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PENFIGO BRASILIENSIS (*) 

J. A. DE ARGUMOSA. 

Sño Pnulo ＨｂｲｮｾＡｩｬＩ＠ y Caracas (Venezuela). 

SINONIMIAS. Fogo Selvagem (vulgar en Brasil, 
SANTAYANA DE CASTRO y varios autores expresando 
variedad del Pénfigo Foliáceo), Pénfigo Brasileiro 
(ARTO:Ir). Pénfigo I<'oliáceo Brasileiro (LEMOS TORRES 
y AliiENDOLA), Pénfigo Foliáceo Sudamericano (NIE­
)IEYER), Pénfigo Americano, Pénfigo Foliáceo Ame­
ricano (RABELO JUNIOR), P énfigo Foliáceo America­
no Endémico, Pénfigo Tropical (P ARANHOSJ PEDROSO. 
ARTOI\1 y GUIMARAES), Pénfigo Foliáceo Tropical, 
Pánfigo Foliáceo (J. P. VIEIRA; AMtNDOLA; HADLER y 
otros), Pénfigo Foliáceo Epidémico, Pénfigo Fami­
liar (ORSINI DE CASTRO), Pénfigo Ma!igno (SANTA YA­
NA DE CASTRO) , "Tokeláu" (C. PAES L EME; corregido 
por 0. DA FONSECA FILHO). 

DEFINICIÓN. - P énfigo foliáceo, endémico en el 
Brasil, presentando ciertas características, de etio­
logía criptogenética, evolución generalmente cróni­
ca, contagiosidad no probada y pronóstico en su 
mayoría infausto. 

. DISTRIBUCIÓN GEOGRÁFICA.-En Brasil han sido 
Citados enfermos desde el Amazonas hasta la fron­
ｾ･ｲ｡＠ ::on Paraguay, principalmente en los Estados 
Be ｨｾ｡ｯ＠ Paulo, Minas Gerais, Goiás, Mato Grosso, 

a la Y Amazonia. 
En. el Estado de Sao Paulo, que es donde ha sido 

ｾｳｴｾ､ｩｾ､ｯ＠ más detenidamente, presenta la siguien-
e lllCidencia.: En el Nordeste en la zona Mogiana 

ent F ' ' J .re ranca y Riberao Preto. Oeste, la zona de 
r ｡ｾ＠ Y Bocaina, que se extiende hacia la zona Dou­
pa ense, Ibitinga y Tabatinga y en torno a Sao 
｣ｩｾｵｬｯ＠ capital. ｄｾ＠ los 270 ｭｵｮｩｾｩｰｩｯｳ＠ del Estado, se 
ｴｯ｡ｾ＠ ｣｡ｾｯｾ＠ de .Penfigo brasiliensis en: Riberao Pre-
0;1á ｾｲＮ､ｭｯｰｯｨｳＬ＠ Batatais, Cravinhos, Serra Azul, 
va ; Ia, Sao Joaquim, Guará, Ituverava, Igarapa­
ｾｲ｣ｧｵ ｬｨ ｯＬ＠ Franca, Sertaozinho, Pat rocinio, Al-

11 (de jTr1!1-bajo dict..;.uo en el Centro Médico de Caracas el 
u lO de 1956. 

DE CONJUNTO 

tinópolis, Brodowski, Santa Rita de P assa Quatro, 
Palmeiras, Araras, L eme, Casa Brane;a, Sao José do 
Rio Pardo, Mocóca, Sao José da Boa Vista, Campi­
nas, Itapira, Salto, Indaiatuba, Itú, Capivarí, Jaú, 
Bocaina, Ibitinga, Araraquara, Sao Carlos, Pirassu­
nunga, Descalvado, Tabatinga, Itápolis, Boa Espe­
ran<;a, Riberao Bonito, Dourado, Paulo de Faria, Ca­
felandia, Lins, Ara<;atuba, Penápilis, Presidente Pru­
dente, Quatá, José Teodoro, Paraguassu, Viradouro, 
Colina, Guariba, Piratininga. 

HISTORIA.-La historia del grupo de las dermopa­
tías ampollosas denominadas Pemphigus comienza 
en la a ntigüedad. HIPÓCRATES y GALENO utilizaban 
ya la expresión de fiebres penfigoides, aplicada a una 
enfermedad febril acompañada de pústulas en los 
alrededores de la boca, que hacía probablemente re­
ferencia al herpes labial, hoy considerado de etiolo­
gía virásica. En GALENO parece precisarse en ele­
vaciones cutáneas conteniendo líquido. ａｅｔｉｕｾ＠ ha­
bla de ampollas como quemaduras en las mujeres 
con irregularidades menstruales, lo que hoy deno­
minaríamos herpes menstrual. RAHZÉS cita unas 
manifestaciones herpéticas que se asemejan al pén­
figo. FORNELIUS Al\'IBIANU GORROEUS; RONDELET, SEN­
NECTUS; PLATER y MUSITANUS; en el siglo XV, se re­
fieren a una erupción ampollosa. FORESTUS y SCHE.:-l'K 
reseñan unas fiictenas en la cara de los niños y per­
sonas mayores parecidas al impétigo. LEPOIS, en 
1618, llama a las fiictenas hydatides. 110RTON, en 
el siglo XVIII} consigna una fiebre esporádica con ve­
sículas localizadas en el tórax y cuello. La afección 
que FAUSTENAU describió como febris acuta vesículo­
erisipelácea, FRANZEL con el nombre de febris ma­
lignas catarrhalis exantemática puqmráceo-pustu­
la ris vesículo-ulcerosas, y GoLICKE con la denomina­
ción de febris vesicularis, pudieran ser casos de pén­
figo. SAUVAGE adoptó la denominación de pénfigo 
para estas dermatosis vesiculosas, inclu) endo en su 
clasificación el Penphigus Brasiliensis. WICHMANN, 
en 1799, distingue la febris bullosa, el pénfigo agu­
do febril, del penphigus chronicus. W ILLAN subdivi­
de el pénfigo en agudo febril y vulg<:r crónico, por 
él denominado Pompholyx ; considerando tres géne­
ros: Vulgaris, Contagiosus e Infantilis, y tres va-



142 REVISTA CLINICA ESPAÑOLA 

nedades: Benignus, Diutinus y Solitarius. GILIBERT, 
en 1813, aun englobando afecciones que nada t ie­
nen que ver con el pénfigo, o, mejor dicho, con los 
pénfigos, admite además del pénfigo agudo uno si­
multáneo, otro crónico y otro sucesivo. ALIBERT, en 
1832, coloca el grupo de los pénfigos E>ntre las afec­
ciones flictenoides. HEBRA, combatiendo la existen­
cia del Pénfigo Agudo Febril, que hoy se admite, 
sólo considera el Pénfigo Crónico, comprendiendo 
los simultáneos y los sucesivos, y el denorr.inado 
Pénfigo Foliáceo, identificado por CAZENAVE ｾ ｮ＠ 1850. 
KAPOZI admite una serie de pénfigos que en reali­
dad son meros síntomas de otras enfermedades. No­
DET, en su estudio abarca el pénfigo agudo febril, el 
pénfigo vulgar crónico y el pénfigo foliáceo, además 
de algunas erupciones sintomática::; denominadas 
penfigoides. DUHRIXG. en 187-1, delimitó el grupo del 
pénfigo. separando las llamadas dermatitis que lle­
van su nombre. BROCQ creó las dermatitis polimor­
fas dolorosas, eaglobando 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 
y se delimitan las ent;dades morbosas, las dermati­
tis de Duhring y los antiguos penfigoides van tiis­
minuyendo. por constitu:r meros sínJromes de va­
gos contornos (VIEIRA). 

