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INTRODUCCION.

Sin duda, el aspecto mas trascendental que
ofrecen actualmente las dermatosis ampollosas
reside en separar la dermatitis de DUHRING del
pénfigo croénico, debido al prondstico tan dis-
tinto que poseen, fatal al cabo de mas o menos
tiempo en este ultimo. Los datos clinicos no bas-
tan, y por este motivo despertaron justificadi-
simo interés los hallazgos comunicados por CI-
VATTE en 1943 °, estableciendo los fundamentos
del diagnéstico diferencial entre ambos proce-
sos a base de los caracteres microscopicos de las
ampollas. Estos datos, hoy clasicos, fueron con-
firmados por VILANOVA y ESTELLER * y después
por numerosos autores (PERCIVAL, LAPIERE, RA-
BELLO, PORTUGAL y AZULAY ", ' y **) y se com-
pletan y amplian gracias a los estudios citolo-
gicos iniciados por TzZANCK * y seguidos por
ARON-BRUNETIERE, ZILLBERBERG, BOLGERT, PoIs-
SON y DELUZENE ' y "

Aunque disponemos de estos sélidos puntos
de apoyo, gran parte de los interrogantes per-
sisten, y para resolverlos es necesario asociar
otras investigaciones que contrasten todavia
mas su eficacia, alcanzando nuevos hechos que
aclaren la etiopatogenia y las peculiaridades del
curso evolutivo en las dos afecciones. Con este
fin verificamos la determinacién sistemaética
del cuadro hematico, medular y humoral en
ocho enfermos de pénfigo crénico (compren-
diendo cuatro formas vulgares, dos vegetantes
y dos de SENEAR-USHER) y seis dermatitis de
DUHRING (cinco formas tipicas y un herpes ges-
tationis), para cuyo diagnoéstico se emplearon
con el mayor detenimiento los senalados crite-
rios morfologicos.

(*) Agradecemos al profesor OnTiz pE LANDAZURI, Direc-
tor de la Clinica Médica Universitaria de Granada, al doetor
R. INFANTE, del Laboratorio de Investigacion de la mencio-
nada Clinica y del C. 8. I. C., v al profesor Xavigr VILANO-
va, Director de la Escuela Profesional de Dermatologia de
la Universidad de Barcelona, las innumerables facilidades
concedidas para la elaboracién del presente trabajo.

HISTORIA Y ESTADO ACTUAL DEL PROBLEMA,
1. Cuadro hemdtico.

El cuadro hematico ha sido objeto de nume-
merosas investigaciones © al '*, que pueden sin-
tetizarse asi:

En el pénfigo cronico se deseribe leucocitosis
con neutropenia y linfocitosis relativa y desvia-
cion a la izquierda de la serie granulocitica en
relacion con la gravedad del proceso, dato este
ultimo de valor pronostico, y variable eosinofi-
lia, salvo en el pénfigo vegetante, en que es
acentuada y constante. En la serie roja, anemia
hipocromica, que depende de la intensidad del
proceso. En la dermatitis de DUHRING hay leu-
cocitosis con neutrofilia, escasa desviacion & la
izquierda, marcadisima eosinofilia y nulas o
minimas alteraciones en la serie roja.

I1. Mielograma.

El estudio de la medula O0sea mediante pun-
cion esternal ('7 al **) revela en el pénfigo hiper-
plasia de la leucopoyesis con intensa desviacién
a la izquierda, eosinofilia variable y marcada
proliferacién de las células cianofilas, que con-
trastan con la normalidad en el DUHRING si s8¢
exceptiia una intensa eosinofilia.

III. Cuadro humoral.

Los datos mas importantes se retinen en la
tabla I (22 al *3, 58, 5 60 g o1)

IV. Liquido de ampollas.

En el pénfigo se senala polinucleosis neutro-
fila superior al 50 por 100 (** al **), alteraciones
del metabolismo proteico y mineral compara-
bles a las existentes en el suero, si bien con va-
lores algo inferiores de beta,-globulina. En el
DUHRING, Unicamente marcada eosinofilia.

Del conjunto de los datos anteriores, y de las
restantes investigaciones, se desprende una ten-
dencia a considerar el pénfigo como una enfer-
medad de origen virico, aunque falten las prue-
bas, y al DUHRING como un proceso alérgico (%
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PLAN DEL TRABAJO.

los casos que figuran en el siguiente protocolo se
qearon las siguientes investigaciones (*):

{, Cuadro hemitico. Recuento de hematies y leuco-
valor globular y hemograma segtn las técnicas
eas, v de la hemoglobina con métodos colorimétri-

i toeléct 1r'icos,

9 Mieclograma y estudio histolégico del extraido por

puncion esternal, segun la técnica deserita por uno de
;|-J:=-|ii'-'-"‘: =¥ “).
(nadro humoral:
A. Metabolismo mineral. ) Sangre: Cloremia

LarpaT). Sodemia (KAHANE), Kaliemia (KRAMER v TiIs-
pALL). Caleemia (CLARK-COLIPP) y fotémetro de llama
rance. ) Orinas: Cloruros (método de MoHR con la mo-
dificacion de FREUND y TOPFER),

B. Metabolismo proteico.—a) Sangre: Urea (micro-

uredmetro de AMBARD). Acido nrico (FOLIN). Amino-
4eidos (SUAREZ PEREGRIN). b) Orina: Urea (ureémetro
de NEVEU), Acido lirico (HAYERAFT-DENIGES v VAILLANT-
BUHEMANN). Amoniaco (RONCHESE)

. Metabolismo de los lipidos.—Sangre: Lipidos
tales (GRIMBERT-LAUDAT-WEIL). Colesterina (MEYER
BLOOR ).

D. Metabolismo de los glicidos.—a) Sangre: Gluco
sa (HAGEDORN v JENSEN), b) Orina: Glucosa cualitativa
BENEDICT) y cuantitativa (CAUSSE-BONANS)

E. Reserva alcalina—Método de VAN SLYKE
{. Andlisis de orina.— Reaccidon y densidad: Albumi-
na (dcido sulfosalicilico y reactivo de JOLLES). Acetona
n de LeGAL modificada por IMBERT). Urobilina

INGERT-WEITZ). Sales biliares (HAY PETTEN-
Sedimento microscépico en fresco y tincion con
vy GRAM,

) La antecedentes bi-
rrfificos como de los estudios sefialados, figura en la te-
oral de uno de nosotros (J. OCARA SIERRA ), soste-

el 5 de julio

la Facultad de Medicina de Grana
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5. Proteinas plasmdticas.—a) Proteinas totales (mé-
todo del biuret de WrisseLsaum). b) Electroforesis en
papel segun la téenica de GRASSMANN y HANNIG, utili-
zando el aparato Elphor-H, construido por BENDER ¥y
HOBEIN, y para la planimetria de las eurvas se han tra-
zado las curvas de GAUSS con arreglo a las pautas cla-
sicas (WIEDEMANN, GRASSMANN y HANNIG, ete.).

6. Prueba de THORN.
ACTH en vena).

Técnica cldsica (5 mg. de

7. Contenido de las ampollas.—Investigaciones qui-
micas, electroforesis en papel y estudio citolégico.

8. Otros andlisis complementarios. Serologia de
Ines (KAHN, Citocol vy MEINICKE). Pruebas funcionales
hepétic (KUNKEL, MACLAGAN y Cadmio). Bilirrubine-
mia, ete., ete.

