de 17,3" C. a 21,5° C.

Las conclusiones de VIEIRA a este respecto, en
1948, son las siguientes: Si bien no ha sido pro-
bada la contagiosidad, se hace necesaria la reclu-
sién de los enfermos, pues provienen siempre de de-
terminadas regiones y focos. En algunas regiones,
en que'todos los enfermos fueron internados, se pudo
comprobar la desaparicion de la enfermedad, asi
como en otros grandes focos ya no existen, por fa-
llecimiento o cura espontanea. Por otro lado, ad-
vierte que los hospitales no deben estar instalados
en focos de la enfermedad, pues estima existen cau-
sas locales, como la topografia del terreno, hidro-
grafia, humedad del aire, clima, en una palabra, que
estan siempre ligadas a la presencia de la enferme-
dad, mas atn, que en esta zona existen simulideos
hematéfagos, habiendo determinadas especies que
predominan en esos focos.

ProFiLAXIS.—De todo lo expuesto parece deducir-
Se que no es posible llevar a cabo una profilaxis dis-
tinta que la basada en el aislamiento de los enfer-
mos en centros hospitalarios, y esto sin la suficien-
te base cientifica, ya que una profilazis medicamen-
tosa tampoco est4 en nuestras mancs hasta la fe-
cha. Parece existir, si, la posibilidad de evitar, a
base de cuidados higiénico-dietéticos, e incluso me-
dicamentosos, en parte, la progresion infausta del
I-rocgso en algunos enfermos precozmente atendidos,
¥ evitar complicaciones.
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