El pénfigo foliáceo en el Brasil fué primeramente 
estudiado, o a l menos consignado, en Bahía, por 
CERQTJEIRA, en 1900, pero no hizo comu nicación a l­
guPa, teniéndose noticia de sus casos por el registro 
ｨ ｾＺ＾ ｰｩｴ｡ｬ｡ｲｩｯ＠ y el testimonio de ALEIXO y SILVA. La 
primera publicación es de CARAMURÚ PAES LEME 
que en 1903 incluye erróneamente los casos de pén­
figo brasiliensis bajo la denominación ae Tokeláu, 
siendo 0LY:'IIPIO DA FONSECA FILHO '}Uien debeló el 
error; son éstas sus palabras: "En el Brasil fue­
r on CARAMURÚ PAES LEME y ULYSSES ｐａｒａｾｈｏｓ＠
quienes en 1903 y 1906 denunciaron la presencia 
del tokeláu. Esos investigadores diagnosticaron pri­
meramente la enfermedad en un indio de la tribu 
de los Carajás que vivía en las isla¡; del río Ara­
guaya, en el Estado de Goyaz. Los dos investiga­
dores afirman que la enfermedad es c0mún entre 
tales indígenas depominándola "rooro", lo que sig­
nificaría "enfermedad que vuela", explicando esa de­
nominación por la idea que tienen los indios ce ser 
la enfermedad soplada sobre ellos por una trib'l ene­
miga. Estaríamos de acuerdo con ULYSSES PARANHOS 
y CARAMURÚ PAES LEME admitiendo que la enferme­
dad de los indios Carajás pudiese ser realmente una 
cndcdermoficea, aunque el estudio del cultivo del 
hongo no lo hubiese demostrado, estaríamos de 
acuerdo, decimos, s i esos dos autores no declarasen 
también que personalmente observaron el tokeláu 
en muchos puntos del Brasil, en los Estados de Go­
yaz, Mato Grosso, Minas Gerais y Sáo Paulo. Tal 
afirmativa es todavía más extraña cuando PARANHOS 
y LEME aseguran que el tokeláu existe en ciudades 
como Uberaba, en Minas Gerais, y Batataes, en Sáo 
Paulo. Hasta ese punto no es posible llegar, ni ad­
mitir la difusión de tan típica 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 diagnóstico del to­
keláu en relación a la dermatosis de los indios Ca­
rajás, produciendo una seria duda sobre la natura­
leza de la enfermedad o las enfermedades a que 
PARANnos y LEME se refieren. Si se examina dete­
nidamente, principalmente la tesis de doctoramien­
to de CARAMURÚ PAES LEMF;, entonce.;, ninguna duda 

puede restar del error de ese investigador qu<! con 
fundió e l tokeláu nada más ni nada menos que co · 
la dermatitis polimorfa dolorosa, tan conocida e: 
todo el Brasil con el nombre de " fogo selYagen¡'' 
Ciertamente, PAES LE1\1E y PARANIIOS ｣｡ｴ｡ ｬｯ ｧ｡ ｲ ･ｾ＠

sus casos de pénfigo brasiliensis como una micosis 
el tokeláu de Asia y Oceanía, cuyas r elaciones con 
el chim bere de los indígenas de Malo Grosso estu. 
dió el propio 0. DA FONSECA Fi:LHO; sin ･ｭ｢｡ｲｾｯ＠
aun admitiendo el error diagnóstico, en cuanto "ai 
nombre y etiología, el valor clínico de las publica. 
ciones persiste. 

Ante la imposibilidad de referirnos a todos ¡0, 

autores brasileños en esta breve relación histórica 
señalaremos los más destacados y CU} as ｰｵ｢ｬｩ｣｡｣ｩｾ＠
nes consideramos como fundamentales. En 1919, PA· 
RANHOS y BERTARELLI trataron de identificar el agen. 
te causal sin resultado, estudiando la fórmula Ieu. 
cocitaria. 0LINTO 0RSINI, en 1929, y ALEIXO, acha· 
can a cocos y formas bacilares la responsabilidad 
del proceso. ALEIXO comunica al VII Congreso Bra. 
sileño de Medicina y Cirugía, 1917, los primeros Cj¡. 

sos procedentes de Minas Gerais; ｌｕｃｉａｾｏ＠ GUAL· 

BERTO, casos de Sao Pauto del foco d0 Franca, y 
FERNANDO TERRA , un caRo visto en Río de Janeiro. 
A partir de 1921 es sobre lodo JoAo PAULO Vn:IRA 
el estudioso más constante de esta afección, contan· 
do con numerosas publicaciones y amplia labor en 
el Instituto Adhemar de Barros. En 1937, LINDE.'\· 
BERG considera como causa de la afección a un vi· 
rus. VIEIRA y ALAYON . con sus trabajos histopato­
lógicos. En 1917, FRA!'I:Cr:;co A:o.tf:NDOLA eRtudia las 
manifestaciones oculares. WALTER 11.\uu:n. en 194i 
describe la hematología del pénfigo brasilienRis. La 
bioquímica sanguínea es estudiada en 1916 por VIEI· 
RA y L E!\108 TORRES. ARTO!\!, RABI::LO ｊｕＡｾ［ ｉ ｏｒ＠ ｾ＠ \'!El· 
RA pusieron en evidencia la semejanza de algunos 
casos de pénfigo brasiliensis con el denominado sín· 
drome de Senear-Uscher. GUIMARAES, en 1942, se 
ocupa de las perturbaciones endocrinas. Y VIEIRA y 

FONZARI abordan de manera s is tematizada 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 Sao Paulo. Por De· 
creta n úmero 9.523. de 17 de septiembre de 1938, 
s iendo Interventor del Estado de Sáo Paulo el doc· 
tor ADHEMAR PEREIRA DE BARROS, y desempeñando 
la Secretaría de Educación y Salud Pública el doc· 
tor ALVARO GUAIAO, fué creado el Servicio del Pén· 
figo Foliáceo, estableciéndose el Hospital en Manda· 
quí en 1940, quedando el Instituto Adhemar deBa· 
rros del Pénfigo Foliáceo ba.io la dirección del doc· 
tor JoAo PAuLO VIEIRA. Este lugar, Mandaquí, se 
encuentra bien comunicado con el centro de Sáo 
Paulo, capital, estando a la vez lo suficientemente 
aislado. Dispone de pabellones para mujeres y para 
hombres, así como para los servicios técnicos Y ad· 
ministrativos precisos. En 1954 disponía de 230 ca· 
mas, todas ocupadas. Aun siendo hospital del Esta· 
do, recibe enfermos de toda la Federacjón. 

ETIOLOGÍA.- El pénfigo brasiliensis es de etiología 
criptogenética, hasta el momento, pese a los esfuer· 
zos realizados por varios investigadores para acla· 
rar este importante punto. Prescindiendo de hipóte· 
sis más o menos sugestivas, pero carentes de base 
clínica o experimental, consignaremos algunos he· 
chos que, aunque no han resuello el problema, son 
dignos de mención. MOURAO, en 1942, dió a conocer 
sus investigaciones experimentales en relación con 
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los estreptococos, llegando a las siguientes conclu-
. nes· 

sw
1 

, ·La toxiinfección estreptocócica desempeña 
·mportante papel en el pénfigo foliáceo. 
1 z.• Un estreptococo hemolítico del grupo A, to­
xígeno y fibrinolítico, particularmente virulento para 
Jos ratones, con los caracteres biológicos del Strep­
tococus pyogencs, fué aislado con co11stancia de las 
lesiones cutáneas y, en menor porcentaje, de la 
sangre. 

3.' El mismo germen fué aislado de órganos de 
necropsias y de punciones cardíacas efectuadas se­
guidamente a la muerte, pareciendo, no obstante, 
haber una diseminación estreptocócica oostrp<,rtem, 
investigándose pasadas las primeras horas del óbito. 

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

5.' Los estreptococos hemolíticos acarrean evi­
dentes alteraciones en la fisonomía clínica cutánea 
y general, pudiendo ser causa de complicaciones fa­
tales para los enfermos. 

6.' La gravedad de la infección cutánea y sus 
repercusiones en el organismo están directamente li­
gadas a la presencia y virulencia de los estreptoco­
cos hemolíticos. 

7.' Los líquidos de las ampollas límpidas, en la 
fase inicial de la enfermedad, son generalmente ami­
crobianos; sin embargo, siempre se aislaron estrep­
tococos de las costras y líquido de ampollas puru­
lentas en ese período clínico. 

8.' Durante el período de erupción vesicular, sin 
compromiso total del tegumento externo, los cocos 
no ganan la corriente circulatoria. 

ＹＮｾ＠ .En las formas clínicas generalizadas hay pre­
dommJO de estreptococos hemolíticos en la infección 
cutánea, tanto en los casos en que la dermatosis era 
de generalización reciente, cuanto en los de larga 
evolución. 