MATERIAL Y METODOS.

Como ya senalamos, han sido estudiados ocho casos
de pénfigo crénico; cuatro formas vulgares (casos III,
IV, V. y VI), dos vegetantes (casos VII y VIII) y dos
de pénfigo seborreico o sindrome de SENEAR - UUSHER
fcasos I y II), de los que se poseen los resultados de
dos. Dichos enfermos estuvieron sometidos

autopsia

al siguiente plan terapeéutico:

icos (penicilina, au-
para evitar las complicacio-
1 a los mismos, Hormonas
CTH, cortisona 2 hidr con la ultima ob-
fuvimos mejores resultados. Transfusiones sanguineas.
Germanina y cloroquina. Vitaminas A, C, complejo B ¥
gluconato cdlcico. Extractos hepdticos con vitamina B,..
Aminodcidos., Sedantes (luminal).

ortisona)

) Dieta rica en proteinas e hidratante junto con
sueros salino y glucosado cuando hacia su aparicién la

diarrea.

¢) Medicacion local: La la en estos casos y
con las mayores condiciones de asepsia el vendaje com-
presivo de ALLEN v KOCH.

Y, ademads, cinco casos de dermatitis de DUHRING ti-
picos ¥y un herpes gestationis.

TABLA 1

CUADRO HUMORAL EN EL PENFIGO CRONICO Y LA

DERMATITIS DE DUHRING SEGUN LOS DATOS BI-

BLIOGRAFICOS

PENFIGO CRONICO

Retencién clorurada (hipoclo- |

DERMATITIS DE DUHRING

. | No existe o es secundaria a la pérdida | No existe,

de Cl Na a través de las lesiones cu-

ruria)
taneas.
CIOXBRMB /iooysveiaissvaiatuad i iy | Disminuida.
Sodemia . ey | Disminuida.
. BTN - o s i R .. | Aumentada.
"_Jiu'«-r:n:j . | Disminuida.
SUABPENIE oo siesiie .. | Disminuida.

Metabolismo proteico
| neral del enfermo

Normal o algo disminuidza.
| Normal o algo disminuida.
| Normal o algo disminuida.
| Normal o algo disminuida.

Normal.

b |L:1.‘~; alteraciones dependen del estado ge- | Normal.

Metabolismo lipido Idem. { Normal.
Reserva alealina o ‘[Hsnmmid:l. | Variable.
1

y secundaria a la pérdida de serinas

en el pénfigo, segtin algunos autores).

Protidemia ‘[-]jlmpl‘ul(‘mvmiu generalmente marcada | Normal o disminuida (nunca tanto como

en parte a través de las superficies cu- [ Inversion del cociente A. G. 0 tendencia

tAneas exulceradas.

a la misma.

Inversién del cociente A./G.

|I"|wciv ser normal,

flectroforegrama oo | Disminuecién de la albiimina.
‘Amm-nlu de globulinas.
Aumento de glucoproteinas.
Lipoproteinas normales.

Normal
Normal.
Sin alteraciones evidentes,
Normal.
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TABLA 11

CUADRO HEMATICO EN EL PENFIGO CRONICO - RESUMEN DE LOS RESULTADOS OBTENIDOS

Numero de orden ..... o 1y Caso 1 Casgo II Caso 111 Caso 1V Caso V Caso VI Casgo VII Caso VII1
Filiacion - J. H. B. M. A. M A. A e C J. L T. G J. ¢

Edad en anos - v P 30 40 ad G5 51 19 15 12
Sexo ., : :
Diagnéstico ........... e Jival Senear-Usher ::ivlu‘.:u'--l.'shl'r' P. ¢. vulg I vulgan P. ¢ vulgar I viulgar ' voepetants P. vegetante

DETERMINACIONES 1 2.8 L. 2% 1.* B I ) 1.» 2 ! 1 o 1.» Zm

e

s
L

[
y
¥

Hematies en millones
Hemoglobina por 100 6 19 85 50 89 0 ) 85 0 6 - 35

Valor globular . : 0,98 1,01 0,94 0,84 0,94 1,34 1 ). 8() 1,51 1,01 1,01 0,89 1,11 ), 92

NITO VLSIA

[

Leucocitos . 6. 100 4,000 D.000 1.400 18. 810 11 ) 12.80) =000 12.2(0) (o a.200) 10.000

o~
Polinucleares neutréfilos . = 63 ¢ 53 ¢ 55 % 39 ¢ B0 ; i 0 L 3¢ e 15 ¢ 60 i

/2
L
=N
=
-
-~
-
L
[

Idem eosinofilos . - 0 [ $ ! 0 14 " 1 ' A
Idem bhaso6filos 4 1 0 s g ” 0 0 P ~ .
Monocitos . R 2 " i 2 . ! ! )
Linfocitos . o 7 a8 " 29 " 24 " 24 21 I ] 'R 26 ! 34 16 1) L

Mielocitos neutrafilos .. g ] o ' () 1 N

Metamielocitos neutrdfilos 0 0 b " : S 0
Cavados neutrofilos 6 { & 9 " 23 0
Céelulas plasmadticas 1 ] g " R ) } } ) i}




A. PENFIGO CRONICO.

De cada uno de los casos exponemos un resu-
men del estudio realizado, resaltando en los cua-
dros 11 a V los datos de conjunto obtenidos del
pemograma, mielograma y sindrome humoral.
< indican las determinaciones realizadas al ini-
ciarse el proceso y final del mismo, asi como los
electroforegramas que se reproducen en foto-

grafias.

Caso 1. Pénfigo seborreico (SENEAR-USHER)., J. H.,
(reinta anos, soltero. Ingresa el 28-XI-55 v 1 el
4-11-56

Cuadro hemdtico, medular y humoral (véanse los
cuadros resumen correspondientes). Trombopoyesis
Plaguetas en proporcion de 175.000 en sangre periférica
con escasa formacion en médula ésea, donde se aprecia
también una detencion en el desarrollo de los megaca-
riocitos. Velocidad de sedimentacion acelerada.

hy FElectroforegrama (ver ['i}_{l.l'n 1). Proteinemia

total francamente baja (4,1). La albimina muy dismi-

a. Las alfa, y alfa.-globulinas aumentadas, sobre

la segunda. La beta,-globulina, ligeramente eleva-
a. La gpamma-globulina se conserva normal

Podemos resumir diciendo que existe una hipoprotei-

nemia con aumento de la fraceién globulinica tipo alfa
beta y con valores pricticamente normales de la gam-

ma globulina.

Liquido de ampollas. Examen quimico: Hipo-

proteinemia. Los electrolitos Na, Ca y Cl se encuentran
roporeién similar al suero sanguineo. Citologia: Cé
5 epidérmicas diseminadas en escaso numero; algu-
nas células sanguineas, preferentemente polinucleares
neutrdfilos, no encontriandose eosindfilos.
d) Otros exdmenes realizados.—Orina: Diuresis de
529 ¢. ¢. al aproximarse el exitus. pH, 6. Densidad, 1.013.
Albtimina, indicios fuertes. Glucosa, 4 gr. por 1.000 con
wisencia de acetona y dcidos biliares.

Pigmentos biliares, reacciones positivas (+ ). Sedi-
mento: Cristales de oxalato cdlcico. Leucocitos en lige-
ro aumento. Escasos cilindros granulosos.

Hemocultivo, negativo. Pruebas funcionales hepati-

1s: Cadmio, positiva (+ 4+ ). Kunkel, 20,5 unidades y
MacLagan, 11 unidades.

Bilirrubina: Directa, 1,25 mg. por 100; indirecta, 1,85
miligramos por 100. Total, 3,1 m.g por 100.

Prueba de THORN, negativa.
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e) Nei-f-’mpsin (5-11-56) .—Las alteraciones histol6gi-
cas mas importantes fueron las siguientes. Cdapsulas su-
prarrenales: Degeneracién microvascular sin presencia
de pigmentos de desgaste. En la zona cortical la capa
glomerular estd muy disminuida. En las zonas reticular
y fasciculada se observan dreas triangulares de base in-

Caso I-J.H.- @-Sencar—Usher
13-I-56 { euere )

Fig. 1.—Caso 1. Pénfigo seborreico de SENEAR-UsHER. Elec-

troforegrama (suero): Hipoproteinemia con aumento de la

fraccién globulinica tipo alfa y beta; valor normal de gam-
ma-globulina

ferior, donde las células muestran tumefaccién turbia
vy han perdido sus normales apetencias tintéreas (figu-
ra 15), Rifion: Tumefaccién turbia de los tubos contor-
neados y porciéon descendente del asa de HENLE., Bazo:
Intensa proliferacién reticular (fig. 17); en la médula
6sea ocurre igual. Nada madas especial a sefialar.

TABLA III

VALORES DEL CUADRO HEMATICO Y EN ESPECIAL DE LA EOSINOFILIA EN RELACION CON BROTES VE-
GETANTES (caso VIII)

(R) (A) (M) (A) (M}
B-1X-556 9-XI11-55 25-1-56 15-111-56 2-V-56
Hematies, s anyary 4.8 3.4 1,1 4.7 53
Hemoglobina................. a0 82 o B8 o 84 9 92 %
Leucocitos = 12,800 19.000 11.300 11,008 11.400
3 s 2 1 2 ] 3
“f".‘-{”’l(!l}t..‘!‘hl:{..._ TNy 19 39 41 29 47
Eosinéfilos .. ... I N 30 10 42 9
Baséfilos. . . 0 0 0 0 v
Monocitos., 6 3 b 2 3
!.,l_r-,i‘.mt;.g_ ______ 40 27 42 13 33
Células plasmaticas... 0 0 0 0 0
e —
LA) = Aectividad del proceso. (R) Remision, (M) Mejoria

ol '\'“'{’-“ -Se observan vacuolas y granulaciones "téxieas” en el protoplasma de los elementos de serie granulocitica, mu-
0 mas acentuadas en los perfodos de actividad. En estas circunstancias los eosindfilos presentan, junto a las granula-
ones tipicas, otras de color pardo. Las plaquetas no ofrecen modificaciones importantes; lo mismo sucede con la serie
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MIELOGRAMA

EN

EL PENFIGO

CUADRO

CRONICO

TABLA

Y

MEDULAR

RESUMEN DE LOS RESULTADOS OBTENIDOS

Numero de orden ...

Filiacion

Sexo

Edad en afos ...

Diagndstico

DETERMIN

I) Leuco
Mieloblastos ...,
Promielocitos ......
Mielocitos neutréfilc
Idem eosinéfilos
Idem basdfilos

ACIONES

I oyes:s

1S

Metamielocitos neutréfilos
Idem eosinéfilos

Idem baséfilos

Neutroéfilos en caya

do

Idem segmentados ...

Polinucleares eosinéfilos

Idem baséfilos
Monocitos ...,
Linfocitos

1I)

Eritroblastos baséfil

Eritropoyesis.

08 ...

Macroblastos policromatéfilos
‘omiticos ..

Normoblastos ortoc:

Células reticulares ....

Células

Formas anormales
Mitosis por 1.000.

Serie roja
Serie blanca.....

ciandfilas (plasmadticas) ......

Caso I
J. H.
30

Senear-
Usher

1,9
15,8 ; 35,
17,6

20,0
24

(=]

0.8

6,2

16
25

15,4

Caso 111 Caso I Caso V
A M AL A J.
36 68 al
P. e. vulga P, « P. ¢. vulgar
0.2 1 0.6 | .3
7.5 28,4 1.5 8,4
29,0 | 309 32.6 28,1
) b 2 96 |
6,4 | 59,4 e 122 1763 98
1] | (1] 0.1 )]
15,2 | 15,7 19,2 :
2,1 : 1.5 K. 1,1
) ) 0 0 )
13,4 7.9 1.2 11,
14,3 2.1 6 16,1
3.4 0.5 | 2.4
0 0 ] 0
5.1 0.4 3.8 §,2
3.4 1 2.2 0,3
3,0 1.2 1 2,7
13,2 | 32,7 9.7 6,7 /20,6 14,9
16,5 | ) 12,9 20,7
25.5 29.8 17.0 28,2
4.9 1.1 4,2 8,7
0 ] 1 1,3
17 14 i 28
20 22 21 11

0
21
12

16,¢

9

Caso VII

b3

0.5

1,2

29

0,9

0,7

65,4

VIONVdSH VOINITO VASIARY

ngnao 1p
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TABLA V

CUADRO HUMORAL

SINDROME HUMORAL EN EL PENFIGO CRONICO - SUMEN DE

Niimero de orden . Ca I ] Caso 111 Caso IV Caso V Caso VI g VIl { VIl
Filiaeion J A, M A. A Y G J. Ls I'. & C
Edad en anos . 30 10 68 51 19 15 12 i
Sexo . A ., X i A 1 * ‘_‘:
Diagndstico Senear-Usher Senear-Usher e, vulgar P. c. vulgar P. ¢. vulga P. ¢c. vulga P. veg nt P nte -P'
=
—
-
DETERMINACIONES 1,2 2 1 9 1. ' 2 2 a 24 " 9 1l o 52
S
-
Metabolismo mineral. .
I Bangre: e
Cloro en miligramos por 100 .. 200 220 1 328 220 277 221 273 210 >
Sodio en miligramos por 100 168 180 5 302 190 213 336 281 195 ~
Potasio en miligramos por 100 v 30 26 Al 17 28 2 24 16 19 26 -
- - —~ - s -
Calcio R LB, Rmeany . i ) 8 [ 10,3 10) 0 10 K 11 7.2 95
Magnesio en miligramos por 100... & MY o 3.0 3.5 2.6 3 3.2 29 2. 2.8 2.8 2.¢ a0 -9 .
B~
IT) Orina (total de 24 horas): =
Cloruro sédico, gramos por 1.000 20,0 24.3 29 7 26.4 14 16,3 19.3 919 12 4 - 1 13,5 15,3 21.3 18,1 19,2 16,8 E
=)
=
1 BT l\
Metabolismo proteico (N) s
I) Sangre: —
Urea ¢ miligramos por 100 ....... ) a9 al) Ll i 62 69 - ' 1 8 ol E% 26 —~—
Acido frico en miligramos por 100. B 10 ) 9 6 10) i b T 3 8 5 A
Aminodcidos en miligramos por 100 T 12 {2 11 d 3 14 11,1 11 t 10) i 9 6,2 8.5 4 ~
-
11) O s
Urea en gramos por 1.000 11 7 10 24 8 291 9 7 10 11 21 11 18 16 o5 18 29 =
Acido fGirico en gramos por 1.000... 0,55 0,59 0,81 0,70 0,49 0,97 0,71 0,62 ; 0,62 0,51 0,56 0,39 0,69 0,45 3
Amoniaco en gramos por 1.000 .... 0,49 0.4 0,25 0,57 0,61 0,20 0.5 5 0,42 0,58 0.61 0,84 0,53 0,71 fas
]
Metabolismo de los lipidos 3
I N2
Sangre! 6-
Lipidos totales en mgr. por 100 .... 600 671 630 696 561 612 600 510 495 640 520 191 510 480 495 Y
Colesterina en mgr. por 100 seee 229 241 ' 247 224 173 241 273 236 198 207 231 199 201 S
L=
Metabolismo de los glhicidos.
I) Sangre, glucosa mgr. por 100... 115 91 95 85 129 112 83 92 87 107 88 105 07 120 99 101
I1) Orina, glucoga gr. por 1.000...... 4 (=} () =1 o = (=) (=} P £ (=) FEly {3 (=1 (=) (=)
Reserva alcalina,
Sangre (volimenes por 100) ........ 48 40 50 45 69 71 17 60 52 63 53 61 63 67
-1
s e . > : : . : — - £~ =