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

11. En la forma frustrada, benigna y localiza­
da, no hay una epidermoestreptococia int.ensa, como 
en ｬｾｳ＠ otras formas clínicas; en los casos con la pre­
sencia de estreptococos hemolíticos en las eflores­
cencias cutáneas, la dermatosis se extiende a todo 
el cuerpo. 
e' 12 .. . ｾ｡ｲ ･｣･＠ al autor que la infección estreptocó-
Jca lll!Cial ｰｲｯ｣ｾ､｡＠ del revestimiento externo y que 
ｳｯｬ｡ｾ･ｮｴ･＠ despues de generalizarse la dermatosis es 
venc1da la protección dérmica y que solamente en 
ese estad' l' · ' ta lO e m1co es la corriente sanguinea expues-
t al ataque de estreptococos y de estafilococos, és­
dos 

1
en menor porcentaje. De ahí el déficit orgánico 

ｙｾ＠ os enfermos con formas clínicas generalizadas 
m iue, además de estar privados total o ｰ｡ｲ｣ｩ｡ｬｾ＠
la e;. el de las importantes funciones fisiológicas de 
excr1: ｾ｟･ｮｴｲ･＠ las cuales se encuentran la protección, 
｣｡､｡ｳ｣ｬｾｮＮ＠ Y termorregulación, como las más desta­
ced d' 

1 
eJan al ｯｾｾ｡ｮｩｳｭｯ＠ permanent<.mente a mer­

y ｹ Ｑ ｾ Ｑ ｾＺ＠ cocos pwgenos y de sus toxinas difusibles. 
treptococo comenta: _podemos afirmar que los es­
sintomatols ｾ･ｳ･ｾｾ･ｮ｡ｮ＠ un papel relevante en la 
de calor bogla ｣ｨｾＱｾ｡Ｌ＠ ｴｾｬ･ｳ＠ como ardor, sensación 
nados ' rotes er1S1pelo1des, habiendo en determi­
ｐｩ￳ｧ･ｮｾ｡ｳｯｳ＠ ｶ･ｲ､｡､ｾｲ｡＠ anergia para esos gérmenes 
acción ｾ＠ Y .sus toxmas; pero de ahí a afirmar la 
del pénfi ｯｭｾｮ｡ｮｴ･＠ del estreptococo en la etiología 
orientad ｧｾ＠ .ay ｵｮｾ＠ gr.an distancia. En 1948 estaba 

a a mvestJgac1ón hacia los virus, y así TRA-

VASSos, de la Sección de Virus del Instituto Bu­
tantan, en Sáo Paulo, inoculaba material en la mem­
brana corioalantoidea del pollo, persiguiendo el ais­
lamiento de un posible virus como ｾｧ･ｮｴ･＠ etiológi­
co del pénfigo brasiliensis, sin que hasta la fecha 
tengamos noticia de resultados concluyentes. 

HISTOPATOLOGÍA DE LA PIEL.- Deseando establecer 
ｨ｡ｾｾ｡＠ qué punto la variedad brasileña del pénfigo 
fohaceo, vulgarmente denominada "=ogo selvagem, 
se relaciona con el pénfigo foliáceo, tal como se ob­
serva en Europa, y, teniendo en cuenta las caracte­
rísticas clínicas que se estiman como propias, diver­
sas en muchos aspectos de la enfermedad de Ca­
zenave, procuraron, VIEIRA y ALAYON, estudiar mi­
nuciosamente la histología de sus lesiones cutáneas 
con el ánimo de encontrar otros elementos, ｡､･ｭ￡ｾ＠
de los de orden clínico, que permitieran un diagnós­
tico diferencial seguro entre ambas afecciones. 

Han sido señaladas, en síntesis: acantosis, hiper­
acantosis, papilomatosis, queratosis, hiperquerato­
sis, acantolisis del extracto malpighiano, dilatación 
de los vasos del corion papilar, migración de pig­
mentos de la capa basal, exfoliación del cuerpo mu­
coso de Malpighio y células espinosas con pérdida de 
los filamentos de Herxheimer; dominando en el cua­
dro histológico, como elementos de valor, la acan­
tolisis, la dilatación de los vasos del corion, la mi­
gración de pigmentos y el edema del cuerpo mucoso, 
así como la frecuencia de la infiltración de eosinó­
filos, y en las formas atenuadas, frustraJas o regre­
sivas, dominan los infiltrados de linfocitos, monoci­
tos e histiocitos. En la forma clínica verrucosa, muy 
rara, la histopatología revela, además de los infil­
trados citados, disqueratosis. 

VIEIRA ha señalado que en determinados casos de 
exfoliación epidérmica se puede encontrar un dislo­
camiento de la capa córnea, dejando al descubierto 
la granulosa, y alcanzando inclusive el cuerpo mu­
coso. La papilomatosis, en algunos casos, es lo más 
intensa posible, pudiéndose apreciar tanto en el te­
gumento cutáneo en general como en las papilas di­
gitales, hecho señalado por el autor en su Patología 
de las impresiones digitales. 

PATOGENIA.- Poco se sabe en cuanto a la forma 
como actúa la noxa o noxas etiológicas en el pén­
figo brasiliensis, poseyendo solamente algunas ob­
servaciones clínicas bastante precisas y datos bio­
químicos e histológicos que nos permiten hacer al­
gunas breves consideraciones en torno a la pato­
genia. 

Cuando el pénfigo se inicia en ･､ｾ､ｐｳ＠ de creci­
miento, sobre todo infantiles, puede apreciarse una 
verdadera paralización o lentitud del mismo, y si se 
recuerda que en el sexo femenino o no se presenta 
la menarquia o se suspende la menstruación, ofre­
ciendo apariencia masc::1ina, reapareciendo con la 
involución del proceso, atenuándose los caracteres 
sexuales secundarios, todo esto hace pensar en una 
profunda alteración endocrina, con la que, sin duda, 
colabora una intensa desnutrición en muchas oca­
siones. La misma osteomalacia, con casos de una 
marcada decalcificación, en los cuales. de acuerdo 
con LEMOS ToRRES, se aprecia una verdadera atro­
fia de todo el esqueleto, no parece ajena a la altera­
ción anteriormente citada, aunque el fenómeno, cier­
tamente, resulta complejo. 

Hay en el pénfigo brasiliensis, según HADLER. un 
síndrome hemolítico crónico, o zea, una anemia he­
molítica sintomática, siendo su cuadro leucocitario 
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el de un proceso toxiinfeccioso cromco, que alcan­
za al S. R. E. Hay, especialmente en la fase caquéc­
tica, manifestaciones de una reticuloendoteliopatía, 
la cual determina una mielosis compleja, con puntos 
de contacto con las mielosis pseudoaplásticas a la 
vez que con las mielosis de sustituctón. La presen­
cia de lesiones en el S. R. E. debe formar parte 
del cuadro anatomopatológico, acaso relacionado 
con su etiopatogenia. 

Los estudios sobre la bioquímica sanguínea de es­
tos enfermos realizados por VIEIRA y LEMOS TORRES, 
parecen Ｆｾｭｯｳｴｲ｡ｲ＠ que esta afección se comporta 
como una enfermedad tóxica, infecciosa y crónica, 
consuntiva, con gran destrucción de las proteínas 
orgánicas y terminando generalmente en caquexia. 

Como es sabido, en el pénfigo vulgar y vegetante, 
de tipo crónico, 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
juntiva!; en cambio, el pénfigo foli áceo 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 oídos, en el 
pénfigo brasiliensis, como ha probado ｃｯｒｒｾａ＠ en Sáo 
Paulo. En el pénfigo foliáceo, en general, las maili­
festaciones oculares se citan como excevcionales en 
la bibliografía, refiriéndose a afectaciOnes conjunti­
vales y muy excepcionalmente a pérdidas d!! sus­
tancia de la córnea, tales como la úlcera de córnea 
en pénfigo foliáceo descrita por WEINDELFELD en 
1900, y una ligera descripción de lesiones conjunti­
vales de CEZÁRIO DE A..1·WRADE en 1940. Por otro lado, 
la correspondencia clínica e histológica entre las le­
siones conjuntivales y cutáneas ya había sido r efe­
rida por DÉJAN (1925), D'Al\nco (1925), VILLARD 
(1925) y CORREA MEYER y MAzZEI (1935) ; pero ha 
sido ａｍｾｎｄｏｌａ Ｌ＠ en Sáo Paulo (1947), quien ha pues­
to en evidencia la afectación en el pénfigo brasilien­
sis de la conjuntiva, córnea, iris y cristalino. 