B |

80 REVISTA CLINICA ESPANOLA 31 octubre 16

Caso II. Pénfigo seborreico de SENEAR-USHER. B. M.,
de cuarenta y nueve afios. &, casada. Ingresa el 10-V-
1955.

a) Cuadro hemdtico, medular y humoral (véase cua-
dros resumen correspondientes). — Trombopoyesis: 15-
V-55: En sangre periférica, 250.000 plaquetas; en mé-
dula ésea, megacariocitos, con nucleo escasamente lobu-
lado, relativamente abundantes. 5-VI-5 En sangre pe-
riférica, 120.000 plaquetas; en médula, franca inhibicion
en el desarrollo de los megacariocitos; numerosos mega-
carioblastos. Escasisima formacién de plaguetas.

q"‘ L ]
Aﬂ :“3_ ] '
3 -
€= 1
x- — [
F. totales 1( £
@, L

Caso JIT—A.Me~
B-v-56

P.orduaico vl
{ suero )

Fig. 2.—Caso 111. Pénfigo crinico vulgar. Electroforegrama

(suero): Valores comparables al caso I,

Los elementos de la serie granulocitica presentan ca-
racteristicas morfolégicas en extremo irregulares; nu-
cleos deformes con segmentacién muy atipica. Presen-
cia de abundantes vacuolas y granulaciones “téxicas” en
el protoplasma muy evidentes. Aneosinofilia.

En la serie roja existe anisocitosis con macrocitosis.
Velocidad de sedimentacién ligeramente acelerada en
varias determinaciones.

b) Liquido de ampollas.—Examen quimico: El con-
junto de tres determinaciones efectuadas muestra un
contenido proteinico total de 4,3 por 100; los elementos
difusibles Na, Ca y Cl se hallan en proporcién similar
al suero sanguineo. Citologia: Abundantes neutréfilos
y algunas células epiteliales bastante tipicas. Ausencia
de eosindfilos.

¢) Orina—Normal, excepto presencia de albuminu-
ria en el periodo terminal. Acidez titulable en aumento
progresivo.

Caso III. Pénfigo crénico vulgar. A, M, de treinta
y nueve afios. %, casada. Ingresa el 5-III-56 y el 14-
VI-56.

a) Cuadro hemdtico, medular y humoral (véanse
cuadros resumen correspondientes). — Trombopoyesis:
Plaquetas en proporcion de 180.000 en sangre periféri-
ca, Escasas alteraciones de los megacariocitos en mé-
dula 6sea. Velocidad de sedimentacién acelerada.

Pruebas de coagulacién: Tiempo de coagulacion, 3’ y
30"; tiempo de sangria, 2’ y 30", actividad de la pro-
trombina, T0 por 100.

Estudio electrolitico con fotémetro de llama [Jang@,

Sodio b 124 mEq./L,
Potasio NS e PSR . % "
Cloro ..... TRaR o, el 96

b) Electroforegrama.—1.° Suero: Después del tp.
tamiento con ACTH vy (fig. 2) encontramgg
discreta hipoproteinemia con ligero aumento de la trge.
cién alfa. Valor subnormal de la albimina. 2. Liquidy
de ampollas (fig. 3): Proteinemia algo disminuida; dey.
tro del espectro proteico, la albumina francamente baja.
la alfa-globulina, discretamente aumentada, asi como |y
beta., También la gamma esti elevada. Estos datos hap
sido obtenidos al ingresar la enferma en la Cliniea, (12.
IV-56) (fig. 4): A pesar del tratamiento (ACTH e hidro.
cortisona) la proteinemia ha disminuido mds con ay.
mento de la fraccion alfa. La beta se mantiene igual y

cortisona

se observa un marcado descenso de la gamma por de.
bajo del limite normal. Con esta fecha se hiz
una determinacion de glucoproteinas (fig. 5), aprecidn.
dose un aumento de la alfa-glucoproteinas (sobre todo la
alfa.). (3-V-56) (fig. 6): Aunque siguidé el mismo trata.
miento, persiste la hipoproteinemia; la albumina ha dis-
minuido mas, encontrandose un valor muy bajo. Lag
fracciones alfa y beta siguen mads elevadas v la gamma-
globulina tiende a normalizarse.

¢) Liquido de Examen quimico
1,75 gr. por 1.000. Acido narico, 2 mg. por 100
46 mg. por 100. Lipidos totales, 210 mg

misma

rI'HiJulrhrl.f.‘\'_ Urea
Hierr
por 100, Coles-

terina, 155 mg. por 100. Calcio, 3,2 mg. por 100. Fibri-
nogeno, no contiene,

Con fotémetro de llama: Sodio, 123 mEq./L. Pota-
sio, 17T mEq./L

Citologia: Células malpighianas diseminadas, polinu-

ensindfilos en proporcion variable
Diuresis
descendié en los
1.027. Albi-

cleares neutréfilos v
dy Otros

desde 830 c. ¢. en

cramenes realizados Orina
veinticuatro horas

pH, 6
31

31,2 gr. por 1.000

periodos finales Densidad

mina, 0,28 gr./L. U

Prueba de THORN

negativa

Caso IV. Pénfigo crénico vulgar. A, A., de sesenta y
ocho anos. 2, casado. Ingresa el 4-X-55 y t el 2-III-56.

a) Cuadro hemdtico, medular y humoral—Trombo-
poyesis: En sangre periférica, 275.000 plagquetas. Cierta
inhibicién del desarrollo de los megacariocitos; otros
muestran nuecleo hipersegmentado y deforme, Escasa
plagquetopoyesis.

b) Otros exdmenes realizados.—Orina: Normal, con
la excepcién de albuminuria en el periodo terminal. Aci-
dez titulable en progresién ascendente y directa con €l
curso del proceso.

¢) Necropsia (3-111-56). — Alteraciones histologicas
més importantes: Cdpsulas suprarrenales, lesiones
idénticas a las descritas en el caso I. Rifion: Tumefac-
cion turbia con completa disolucién de los ntcleos en
los tubos contorneados y porcién descendente del asa
de HENLE (fig. 16): Higado y bazo: Proliferacién reti-
cular, menos patente que en la observacién anterior.
Médula 6sea: Proliferaciéon reticular; médula, preferen-
temente adiposa. Intestino: Lesiones de enteritis difusa.
Nada mas especial a sefalar,

Caso V. Pénfigo cronico vulgar. J. C., de cincuentd
y un afio, &, casada. Observada el 5-IX-56.

a) Cuadro hemdtico, medular y humoral.—Trombo-
poyesis: En sangre periférica, 250.000 plaquetas. En
médula ésea, megacariocitos con nicleo fuertemente
segmentado; algunos presentan vacuolas en su proto
plasma. Se han observado algunos mielocitos eosin6fi-
los con niicleo histioide y granulaciones pardas en Su
protoplasma, Las células cianéfilas ofrecen un tamano
superior al normal y en ocasiones tres ntcleog. Velocl
dad de sedimentaci6n discretamente acelerada en dos de-
terminaciones y en una tercera completamente normal.

b) Otros evdmenes realizados—Orina: Normal.

(Caso incipiente con magnifico estado general.)
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Ceso.III.-A M.~ @-P.crdénico vulgar
12-1IV-56 { 1ig. ampolla)

Caso IIT-A.M.-@-F, €. Vlgarx
3-v-56 ( 11q. am; 3
L) 4,
# {
i Fig. 6

Fig. b
INgresar
weima, alk

3, 4, 5 v 6.—Caso 111, Pénfigo croénico vulgar Electroforegrama (liguido de @
de a normalizarse. Aumen-

¢ rma fig. 3). Despues del tratamiento con ACTH e hidrocortisc (figs. 4 v
mina muy paja ¥y aumento de las fracciones alfa v beta-globulina; ki
to de alfa:-glicoproteinas (I

1 "
Caso VI, Pénfigo créonico vulgar. J. L., de cuarenta by Liquido de ampolla.—Las determinaciones efec-
¥ nueve afios. 2, casado. Observado el 10-I-57. tuadas muestran caracteristicas similares a las del
a) Cuadro hemdtico, medular y humoral. Tromhbopo- caso II, tanto en lo referente a las alteraciones quimi-
vesis: En sangre periférica, 198.000 plaquetas. En médula cas como a la citologia. L.a hipoproteinemia se acentuo
|

e en la segunda determinacion

0sea, los megacariogitos presentan escasas alteraciones marcadament
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Caso VII. Pénfigo vegetante, T. G., de cuarenta ¥ Ifa), disminuyendo la alfa,-globulina; la 1.-=-r;pg]rj1}|:-
cinco anos. %, ca a. Ingresa el 29-I-56 y alta el 20- lina ofrece valores normales. Claro aumento de la g
V-56. ma-globulina. (8-V-56) (fig. 9): Sigue el mismo ty,

a) Cuadro hemdtico, medular y hwmoral. miento. Las proteinas totales se van normalizando: |,

b) Electroforegrama (estudios realizados en suero) "'“”'.”:m't ‘L,:i::l']“. "ILJ!-"'""H.;"'I"E”', pero_sin Liegar & i3 noe
(3-11-56) (fig. 7).—Al ingreso de la enferma, discreta hi- rnuh:!;l.il. }.'1'.'11'\-1(\[]1'-.% alfa vy Ih‘|:]-]_:lt'_n]?llll]';.’l.‘.‘* algo eleya.
poproteinemia, albiimina muy disminuida; la f i das, disminuyendo la gamma-globulina. Con esta p

ma fecha se practicd una determinacion de glucopre

nas y lipoproteinas (fig. 10), hallandose au

alfa-globulina (sobre todo la alfa,) aumentada,
practicamente normal, v la gamma-globulina,
tada. (18-II-56) (fig. 8): Se inicia el tratamient
ral con ACTH, hidrocortisona, etec.; al
teinas totales se acercan a la norma ienta la ¢) Otros eramenes realizados.—Orina: Normal, Se
albumina y la fracciéon globulinica alfa (sobre todo la rologia de lies, negativa. Prueba de THORN, negativa

nentada g
alfa.-glucoproteina y también discretamente elevada |y
beta-lipoproteina.

eleva

1aa

TABLA VI
DERMATITIS POLIMORFA DOLOROSA DE DUHRING-BROCQ

CUADRO HEMATICO (Datos de cor

Niamero de orden 1 2 i 4 ) {
Filiacién. .. M. 8 J. B 1. Q c.R R. M A\. H
Sexo... i 2 4 $ $
1 afios 2 afios 41 afos 3 anos 31 afios 22 ai
Sangre periférica:
Hematies (millones)........ 46 1.4 1.5 5,3 £.9 )
Hemoglobina .. .. 86 85 88 105 92 7
Leucocitos. ey = 5.000 4. 900 9.9010) 11.800 < 0NN 14 TN
Cayados. ! . 5 4 1 6 2 ]
Segmentados : 29 60 50 69
Pol. eosindfilos. 29 12 13 !
Idem basdfilos ) 0 0 0
Linfocitos.. 13 23 17 23 12
Monocitos.... 1 1 } | } ]
- I 150 N » B 5p f 1 pes g
TABLA VII
DERMATITIS POLIMORFA DOLOROSA DE DUHRING-BROCQ
MIELOGRAMA (Datos de conjunto)

Numero de orden ................ooocevees LI . L o W 1 2 3 1 b 6 ("
Filiacion ......c...c.... e sy P R S SRR M. S J. B J. Q C. R R. M A. H
Sexo ... N NS AN, - R p— e A e e 3 = 1 2 # . . t
Edad en afnos ............ CCRY e op s PR ns SR v Ak R 2 41 3 a1 22 23
Mieloblastos ......... Dl T & O S 0,7 0,5 0,4 1.2 1.4
Promielocitos ......... A A en e 7 4 6.6 6 51
Mielocitos neutréfilos T R S SR e 11,5 9.3 13 14 13.8
Idem eosinéfilos ............coo0vveis A e s 14,2 6.8 14.5 5.6 12 9
Metamielocitos neutréfilos S s S - 10.5 23 10,3 16.2
Idem eosindfilos ...... AR R R RN i 4,1 6.3 46 ] 1
Neutréfilos en cayado A A A ST PR EA e : 8.7 19,3 14,1 14,8 11,7
Idem segmentados A IR PPN e 13,2 23 15,3 24,4 17.5
Polinucleares eosinéfilos Y, TS 9,6 6,8 4,2 5,8 D2
YA BABOTIIOB v s v lisiaas 0 0,3 0 0,2 0 0
Monocitos ... :«siesiianves - 1,8 0,7 3.1 3.4 1,7
Linfocitos i 1t by SIS Sl ey e N 15,2 2.4 6.5 3.8 1,3
Eritroblastos basoéfilos SR AR SR 2,2 3,1 2,4 2.5 3.8
Macroblastos policromaticos . BN SR 15,2 19,4 15 11,7 20,1
Normoblastos ortocromaticos .. ......... Taa i 18,7 27,5 25,4 29,7 29,7
Células reficulares ..... ....... ) A A SR oy e 16 9.8 9 18,9 22,3
Idem CIRBOTRAE .. couivaaasissuyunsas I S R 0,9 1,9 0.3 1.3 o 4.7
Trombopoyesis ............... e A e . Normal. Normal. Normal. Normal. Normal. Normal
Mitosis por 1.000 ) ff‘-’"?" FOJA .. .cueveiiiiin et 14 12 22 24 17 23

| Serie blanea ........oovvvees 4 6 8 1 b 9

(*) EIl caso nimero 6 corresponde a un “herpes gestationis"
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1 ' i,
TABLA VIII !