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

PATOCRONIA.-Siguiendo a VIEIRA, en SU descrip­
ción clínica de la invasión de la enfermedad y en 
lo concerniente a las modalidades evolutivas raras·, 
el pénfigo brasiliensis se inicia frecuentemente en 
el rostro y en los planos anterior y posterior del 
tórax, por una lesión vesicular, de un diámetro apro­
ximado de dos centímetros o más que, desecándose, 
toma el aspecto de una costra oscura, de color ama­
rillo sucio, o con más propiedad, de barro. La ge­
neralización se hace por contigüidad, pcrcibiéndose 
el recorrido zigzagueante de las lesiones, más co­
múnmente en extensiones circinadas, que invaden 
las regiones electivas del eczema seborreico, pre­
sentándose la acantolisis en las zonas afectadas, y 
pudiendo también aparecer lesiones a distancia, sin 
la contigüidad anteriormente indicada. Se percibe 
cierto eritema y ligera tumefacción, mostrando en 
ese período el examen histológico las señales de des­
integración de los filamentos de Herxheimer. La re­
acción febril es variable, de acuerdo con la inten­
sidad de las lesiones y la generalización, pudiendo 
oscilar entre 38" C. y 402 C., estabilizándose más 
tarde, al pasar al estadio crónico, y manteniendo un 
tipo remitente de 372 a 38º C. Con la generalización 
del proceso, la piel no puede presentar más brotes 
ampollosos, haciéndose ostensibles cierta humedad 

del tegumento y escamas adherentes. La mayor d. 
latación de los vasos del corion proporciona el ｾﾷ＠
pecto eritrodérmico. En algunos casos, los ｢ｲｯｴｾ＠
ampollosos continúan predominando en las extrenú. 
dades inferiores, las cuales pueden presentar ede. 
mas. En la fase de cronicidad de determinados ca. 
sos encontramos una intensa papilomalosis con hi· 
perpigmentación acentuada, present.índose la piel 
con aspecto rugoso, coloración desde roja hasta rna. 
rrón oscuro, salpicada de puntos negros; en otros 
casos se percibe aspecto vegetante o paquidérmico 
o liquenoide. Sobre todo en los pacientes mulatos' 
puede observarse una hiperpigmenlación intensa' 
Con la generalización y evolución hacia la cronici: 
dad se inicia una hiperqueratosis palmoplantar. Las 
extremidades son, generalmente. las últimas regio­
nes alcanzadas. En el período de franca invasión 
puede notarse que en las caras unleriores y poste· 
riores del tórax y en el rost ·o es donde la enferme­
dad se acentúa m'Ís. Precisamente la regresión, cuan. 
do se presenta, se inicia en los citados planos del 
tórax. La expoliación de la epidermts es tanto má.; 
acentuada cuanto más seca está, ;\' precisamente en 
este período de intensa exfoliación es cuando estos 
enfermos presentan una apariencia más próxima al 
pénfigo foliáceo de Cazenavc. El período de tran5•· 
ción de las ampollas a 1:> fase de escamas se inicia 
de preferencia en In región preestcrnnl. s;endo una 
señal favorable de la evolución de la l'nfermedad. 

Entre las formas menos frecuentes, e incluso ra· 
ras, se citan las verrucosas, fm las cuales las lesio­
nes vesiculosas y ampollosas adft'liercn la for· 
ma indi cada, presentando localizaciones anómalas. 
como, v. g r .. en anlcbt azos v región cervical. teni(n· 
do una gran persistl'ncia y' <"arccicndo de síntoma· 
tología subjetiva. reprcscnt'lndo una fot m'l tm 
tiva. En general, las formas abortivas o frustradas 
suelen ser involutivas; pero, en ocasion..:s, como su· 
cede en el síndrome de Senear-Uscher, que para 
VIEIRA es una forma evolutiva de pénfigo de rarác· 
ter atenuado, puede evolucionar hacia un desenlace 
fatal. Otra evolución posible es hacia una eritroder· 
mia generalizada, que tiene predilección por las ra· 
zas rubias y escasamente pigmentadns. 

Pueden presentarse úlceras por decúbito, y en el 
estado final o caquéctico, en el que son frecuentes 
las escaras, desaparecen los brotes ampcllosos y pue· 
de incluso quedar la piel completamente limpia, cuan· 
do aparecen, en la evoluciÓ"', pleuresías, focos neu· 
mónicos y diarreas. La evolución para el exitus pue· 
de darse ya en el período de invasión ampollosa, con 
reacción febril intensa, ane:nia acentuada, edemas. 
delirio, postración, uremia y coma; pero más fre· 
cuentemente, el enfermo presenta complicaciones 
viscerales, como derrames pleurales o pericárdicos 
y ascitis, muriendo por asfixia; otra forma de ca· 
minar hacia la muerte es con adelgazamiento paula· 
tino, con agotamiento casi total del organismo, el 
tegumento seco y aspecto general de momia. ｅｾ＠ los 
casos crónicos de evolución lenta, o mejor dtcho, 
muy lenta, el tegumento sufre regeneraciones con 
papilomatosis intensa. GUIMARAES se ha ocupado de 
una alteración, ya citada, que en la infancia es ｦｾﾷ＠
cuente, y aun en períodos de desarrollo en gener ' 
cual es el retardo del crecimiento, presentando ver· 
daderos cuadros de nanismo. La paulatma desapa· 
rición o atenuación de los caracteres sexuales se· 
cundarios, la ausencia o disminución de la libido, la 
desaparición de las reglas en la mujer, todo . ･ｳｾ［＠
como ya hemos dicho, hace pensar en una profun. 
alteración endocrina. Otroo casos evolucionan hacia 
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teomalacia, con intensa decalcificación, produ­
ｾｾ￩ｾｾｯｳ･＠ fracturas múltiples y anquilosis. El enve­
. . iento prematuro, en los casos graves, es la 
JeCJm 
regla. 

SíNTOMAS. Los síntomas cutáneos ＿･ｳｴ｡｣ｾｮ＠ de 
t 1 manera que en general son los que ImpresiOnan 
a mayor grado. Las ampollas del pénfigo brasilien­

e? son aplastadas, flácidas, de dimensiones variables, 
SJS ' 1 "f . d t "d d" n un halo rosaceo en a pen ena y e con em o I-
ｾｾｲｳｯＬ＠ pero dominando el ｳ･ｲｯｰｵｲｾｬ･ｮｾｯＬ＠ destacándo-
e la epidermis tanto en la penfena eomo en el 
ｾ･ｮｴｲｯ＠ de las mismas, hiperpigmentándose el cen­
tro en las fases de regresión, ofreciendo la piel el 
contraste del color natural de las partes in_demnes 
y el rojizo oscuro ?e las afectadas. A med1da que 
disminuyen las leswnes ampollosas, las cuales se 
reducen a escamas adherentes, se presenta la exfo­
liación, de intensidad variable; la3 escamas son 
grandes, unas veces se desprenden con facilidad y 
otras muestran cierta adherencia, pudiendo elimi­
narse en conglomerados; la ｣ｲｯｮｩ｣ｩ､ｾ､＠ influye, pro­
porcionando una cierta humedad de la piel, incluso 
intensa, a la vez que una descamación más fina, 
furfurácea. Las uñas, expuestas a cambios de color, 
se desprenden, volviendo a salir. E::1 las fases de 
generalización el aspecto eritrodérmico es muy mar­
cado. En ocasiones domina un prurito, pero más 
bien se trata de una sensación de calor o quema­
dura. Las moscas suelen molestar extraordinaria­
mente a estos enfermos, estando protegidas las ha­
bitaciones del hospital con telas metálicas que evi­
tan la entrada de insectos. En ocasiones es posible 
observar intensa papilomatosis del cuero cabelludo, 
denominada en grano de sagú, y más ｦｲｾ ｣ｵ･ｮｴ･ｭ･ｮﾭ

te alopecias. Presentan estos enfermos, aun mante­
nidos en buenas condiciones higiénicas, olor carac­
terístico, debido a la maceración y descomposición 
de restos epidérmicos. La evolución del pénfigo y el 
estadio de las lesiones puede modificar en gran ma­
nera el aspecto señalado, a la vez que una descrip­
ción detallada de los síntomas nos haría incurrir 
en excesivas repeticiones, por haber sido tratados 
estos puntos, también, en otros apartados desde su 
peculiar orientación. Por ello pasaremos a descri­
bir con detalle otros síntomas que no han sido abor­
dados. 

Ar.itNDOLA, en su estudio de las manifestaciones 
ocula:es del pénfigo brasiliensis, señll.la los siguien­
tes smtomas: En la región superciliar, la piel pre­
senta ampollas de diversos tamaños exfoliaciones 
de las capas superficiales, vesículas, ｾｩ｣｡ｴｲｩ｣･ｳＬ＠ pro­
cesos de regeneración y atrofia de la epid<lrmis; 
cuando }a región está comprometida por las lesio­
ｾ･ｳ＠ cutaneas se presentan, con frecue:r.cia, las ce­
Jas ｾ｡ｲ･ｦ｡｣ｴ｡ｳＬ＠ con fallas que pueden ser totales o 
parciales, las cuales se regeneran casi siempre, cuan­
do el proceso involuciona, existiendo pacientes que 
ｾ｡ｳ｡ｮ＠ todas las fases sin que se afecten las ce­
ｊｾＬ＠ Principalmente en las formas frustradas. Los 
ｾ｡ｲｰ｡､ｯｳ＠ ｾｲ･ｳ･ｮｴ｡ｮ＠ ampollas, costra::;, acompañadas 
｢ｲｾｦ＠ de ;r1_tema; cuando el tejido subcutáneo palpe-
. esta mfiltrado de trasudados hay edema no 

Siendo com, , , ' r un, as1 como es raro el fenomeno dolo-
ｰｾｦｯ［｢＠ la consecuencia de las lesiones de la piel 
br ｐｾ＠ ral, en el párpado superior, puede ser una fi­
ｰ｡ｦｳＱｾ＠ que modifica la orientación del margen libre 
b.,Pe ral Y consecuentemente ocasiona a veces tam-Ien u ., ' 
bral ｕＡｾｮ､ｾｳ･＠ a esa causa, atrofia muscular palpe-
Pár Ｇ｡ｾｮ＠ ＡＧ Ｐ ｐｉｾｮＬ＠ tri 'lt.iasis y blefarofimosis; en el 

P 0 Infenor, las lesiones cutáneas producen fre-

cuentemente retracción del tejido palpcbral, dando 
origen a un ligero ectropion, impidiendo el cierre 
ｮｯｲｭｾｬ＠ de los párpados con ligera lagoftalmia; las 
pestanas pueden estar rarefactas. La mucosa con­
juntiva! presenta alteraciones solamente en la con­
juntiva palpebral, no en la bulbar, difiriendo el cua­
dro de acuerdo con las formas clínicas o el estadio 
de la enfermedad, y así en la fase aguda, comúnmen­
te se asocia un estado inflamatorio caracterizado por 
congestión de las mucosas, secreción catarral y re­
tracción conjuntiva!. En la córnea, las lesiones se 
caracterizan por la formación de ampollas, infiltra­
ciones y pannus cornea!; las ampollas se localizan 
generalmente en el sector medio e inferior de la 
superficie cornea!, siendo rara la neoformación 
vascular; las infiltraciones surgen en la fase aguda, 
de forma macular, aspecto brillante, color blanco­
ceniciento, alcanzando hasta la memorana de Bow­
man; el pannus cornea! se presenta principalmente 
en las formas con afectaciones palpebrales, con des­
vío del margen libre y triquiasis, presentando las ca­
racterísticas del pannus degenerativ:>; presentándo­
se bien en forma de fajas infiltradas en el tejido 
epitelial, bien en islotes con reacción Iímbica, y lo­
calizándose casi siempre en la mitad inferior de la 
córnea. Las alteraciones del iris se caracterizan pre­
ponderantemente por el proceso degenerativo. sien­
do modificaciones evidenciadas por el examen con 
la lámpara de hendidura y microscopio cornea!, por 
la ausencia completa de sintomatología subjetiva, 
habiendo sido observadas, en las formas agudas, mo­
dificaciones irianas de tipo discrómico. La asocia­
ción de ciertos tipos de enfermedades de la piel con 
la catarata fué ya estudiada y descrita en el pasado 
siglo, y 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 línea de 
sutura anterior, hasta las grandes opacidades que 
pueden ocupar toda el área pupilar, acarreando gran­
des perturbaciones visuales y variando su color des­
de el amarillo ceniciento o blanco grisáceo al ama­
rillento o verdoso. 

Entre los síntomas faciales, y en las fases gene­
ralizadas eritrodérmicas, se encuentran la nariz li­
geramente hendida en el pliegue naso-labial, con 
disminución del diámetro de los orificios nasales, al­
canzando la exfoliación a los rebordes externos de 
los labios. Los dientes están conservados. 

Los ganglios se hallan infartados, siendo gene­
ralmente movibles, flácidos, con localización prefe­
rente en la región inguinal. 

El resto de la sintomatología es muy aleatoria; 
aquella que hace referencia a las graves perturba­
ciones orgánicas que sufren muchos padentes, tra­
duciéndose en trastornos del crecimiento, disfun­
ciones varias, atrofias, emaciación, derrames visce­
rales, a los que nos referimos en otras ocasiones. En 
los casos crónicos pueden apreciarse atrofias de los 
músculos interóseos, muy visibles en las manos, con 
hiperextensión y gran flexibilidad de los dedos. De­
calcificación, 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, cu}a causa fundamen­
tal es explicada por la rarefacción ósea y desminera­
lización de las epífisis de los huesos largos. 

DIAGNÓSTICO CLÍNICO.- El diagnóstico clínicú 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, par a precisar la evolución y estadio en el mo­
mento de la observación, el aspecto de las lesiones, 
su localización, tanto de comienzo, lo que es muy 
importante, como en el momento de la explor ::Lción, 
edad en que comenzó el proceso, datos epidemicló­
gicos, sobre todo si procede de un f oco familia r o 
rural afectado. No existe, al menos desde el punto 
de vista dermatológico, en el pénfigo bra siliensis, 
ningún dato clínico patognomónico del mismo, pues 
el signo de Nicholsky, o sea, el arr:'1:;;trc de la piel 
a la presión y desplazamiento del dedo sobre la 
misma en las zonas indemnes en ap.Jriencia o poco 
afectadas , debiendo buscarse en las formas atenua ­
das o frustradas en proximidades de las lesiones, no 
sola mente se ofrece en otros pénfigos, s ino que, como 
t endremos ocasión de r ecordar en el riiagnóstico di­
ferencial se presenta también en otr as dermatosis; 
sin embargo, es una señal clín ica de alto valor, que 
se ha hecho clásica en la exploración dermatológica 
de esta afección. 

Consider a ａ ｬ｜ｾｎｄｏ ｌａ＠ las al teraciones del iris en 
el pénfigo brasiliensis como características de un 
proceso degener ativo, mencionando también :}Ue en 
las formas agudas , ent re otras modificaci01:es del 
t ej ido de la membrana irídica, es frecuente la ob­
servación de altera ciones pigmentar \ :s, que toman, 
por la dispos ición y por la color ación r ojo vivo, el 
aspecto de esponja sanguínea, s iendo E'Se aspecto, 
iris en esponja sanguínea , consider ado por el autor 
como manifestación típica, aún más evidente en las 
formas eritrodérmicas, encont rándose incluso en los 
pacientes cur ados, en cuyo caso serviría este aspec­
to par t icular que asume el tejido del iris a lterado, 
como elemento de diagnóstico diferencial y también 
retrospectivo, por lo cual el Prof. Ivo ｃｯｒｒ ｾ ａ＠ ME­
YER, de Porto Alegre, propone denominar al iris en 
esponja sanguínea, señal de Amendola, haciendo 
justicia a quien primero la ha descrito y justipre­
ciado su valor. Desgraciadamente, para establecer 
el diagnóstico no es muy frecuente, y así en la es­
tadística del propio autor, basada en 240 casos, so­
lamente encontró lesiones irianas en 15 casos en 
fase clínica eritrodérmica, y en 13 de crónica pig­
mentar, caquéctica, formas frustradas y regresiones. 

En las formas crónicas con extensa afectación, las 
uñas pueden verse comprometidas con lesiones de 
paquionix y onicorrexis, surcadas, cambiando la co­
loración, bien amarillas o como pintadas con tintu­
ra de iodo, señal de Vieira, o también blanquecinas 
y desvitalizadas; apareciendo, según 5u autor, la se­
ñal de coloración a los seis meses más o menos de 
iniciada la enfermedad, por lo que no sirve para el 
diagnóstico precoz. 