DERMATITIS POLIMORFA DOLOROSA DE DUHRING-BROCQ

CUADRO HUMORAL (Datos de conjunto
FEn
. ler 1 A 3 ;| 5 B (*)
I M, S { 1. Q C. R R. M A M
en Afo 2 11 3 31 22 23 1.
tnbolismo mineral. Determinaciones en sangre en
‘amos por 100
( - g T 105 392 371 359 385 402
Sodio ...... ol e e 345 351 510 338 334 310
Potasio . ’ ’ . . 19 21 21,7 18 17 21,5
Caleio g A W AR ; 11 10.8 11,4 11,7 11,2 10,1
agnesio .... o 1,7 1,3 1,5 1,2 1,4 1,6
uro sodico
Determinaciones en orina en gramos por 1.000 14 17 11 14.8 15,6 12,8
tabolismo proteico (N). Determinacion er ine
en miligramos por 100
Trea T 1 22.3 29 oo 36,2
Acido urico : ; 5 e 4,2 3.9 1
AminoAcidos 3,2 1,9 2,6 1.8 2,3 3.4
1 Ol o1 I ramos por 1.000:
Ure ; o7 25 29 32,5 35 34,8 L
Acido arico : . 1.3 1 0.8 0.7 0,9 55 |
niaco 0 74 0.73 .69 075 N.78 0,67
letabolismo lipidos. Determinacion en sangre en mi-
ligramos por 100
Lipidos totales . . : 105 180 501 539 540 510
bolismo ghicidos
Glucemia en miligramos pol 10 X Ox R 105 104 a9 20,2 110
(zlucosa en orina : -} £+ (=) (=) (=) (=)
Reserva alealina: Voliimenes por 100 3R (311] A2 5T 60 58
Albumina. Pigmentos y sales biliares. Urobilina Normal. Normal Normal. Normal. Normal. Normal.
Ulectroforegrama:
Proteinas totales en gramos por 100 3 7.2 7.5 7 8 6,7 7.9
Fracciones proteicas:
Albtimina por 100 : . 15.1 44 18 47 41 45
Alfa, -globulina por 100 52 4.8 A 5.3 6,5 5.2
Alfa,-globulina por 100 e 10 12,2 89 [ 10,7 11,6
Beta-globulina por 100 e 14 3,0 15,9 16,8 11,8 9.5
Gamma-globulina por 100 Swce 25.7 26.0 21,2 23.2 30 28,7
L}
Liquido de ampollas ..... .. TSN Citologia: Acentuadisima eosinofilia. Diagrama electrofo-
rético similar al hemiitico. Elevado contenido en fibri-
noégeno
i

El caso ntmero 6 corresponde a un “herpes gestationis™ v
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beta-globulina. I
a4 normalizar
minuye

iento con
nna aumenta algo,
az-glicoproteinas ¢

Caso VIII. Pénfigo vegetante. J, C., de
Observacion, el 3-VII-55 y alta provisional el
a) Cuadro hemdtico, medular y hwmoral
dro resumen)., —Se observan nur
tas de granulaciones eosinéfilas YV pardas en

.
1)

Electroforegrama (suera) la enferma (fig. 7):

uida, aumento de la Vo normilidad de la

I'H e hidrocortisona | s "inas totales tienden

fracciones alfa vy : itintan 1a-globulina dis-

in elevados y también, auque menos. los de heta-liproteinas (fig. 10).

: doce afios, plasma con nticleo histioide v nucleolos azules, tratan-
18-XT1I-55, :

nerosas células provis-

(ver

dose probablemente de células reticula
cua-

directo a n
mucho

en transito
elocitos eosindfilos. Estas modificaciones son
aparentes en el mielograr
pleno brote vegetante (ver tabla III).

mas
su proto-

realizado €
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CUADRO HEMATICO (resumen de las investigaciones efectuadas)

Serie blanca

PENFIGO CRONICO

Leucocitosis inicial v en los brotes, que cede
en las remisiones. En periodos finales, leu-
copenia.

Desviacion a la wwquierda muy acentuada, es-
pecialmente en periodos finales. Alt. mor-
fologicas, Vacuolas y gr. “téxicas’ en ele-
mentos de la serie neutréfila. Disminuye
en mejorias y remisiones. Marcadisima
en periodos finales.

Eosinofilia variable; en cercanias, “exitus”
aneosinofilia. En p. vegetante, cifra ele-
vada eosindéfilos en relacién directa con
la evolueién forma vegetante, Granula-
clones pardas y vacuolas en polinucleares

eosinofilos

Linfocitos y wmonocitos dentro de limites
normales

Anemia hipocromica intensa y progresiva,
acentuadisima en periodos finales, Cede

en remisiones, aungue parcialmente

Disminuidas en periodos finales. Sin altera-
ciones cualitativas

DERMATITIS DE DUHRING

Clifras normales de leucocitos (o discreta
leucocitosis, que cede en remisiones).

Desviacion a la izquierda de la serie neu-
trofila, muy poco acentuada o falta.
Ausencia de alteraciones morfolégicas.

Eosinofilia intensa y constante (hasta
29-30 por 100). Granulaciones pardas
en algunos polinucleares eosinéfilos

Normales (la linfocitosis presente en ca-
sos I v III se debe a la edad).

No hay alteraciones,

Cifras normales. Ausencia de alteracio-
nes cualitativas.

TABLA X
MIELOGEAMA (res

nen de las investigaciones efectuadas)

Eritropovesis

I «€ucopoyvesis

I'rombo poyvesis

PENFIGO CRONICO

Proliferacion reticular, mds acentuada en
periodos finales (presente en la seccién
de dos casos v asimismo en el bazo).

Aumento de células ciandfilas en relacion
con el aumento de globulinas. En los ca-
sos II, IV, V v VI se observaron células
reticulares fagocitarvias

En periodos iniciales no hay alteraciones
Al progresar la enfermedad, hipaplasia
acentuada y alteraciones de la madura-
ci6n nucleoprotoplasmatica. Inhibicion de
la proliferacion.

Médula mielocito-metamielocitaria o pro-
mielocito-mielocitaria. En periodos fina-
nales, promielocitaria con inhibicion de la
maduracion (relativa). Anomalias mor-
fologicas, vacuolas y granulaciones “to-
xicas". En periodos finales, eosindfilos
disminuidos; en periodos incipientes, au-
mentados. En p. vegetante, acentuada
eosinofilian con acelerada maduracion.
{Mielocitos con nucleo histioide y granu-
laciones pardas).

Megacariocitos inhibidos en su desarrollo.

DERMATITIS DE DUHRING

Eventualmente disereta  proliferacion

reticular

Solo en el caso “herpes gestatiomis” (por
lo demas, muy escaso).

Escasas e nulas alteraciones.

Granulopoyesis neutréfilea normal.

Eosinofilia muy acentuada con signos de
acelerada maduracion.

Normal.

—




86 REVISTA CLINICA ESPANOLA

B. DErRMATITIS DE DUHRING.

Seguidamente figuran los resultados obteni-
dos en cinco casos tipicos de dermatitis poli-
morfa dolorosa de DUHRING-BROCQ y un ‘“her-
pes gestationis”, que hemos agrupado conjun-

Fig. 11, —Cago 1. Pénfigo seborreico de SENeArR-USHER. Pun-

cion esternal. Desviacion a la izquierda promielocito-mielo-

citaria. (Impresiones del extraido medular). (May-Girun-
WALD-GTHMSA, |

tamente en las tablas VI a VIII, Los datos ex-
puestos corresponden a periodos de brote mas
o menos intensos. En los intervalos, las investi-
gaciones practicadas no se separan de la nor-
malidad.