Además de la hiperpigmentación, VIEIRA conside­
ra de valor diagnóstico la papilomatosis, que se tra­
duce por un espesamiento de la epidermis, habien­
do sido el primero en llamar la atención sobre la 
elefantiasis de las orejas, hipertrofia muy común 
y dominando en las formas graves y crónicas, pro­
bablemente debido a gérmenes de asociación, en opi­
nión de SABOURAUD. 

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

VIEIRA estableció en 1940 la siguien te clasificac·· 
clínica : Ion 

1 

Agudo . .. . . . . . . No es necesariamente fata¡ 
Superagudo . . Fatal. · 
Subagudo . . . . . Común. 

Pénfigo Forma frustrada 
foliáceo ｾ＠ 1 ., ｧｲ｡ｮ､｣ｭ｣ｾｬ ･＠ ampollosa 

" intensamente foliácea. 
" pustulosa y ampollosa. 

Crónico . . " dislrófica. 

1 
" hiperpigmentada. 
" papilomalosa o verrucosa. 
" eritrodérmica. 
" herpeliforme. 

Cuyas designaciones, juntamente con lo indicado ｾｮ＠
otros apar tados, cr eemos son lo suficientemente ex. 
plícitas para no precisar comentarios clínicos. 

DIAGNÓSTICO DE LABORATORIO. Resumimos a con. 
t inuación a lgunos datos bioquímicos que pueden to. 
mar se en cons ider ación en el diagnósti<:o del pén. 
figo brasiliensis, anotados de VIEIRA y LEMOS To­
RRES. La albúmina sér ica nunca se presenta aumen· 
tada , estando en muchos casos disminuida. Las glc· 
bulinas séricas son muy variables. pudiendo encon· 
tra r se cifras por encima y vor debajo ､ ｾ＠ la norma· 
lidad , y lo que es más frecuente, dentro de la mis­
ma . El índice proteico está disminuido en la mayo­
ría de los casos, existiendo una vrrdadc1 a ｩｮｶ･ｲｳｩｾ＠ • 
del mismo. Los cloruros del plasma se hallan. en 
general, elevados. o normales. El cloro globular esl.i 
aún más aumentado. El índice clor l>mico suele estar 
aumentado. La reserva al ca lina no s uele encontrar· 
se aumentada y sí frecuentemente d1 minuídll El 
calcio en la sangr e puede eslar lanlo aumenta(!\¡ 
como dis minuido, y con menor f recuencia normal 
Predomina en esta afección la tasa disminuida de 
colesterol en sangre en más de la mitaJ de los ca· 
sos. La velocidad de sedimentación de los hematíes 
se encuentra aumentada, y su normalización mues· 
tra la evolución favorable del proceso. La orina so­
lamente acusa cifras baj as de cloro total y presen· 
cia de albúmina de manera casi constante. 

En el pénfigo brasiliensis, según ios trabajos de 
HADLER, existe hiperhemolisis, comprobada ｰｯｾ＠ el 
aumento de la tasa de reticulocilos y de los deriva· 
dos hemoglobínicos en el suero, orina, etc., ･ｸｩｾｴｩ･ ｮﾷ＠
do la hiperhemolisis en ausencia de factores ｾｾｴ ･ ｾﾷ＠
currentes, y puede, o no, ir acompañada de ､ｾ ｳｊｄｊﾷ＠

nución de la r esistencia globular a las ｳ ｯｬｵｯｯｾ ･ｳ＠
hipotónicas; hay en el pénfigo brasiliensis un ｾｊ ｮ ﾷ＠

drome hemolítico crónico, como ya hemos ｲ･ｦ ･ ｮ ､ｾ＠
una anemia hemolítica sintomática , con discreta oh· 
gocitemia acompañada de pequeña macrocitosis l' 
leve hipocromia. La serie blanca se encuentra afee· 
tada en la siguiente forma: leucocitosis dis,creta. 
neutrofilia absoluta acompañada de leve desvJO ha· 
cia la izquierda, eosinofilia absoluta y ｲ ･ ｬ｡ｴｩｾ｡＠ 0.0 

constante, pero muy frecuente, linfo y monoc1toslS 
discretas y presencia de atipias en algunos de est_os 
elementos; presencia de células de Türk, de Rle­
der, plasmocitos y elementos del S . R. E. en la san· 
gre periférica, los cuales son más frecuenternen1e 
encontrados en la fase caquéctica de la ･ｮｦ･ｲｭ ･ ｾ｡ ＮＺ＠
Los trombocitos presentan alteraciones morfologJ 
cas, siendo su tasa normal en la ｭ ｡ｹ ｯｲ ｾ ｡＠ de los ｾ｡ﾷ＠
sos, con t endencia a la elevación en la fase ＿ｲ￳ｮ ｾ＠
y vesicular, y a la disminución en la ｣｡ ｱ ｵ ￩ ｣ｴｬ｣ｾ Ｍ r· 
afectación de la médula ósea se sinted za en hlpe 
plasia del órgano mieloide, inclusive de su ･ｳｴｲｯｲｮ ｾ＠



.... ＭＭＭＭＭＭＭＭ ＭＭＭＭＭＭＭＭＭＭＭＭＭＭＭＭＭＭＭＭＭＭＭＭＭＭｾｾ＠
ToldO L:X:Il 
ｎ￺ｍｅｒｏｾ＠

PENFIGO BRASILIENSIS 147 

d inantemente parenquimatosa e'1 las fases ini­
ｐＡｾ＠ Ｐ ｾ＠ reticular en la caquéctica. :B;x:bten altera­
｣ｾ｡＠ ess en Jos elementos neutrófilos, acumpañadas de 
c1one . . d 1 • 1 1 d discreto predommw e as ce ｾ＠ ｾｾ＠ ｭ･ｮｯｾ＠ m:

1
. ｵｲｾｳＬ＠

especialmente en la fase caquec ｬｃｾ［＠ ｾｏｓｉｾｾＮ＠ 1a ｾｮﾭ
constante y ｭ･ｮＬｯｾ＠ acedntu

1
ada ｾｵ･＠ ｾ＠ . ema 1ca.; de-

, enos hiperplasicos e a sene roJa , presencia e 
ｾＺｃｲｯｮｯｲｭｯ｢ｬ｡ｳｴｯｳＡ＠ 3;spectos . degenerativos ?e ｾｯｳ＠
elementos megacanoc1ticos; hnfo y pl.asmocitosis.; 
hiperplasia de los, ･ｬ･ｭ･ｮｴｯｾ＠ del .R. S. ｾﾷﾷ＠ 9ue culmi­
na con la ｲ･､ｵ｣ｾｩｯｮ＠ ?el ｰ｡ｲ･ｮｱｵｵｾ｡＠ mielOide, alcan­
zando a los varws organos del sistema, ya que no 
se limita a la médul.3: ósea, ｟ｐｾ･ｳ＠ el bazo y los gan­
glios linfáticos tamb1en participan de su cuadro ana­
tomopatológico. 

El examen histológico de la piel es oe la mayor 
importancia en el diagnóstico, habie.Ido sido seña­
ladas en el apartado correspondiente las caracterís­
ticas fundamentales. 

DIAGNÓSTICO DIFERENCIAL. - En primer lugar se 
plantea el diagnóstico diferencial con otros pénfi­
gos, que, de acuerdo con la definición de RIECKE, 
están caracterizados por ampollas que aparecen re­
petidamente en la piel y también en las mucosas, no 
siendo efecto de una causa externa manifiesta y ｹ ｾ ｮﾭ
do acompañadas de perturbaciones orgánicas, más 
o menos pronunciadas, la mayoría de las veces de 
naturaleza grave, y de apariencia y evolución extre­
madamente variable. Signo de Nichoisky positivo. 
De las diversas formas descritas anotaremos las si­
guientes: 