COMENTARIOS.

1. Cuadro hemdtico y mielograma (tablas
IX y X).

En el pénfigo crénico la leucocitosis discreta,
y mas adelante leucopenia con desviacién a la
izquierda de los granulocitos, pero sin neutro-
filia, es bastante parecida, a pesar de su ines-
pecificidad, al hemograma de las enfermedades
por virus. Es muy probable que la leucocitosis
con neutrofilia descrita por algunos autores se
deba a complicaciones sépticas, que la antibio-
ticoterapia masiva a que tuvimos sometidos a
dos de nuestros enfermos (casos I y III) consi-
guio evitar por completo. La evolucion del cua-
dro hematico que pudo ser estudiada en el caso I
hasta el propio dia de su muerte, y en el IV has-

. |
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ta fecha muy cercana, descartada la presenciy
de complicaciones infecciosas, refleja con exag.
titud los cambios que produce la afeccion en Jog
elementos formes de la sangre.

Las alteraciones muy profundas observadag
en médula 6sea en los tltimos periodos se acer.
can a las descritas por GOUGEROT, BOTTOLI y
BATTISTONI ** y revelan una desviacion a la iz
quierda, incluso promielocito-mielocitaria (fj.
guras 11 a 13), con trastornos de la maduracion,
discordancias nucleo-protoplasmaticas, cayadog
gigantes, granulaciones “toxicas” e inhibicion
de la proliferacion, que en conjunto son simila.
res a las descritas en las infecciones e intoxica.
graves por KLIMA, STODMEISTER, THA-
DEA, KIENLE, LEITNER, BARTA y DULANTO
02 03y 04

En la serie roja la anemia hipocromica peri-
férica corresponde a la hipoplasia de la eritro-
poyesis que revelan los mielogramas, intervi-
niendo precisamente la sideropenia segun el me-
canismo general de las anemias hipoeromicas en
las infecciones y tumores (HEILMEYER, PLOTTNER
y DANBOLT © y "'). En estas circunstancias el Fe
es captado por el sistema reticuloendotelial, no

ciones

Fig. 12.—Caso IV, Pénfigo cronico vulgar. Puncion esternal.

Desviacién a la izquierda, promielocito-mielocitaria, menos

acentuada gue en el caso anterior. Reaccién plasmatica.

(Impresiones del extraido medular). (MAY - GRUMWALD =
GIEMBA.)

pudiendo utilizarlo el organismo para la forma-
cién de hemoglobina. Asi se explica la falta de
respuesta al administrarlo a nuestros enfermos
y el gran aumento de su contenido en la dermis.

En la dermitis de DuHrInG las alteraciones
hematologicas son minimas, e incluso nulas, si
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ge exceptua la eosinofilia, que por tratarse de un
gintoma comun en ambos procesos vamos a con-
siderar seguidamente,

De la extensa bibliografia dedicada a los eosi-
néfilos, y cuyo resumen se halla en los trabajos
de RINGOEN, KIRK, DEROBERT y ROHR ™, ™ y
se deduce la existencia de dos mecanismos cau-
sales: @) Como respuesta a destruccion y lisis
de los tejidos organicos; y b) Como reaccion
frente a las proteinas heterclogas o haptenos
en los procesos alérgicos.

La eosinofilia en el pénfigo vulgar revela la
lisis de los tejidos cutaneos y existe también en
Jas quemaduras extensas de tercer grado.

£ -
15

‘.
L. T8 ¢
Pk oy

Pénfigo erénico vulgar. Puncion ester-

u

Fig, 18.—Caso 1V

nal. Hiperplasia medular irritativa, Inclusion del extraido
en paratina. Cortes al microtomo. Eritrosina-naranja-azul de
toluidina.

Cuando s6lo hallamos eosinofilia medular (fi-
gura 14) es debida a la intensa destrucecion pe-
riférica de estas células en los tejidos. La aneo-
sinofilia de las etapas terminales es signo del
agotamiento o inhibicion de la capacidad for-
madora en la médula Osea.

Por el contrario, la marcada eosinofilia he-
méatica y medular en la dermatitis de DUHRING-
Brocq en franca relacion con los brotes erupti-
vos depende con toda seguridad de una reaccion
alérgica, tal como sucede en la dermatitis ato-
pica, eczemas generalizados, eritrodermias ve-
siculo-edematosas arsenobenzoélicas y diversas
parasitosis intestinales.

Queda por discutir la alta eosinofilia hema-
tica y medular (fig. 14) en el pénfigo vegetante

con evolucion e intensidad paralela a los brotes
(ver tabla III). Fara interpretarla recordamos
que la estructura vegetante es un tipo de res-

-

cetante. Puncion esternal.
nes del extraido. (May-

Fig. 14.—Caso VIII. Peénfigo ve
I

Acentuadisima eosino

TsHER. Ne-
1. Obsérvense las lesiones infla-
as descritas en el texto, (Hematoxilina-
eritrosina-azafran.)

v Twwa
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puesta inespecifica alérgica o hiperérgica de la
piel, como sucede en las bromides y yodides, por
ejemplo, en gque también hay notable aumento
de los eosinofilos.

El tejido reticular de la médula ésea, del hi-
gado y del bazo (fig. 17) muestra en el pénfigo
cronico una proliferacion de grado variable muy
aparente en las necropsias.

Las células cian6filas estan aumentadas, he-
cho perfectamente comprensible dada su in-
tervencion en la sintesis de las proteinas del
plasma.

II. Sindrome humoral (tablas XI y XII).

Las investigaciones sobre e ] metabolismo mi-
neral y de los protidos ofrecen detalles valiosos
para explicar el mecanismo de la evolucion mor-
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examenes repetidos del liquido de ampollgg
(ver mas arriba) por la orina y por via intest.
nal (diarreas), conduce a un estado de hipoglg.
remia e hiponatremia que favorece el edemy
Esta situacion se compensa mientras no existey

marcadas lesiones parenguimatosas de ringy
(figura 16) o de la corteza adrenal que cavsep
el fracaso de la tuncién amoniopoyética indis.

pensable para el proceso de ahorro de las baseg
minerales (NASH, BENEDICT v BECHER). Cuan.
do asi ocurre, puede demostrarse pur ;1 di'%mi
nucién del amoniaco urinario y prog
dez titulable.