Pénfigo foliáceo. En el Pénfigo Foliáceo Espo­
rádico de Cazenave, la erupción ampoilosa, aborti­
ve, evoluciona hacia una eritrodermia generalizaca, 
siendo las mucosas raras veces alcanzadas. Evolu­
ción subaguda, por brotes, duración indefinida, con­
duciendo generalmente a la caquexia y a la muerte. 
Disturbios endocrinos. Esporádica en E-Jropa y otros 
países. Ciertamente se discute si el pénfigo brasilien­
sis, sudamericano epidémico, es idéntico al pénfigo 
foliáceo de Cazenave; pero lo cierto es que no siem­
pre es foliáceo y sí polimorfo, inclinindose en oca­
siones para el pénfigo vulgar y principalmente para 
el penfigoide seborreico, también llamado pénfigo 
eritematoso, tanto, que en Sao Paulo consideran la 
localización inicial en la región preest<:rnal o medio 
torácica como característica (NIEMEYER). Para AR­
T?M, la existencia de varios focos epidémicos. espe­
ｃｬｾｬｭ･ｮｴ･＠ en los Estados de Sao Paulo y Minas Ge­
rais, la mayor incidencia en la edad prepuberal y 
en la adolescencia, mientras el pénfigo foliáceo eu­
ropeo es enfermedad del adulto, el ··om1enzo febril 
Y la curva térmica constante y, sobre todo, la evo­
ｬｵ｣ｩ￳ｾ＠ clínica más benigna del pénfiJo brasileño; 
ademas de la mayor frecuencia de formas aborti­
vas Y frustradas, constituyen caracteres suficientes 
para di.s,tinguir el llamado fogo selvagem del pén­
figo fohaceo de Cazenave. Las características clíni­
fa_:¡ reseñadas, la epidemiología e incidencia brasi­
･ｮｾ＠ •. creemos justifican, por el ｭｯｭｾｮＺｯＬ＠ su segre­
ｾＺｃｉ＿ｮＬ＠ aunque en verdad entre un pénfigo foliáceo 
f tipo europeo presentado en Brasil )' algunos en­
､･ｲｭｾｳ＠ brasileños del Hospital Adhemar de Barros 
e Sao Paulo, existirían las suficientes analogías 

codmo para inducir a confusión de ignorar los ante­
ce entes del enfermo. 

ｴ｡ｐｾｮｦｩｧｯ＠ ､ｾ＠ Senear-Uscher.- Esta ｡ｦ･ｾ｣ｩ￳ｮＬ＠ descri­
Y P r los citados autores norteamericanos en 1926 
･ｮ｣ｯｲｰ｡ｲ｡ｾｩｶ｡ｭ･ＮＡＧｬｴ･＠ muy bien estudiada por ｖｉｅｉｒｾ＠

e Brasil, también llamada síndrome de Senear-

Uscher y pénfigo eritematoso, considerada por unos 
como una forma de transición entre los pénfigos y 
el lupus eritematoso y por otros como una forma 
incipiente o frustrada del pénfigo foliáceo, con lesio­
nes polimorfas, ampollosas, eritematosas y exuda­
Uvas, con localización típica en las regiones sebo­
rreicas: cara, preesternal e interesca_putar, pudien­
do evolucionar hacia el pénfigo vegei..ante o acabar 
en una eritrodermia exfoliativa. La opinión de VIEI­
RA (1951) al respecto, es ésta: el síndrome de Se­
near-Uscher es idéntico a las formas abortivas de 
pénfigo por él estudiadas en Brasil, habiendo obser­
vado algunos casos de formas frustraoas que evo­
lucionaron hacia la generalización, con un final mor­
tal, de acuerdo con descripciones de los autores nor­
teamericanos ; en 480 enfermos de péafigo foliáceo 
brasileño encontró 40 con formas ｦｲｵ､ｾｲ｡､｡ｳＬ＠ todos 
con el aspecto del síndrome de Senear-Uscher, y lo 
que es también interesante, todos ec;os casos pro­
cedían de focos de pénfigo foliáceo del Estado de 
Sao Paulo. 

Pénfigo vulgar.- El pénfigo vulgar, la forma más 
común de los pénfigos, presenta, además de la cons­
tante invasión de las mucosas, aspectos clínicos y 
evolución que suelen diferir del pénfigo que nos 
ocupa. 

Pénfigo vegetante.-La propia simomatología de 
este pénfigo le diferencia profundamente, sobre todo 
por la localización 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
xión y cuero cabelludo. 

Pénfigo agudo.-De este pénfigo, así llamado por 
ser rápidamente fatal, se diferencia pu· la patocro­
nia precisamente. 

Pénfigo cicatricial.- Propio de persvnas en edades 
avanzadas o al menos ya maduras; la benignidad de 
su evolución es unánimemente aceptarla, así como 
la posibilidad de no afectar más que a la conjun­
tiva u otras mucosas. 

Dermatitis polimorfa de Duhring.- Ebta afección, 
también conocida por dermatitis herpüiforme, que 
algunos autores consideran como una especie de 
transición entre el eritema polimorfo y los pénfigos, 
es una dermatosis crónica, no muy frf'cuente en el 
Brasil. En general, no es difícil el diagnóstico di­
ferencial, sobre todo dada la conservación del buen 
estado general de la mayoría de los cllfermos, y si 
se presta a confusión con el pénfigo b:·asiliensis es 
únicamente en los estadios iniciales o con las formas 
frustradas. Recordamos algún caso dudoso a este 
respecto. Sin embargo, los brotes son d1tuentes, pre­
sentando los pacientes ampollas, vesículas, máculas 
eritematosas, y variando las localizaciones. 

Lupus eritematoso.- En las forma<; frustradas, 
con lesiones discretísimas, advierte VIEIRA) tenemos 
que hacer el diagnóstico diferencial con el lupus 
eritematoso, tan frecuente en el Brasil, habiendo, 
además, múltiples variedades de lupus, desde las 
generalizadas hasta las muy discretas, puntiformes, 
con lesiones localizadas más frecuentemente en la 
frente, dorso y alas de la nariz, siendv el examen 
histológico fundamental. En el lupus eritematoso 
se observa "siempre una hiperqueratosis" más o me­
nos "pronunciada", que tiene como '·característica 
principal el hecho de ser más intensa al nivel de los 
orificios glandulares", en particular de las glándu­
las sebáceas, que se conservan dilata•los por un ver­
dadero clavo de sustancia córnea. En lu 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 roórnea al ni­
vel de los orificios glandulares, como se observa 
en el lupus eritematoso". En esta afección, ya en 
las formas incipientes, hay hiperqueratosis de los 
orificios pilosebáceos cuando el resto de la epider­
mis aún se encuentra libre de esa alte.-tición. En las 
lesi(mes del corion existe una desprop0rción en re­
lación con las de la epidermis; en la forma frus­
t rada del pénfigo que nos ocupa, haiHtualmente o 
no hay alteraciones del corion o son d1scretas, ocu­
rriendo todo lo contr ario en el lupus eritematoso. 
Clínicamente, en el lupus la fase ･ｲｩｴｾｭ｡ｴｯｳ｡＠ es ini­
cial, al contrario que en el pénfigo, que es siempre 
posterior a la erupción vesicular. 

Enfen,wdad de Ste¡;en-Johnson. -Esta afección, 
también conocida con las denominaciones de erite­
ma multiforme maligno, el"itema multiforme exu­
dativo y ectodermía erosiva pluriorulcial, no tiene 
con el pánfigo brasiliensis de común más que la po­
sitividad del signo de l'\icholsky. La distinguen, f·n­
tre otras diferencias, su localización en ias mucosas 
predominantemente, la localización pulmonar con 
que termina y la rápida evolución en poco más de 
una semana, en muchos casos fatal. 

Pénfigo congénito traumático.- L.J. epidermolisis 
ampollosa hereditaria o acantolisis ampollosa, como 
es conocida por otros nombres, presenta de común 
solamente el signo de Nicholsky positivo, siendo una 
genodermatosis apreciable en los comienzos de la 
vida por el desenvolvimiento de ampollas al menor 
t raumatismo, y explicada por la deftcieucia heredi­
taria de las fibras elásticas de la piel. resultando au­
mentada la vulnerabilidad. 

Pénfigo sucesit·o con quistes epidént! icos. Epi­
dermolisis ampollosa dístrófica de He.1lcy y Huxley, 
form"\ distrófica del pénfigo congémlo t raumático 
de otros autores, presenta , lo mi smo y_uc la forma 
clínica anterior, signo de N icholsky positivo, evolu­
c:o!l.ando por brotes sucesivos, atr ofia::; cicatriciales 
y, en ocasiones, quistes epidérmicos. 

Jiid?·oa vaeiniforme de Bazin.-Esta rara enfer­
medad, her editar ia con carácter recesivo, que apa­
rece con los primeros años de la vida, cuyo agente 
provocador es la luz solar , r eproduciéndose por bro­
tes que son más intensos y repet idos t.ll ver ano, por 
lo que ha r ecibido el nombre de erupción estival 
r ecidivante, presenta como síntomas amvollas de l a­
maño variable, que evolucionan umbilicándose, ter ­
minando por secarse mostrando una pee¡ueña necro­
sis central; desapareciendo o mejor ando cuando el 
paciente llega a la edad a dulta . H emos citado est a 
afección, por haber conocido casos en Sao Paulo, 
s iendo, por otro lado, rar a en el resto uc la región 
t ropical sudamericana; sin emba rgo, en esta derma­
tosis a mpollosa se encuent r an valores ::.itos de por ­
firina en las heces y son varias las eircunst anrias 
que contribuyen a precisarla . 

Herpes gestationen.- Flictenosis esencial, cíclica, 
subaguda, difusa, en general benigna, asociada a la 
gravidez ; menos polimorfa que la dermatitis de 
Duhring, con a centuada simetría . 

Dermatitis exfoliativa generalizada tipo Wilson­
Broeq.- Esta afección, de pronóstico grave, forma 
rara de eritrodermia subaguda o cdnica, que co­
mienza en los pliegues articula res y en la r egión 
genital, se generaliza en pocas semanas, producien­
do escamas. 

1 mpétigo.-Puede pa recerse en las fases a mpollo­
::;as iniciales , pero las lesiones son distint as en as-

pecto y localización, sin persistencia, presentánd 
s; en ｓ￡ｾ＠ ｾ｡ｾｬｯ＠ en ciertos períodos del año con ･ｾ＠
racter epidemiCo. 

Lepra. Cuando esta enfermedad se mamfiesta 
c?n .brotes ｡ｭｰｯｬｬｯｳｯｾ＠ y. ｾ･ｮｳ｡｣ｩ￳ｮ＠ de quemadura. 
d1finendo por su locahzac10n, zonas de anestesia, el: 
cétera, etc. 

Eezemas generalizados. No hay brote ampollo. 
so, salvo en complicaciones impetiginosas, y el Ni. 
cholsky es negativo. 

Aeanthosis nigrieans. Las formas papilomat0. 

sas del pénfigo brasiliensis pueden ser generaliza. 
das, presentando el aspecto de la acantosis nigri. 
cans; sin embargo, son muchas las dife<encias para 
que pueda persistir el error diagnóstico. 

Pitiriasis mbra ele H cbra-J adassohn.-Extraordi· 
nariamente rara y grave; la piel toma un aspecto 
apergaminado que dificulta los movimie-ntos, y en 
el período más avanzado hay atrofia cutánea. 

Dermatitis ctmpollosas mcdicam<'lll osus. En los 
comienzos del pénfigo brasiliensis puede haber cier· 
la semejanza con algunos surtos ampollosos de ori· 
gen químico; no obstante, la anamncs1s, localización 
y evolución aclaran el diagnóstico. 

PRONÓSTICO. El pronóstico 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 hospita: y en cuan· 
to a las abortivas, frustradas e involutivas, la ma· 
yoría de las veces ambulatorias, sigue siendo. salvo 
excepciones, menos severo, habiendo sacado, Je las 
publicaciones consultadas, totales de curación que 
globalmente representan el 20 por 100; todavía en 
1948, VIEIRA señala para los hospitalizados una mor· 
talidad del 40,7 por 100 ｾ＠ aún mayor para los n· 
hospitalizados . E n las formas graves, de gran ero 
nicidad, el paciente no sólo queda imposib\litado 
para toda función en la vida de relación, s ino que 
requiere atención constante, estando expuesto a 
múltiples complicaciones. Debemos cons1gnar que la 
mayoría de los autores están de acuerdo en admitir 
la posibilidad de la curación espontánea, e incluso 
el beneficio que muchos pacientes obt ienen con la 
supresión de trata mientos, a veces intempestivos, 
siempre que los cuidados higiénicos y la alimenta· 
ción sean correctos. 

EPIDEMIOLOGÍA.- La enfermedad no es frecuente 
en la primer a infancia, pudiendo apa recer excepcio· 
nalmente, iniciándose a par tir de los cinco años, más 
acentuada mente entre los diez y los catorce años, 
siendo la edad de incidencia máxima de los quince 
a los diecinueve y de los veint icinco a los veintinue· 
ve años, de a cuerdo con las observaciones de VIEIRA. 
Par ece h aber una pr edilección por t'l sexo femeni· 
no. No se a dvierte pr efer encia por r aza alguna, ha· 
hiendo notado VIEIRA una t endencia mayor por los 
extr anjeros, per o este concepto en Brasil resulta un 
tanto aleatorio. En cuan to a l color, variación que 
va implícita en la raza, la enfermedad se manifiesta 
tanto en el blanco como en el negro, mestizo o mu­
lato, y también en los amarillos . E s fundamental· 
mente familiar y rural. 

Los trabajos experimenta les llevados a cabo por 
VIEIRA y MoURAO, intentando la tra nsmis ión del pén· 
figo brasiliensis a animales de laboratorio, tales como 
conejos, monos, r atas, r esulta ron negativos. VIEIRA, 
en 1948, orientaba la investigación en el sentjdo de 
la búsqueda de un posible transmisor hematffago. 
Ya anteriormente (194.3 ) fueron capturados simu· 
lídeos en Sáo Carlos, zona donde la enfermedad era 
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. · utilizando como cebo una enferma de pén-
enderniCa, d 1 · t 

b ·¡1·ensis preparan o con os msec os una figo ras1 • . · t 
1 

· ·n que sirvió para mocular coneJOS, ra as y 
emu sw · · ¡ b • ' t 

P
or Jas v1as pentonea, su ｣ｵｾ｡ｮ･｡Ｌ＠ rans-

ratones, 1 · · Jt 
1 testicular y cerebra , sm consegmr resu a-ocu ar, 

dos concluyentes. 
D la procedencia local de los enfermos en el Es-

t d e de sao Paulo, ha extraído VIEIRA toda una se­
ｾ＠

0de datos en torno a la geología, latitudes, aititud 
r1e . E 1 · • 1 t temperatura amb1ente. < n re acwn con e sopor e 
yf' ·co si bien muchos enfermos proceden de zonas JSl , · . , 
d "terra roxa" tierras que ocupan una poslclOn 

de tacada ｦｯｲｭｾ､｡ｳ＠ sobre los magmas basálticos del 
es ' , O t r del Brasil ocupando, segun LIVEIRA, ex ensas 

ｬｾ･｡ｳ＠ en los Estados de ｍｾｮ｡ｳ＠ Gerais Ｈｔｾｩ￡ｮｧｵＡｯ＠
Mineiro ), Sao Pau_Io, Parana, Santa Catarma, Rto 
Grande do Sul, as1 como en los de Mato Gro!!SO _Y 
Goiás en cambio, otros proceden de terrenos arcl­
ｊｬｯｳｯＭｾｲ･ｮｯｳｯｳＬ＠ no siendo, por tanto, la famosa "terra 
roxa" característica de las regiones de incidencia de 
la enfermedad. En todos los poblados, Y en gene­
ral en Jos principales focos. se trata de zonas ri­
bereñas, con ríos encachoeirados, es decir, de curso 
accidentado, con remansos de agua. En cuanto a las 
latitudes, la zona de óptima progresión de la en­
fermedad está comprendida entre los 22° de lati­
tud y Jos 48" de longitud, dentro del territorio del 
Estado. Las altitudes van de 530 a ()85 metros. Y 
las temperaturas, para los focos de Riberao Preto 
y Franca, son, para la primera, de 17,4P 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
sión 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 desaparición de la enfermedacl. así 
como en otros grandes focos ya no existen, p0r fa­
llecimiento o cura espontánea. 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 topografía del terreno, hidro­
grafía, humedad del aire, clima, en una palabra, que 
están siempre ligadas a la presencia de la enferme­
dad, más aún, que en esta zona existen simulídcos 
hematófagos, habiendo determinadas especies que 
predominan en esos focos. 

PROFILAXIS.- De todo lo expuesto parece deducir­
｡ｾ＠ 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 científica, ya que una profilaxis medicamen­
tosa tampoco está en nuestras manes hasta la fe­
cha. Parece existir, sí, la posibilidad de evitar, a 
｢ｾｳ･＠ de cuidados higiénico-dietéticos, e incluso me­
､ｾ｣｡ｭ･ｮｴｯｳｯｳＬ＠ en parte, la progresión infausta del 
ｲｾＮＺｯ｣ｾｳｯ＠ en algunos enfermos precozmente atendidos, 
Y evJtar complicaciones. 
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