Las pruebas funcionales de la corteza supra.
rrenal de una parte,
otra (fig, 15), atestiguan lesiones degenera-
tivas y revelan por qué la actividad terapeutica
le los corticoesteroides es puramente sintoma.

y los hallazgos necropsicos
llk

tica. Muestran asimis as limitaciones
tal de los enfermos de pénfigo cronico. tica. Muesl A0 _RAIKLEAL las limitaciones del
empleo de ACTH, que tiene gue actuar en estag
q) Metabolismo mineral.—La [alldldd de Na circunstancias a través de un organo alterado
y Cl, de intensidad progresiva a través de las incapaz de responder adecuadamente, y cuyo
superficies cutdneas exulceradas que muestran agobio puede precipitar.
TABLA XI
METABOLISMO MINERAL, DE LOS PROTIDOS, LIPII o
F NFIGO ( o HI
Pérdida de sodio y cloro po 1 ! te thi viden
exuleeradas, por orina y diary p I'e / J o8

siva a natropenu Tur i
poyética renai facilitada por lesiones supl‘ulmmloa ¥
parenquimatosas de rifién (necropsia g I y IV),
hiperkaliemia debido al paso de K de células a ligui-
dos circulantes, autolisis, caquexia (mecanismo evo-
cion mortal), al que debe anadirse hipoproteinemia
por pérdida a través de lesiones cutdneas (ver elec-
troforegrama). Aumento de wrea, dcido urico y ami-
nodcidos en sangre. Hiperlipemia e hipercolesterine-
mia. Disminucion de reserva alealina, Hipocalcemia.
Hipouzoturia. (Urea y NH,). Aumento del deido tirico
en orina y acidez titulable.

Ausencia de albiimina, pigmentos y sales biliares y wro-
bilina en orina; datos constantes con excepcion de al-
buminuria en periodos finales.

Tendencia o hipoglucemia.

En remisiones ceden las alteraciones indicadas al no ha-
ber llegado, naturalmente, a hacerse irreversibles.
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por

s

TABLA XII

ELECTROFOREGRAMA

(resumen

de lag inves

tigaciones fectuadas)

PENFIGO

CRONICO

Hipoproteinemia, notable descenso de la albimina. Au-
mento de las fracciones globulinicas, sobre todo de
la gamma-globulina. Aumento de alfa-gluco-proteinas.

Discreto aumento de beta-lipo-proteinas. Todos los va-
lores tienden a normalizarse por efecto del tratamien-
to con ACTH y cortisona.

En liquido de ampolin, los resultados son comparables
a los del suero.

DERMATITIS DE DUHRING

El diagrama electroforético muestra ligerisimas ano-
malias, tanto en suero como en liquido de ampollas,

encontrandose précticamente normal.
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establecerse definitivamente la natrope-
" za la etapa de t_h:sucaci{m progresiva
de los tejidos con hidrofilia celular: paso del
ion K a los liquidos circulantes, de donde el au-
mento del K en el liquido de ampollas y en la
orina ¥, finalmente, a la autolisis, es decir, al
cuadro oeneral de las caquexias.

Al

a, comien

Necropsia. Rifon
isolucion de los
dente del asa

y IV, eronico vulg
nefaceion turbia con compiels
icleos en tubos contorneados ¥ porcion descen

de HeNtg. | Hematoxilina-eosina. )

L) Metabolismo proteico.—Se desarrolla in-
tensa hipoproteinemia con notable disminucion
de la seroalbimina y aumento de la gamma-glo-
tulina (figs. 1-2 v 7 a 10), con valores paralelos
en liquido de ampollas (figs. 3 a 6) resultados
comparables a los aportados recientemente por
(OMFz ORBANEJA y cols. . Dichos valores son
de cariacter progresivo. Este hecho se anade al
mecanismo deserito y provoca la evolucion ra-
pidamente fatal ocurrida en varios de nuestros
enfermos (casos I, I11 y 1V).

Cabia suponer que la hipoproteinemia con hi-
roserinemia fuera debida a la pérdida de sero-
albimina a través de las superficies cutaneas
exulceradas a causa de su mayor dispersion y
difusibilidad. Los datos electroforéticos de LE-
VER -4 parecen en favor de esta interpretacion,
rero no concuerdan con los hallazgos de BECK ™
y con los nuestros. Creemos que en el empobre-
cimiento es seroalbiimina, esta via sélo posee
una importancia parcial y es muy interesante
seflalar que tampoco puede atribuirse a la eli-
minacién urinaria, pues la albuminuria en nues-
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tros enfermos fué nula o sélo evidente en los pe-
riodos terminales. Con toda seguridad intervie-
nen otras causas, de modo especial las altera-
ciones hepaticas, modificando la produccion de
seroalbimina, que sugieren en vida los resul-
tados de las pruebas funcionales, comparables
a las halladas en las cirrosis e intoxicaciones, ¥
los datos de necropsia observados en nuestros
enfermos.

.a desviacion de los valores de alfa y beta-
globulinas no posee especial significado, pues s2
han desecrito cambios similares en muchas otras
enfermedades: dermatomiositis, psoriasis, eri-
tema polimorfo y nodoso y lepra. El aumento de
la gamma-globulina es equiparable al que pre-
sentan numerosas enfermedades alérgicas e in-
fecciosas. Observamos un paralelismo (figs. <
y 10) entre el aumento de las alfa-globulinas y
alfa-glucoproteinas y de las beta-lipoproteinas
y beta-globulinas de modo semejante a muchas
dermatitis extensas, en la nefrosis lipoidea y en
la hipoproteinemia experimental por plasmafé-
resis.

Bl electroforegrama es algo influido por el
{yatamiento con ACTH e hidrocortisona (figu-
ras 6 a 9), notandose un ligero aumento de la

17.—Caso 1. Pénfigo seborreico de SENgAR-USHER

cropsia. Bazo: Intensa proliferacion reticular

albimina, que no llega a alcanzar sus valores
normales, no lograndolo tampoco las alfa y beta-
globulinas. La gamma-globulina, por el contra-

rio. desciende incluso a valores gubnormales.

Consideramos de importancia el estudio de las
fracciones proteicas, sobre todo de las gluco-

b 2 2 . - _— ._. ...
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proteinas, pues se normalizan al mejorar el pro-
ceso. Su determinacion posee cierto valor pro-
nostico.

En resumen, el pénfigo eronico ofrece una se-
rie de perturbaciones en su cuadro hematico,
medular y humoral que, unidas a la histologia,
le caracterizan suficientemente. Ahora bien, in-
teresa destacar con el mayor cuidado que lo ti-
pico es el aspecto global en la totalidad del cur-
so evolutivo. Las determinaciones aisladas, so-
bre todo al iniciarse la enfermedad, son poco
evidentes. Sin embargo, dada la normalidad casi
absoluta en la dermatitis de DUHRING, el hallaz-
go de dichas alteraciones en un proceso ampo-
lloso con histocitologia de pénfigo completara y
ratificara el diagnéstico.

En todos los casos de dermatitis de DUHRING-
BrocqQ hay escasisimas modificaciones, pudien-
do considerarse los datos obtenidos practica-
mente normales, salvo la eosinofilia (tablas IX
a XII).

Descartamos la existencia de hipoproteinemia
en la dermatitis de DUHRING en consonancia con
los resultados de otros autores (MIDANA, GOUGE-
ROT, GOMEZ ORBANEJA v ESTELLER ¥7, 1 y 97) y
del sindrome humoral que describieron TURPIN
y CHASSAGNE ** como propio de esta afeccion.

RESUMEN Y CONCLUSIONES.

Los resultados de 1os estudios hematologicos
y de las alteraciones humorales sefialan dife-
rencias considerables entre el pénfigo crénico y
la dermatitis de DUHRING, de modo especial si
se observa prolongadamente el curso evolutivo
de ambas enfermedades.

Las investigaciones hematologicas en el pén-
figo crénico muestran un hemograma de cierto
parecido con el descrito en las enfermedades por
virus, y las alteraciones del mielograma corres-
ponden a las senaladas en las infecciones e in-
toxicaciones.

En la dermatitis de DUHRING, por el contra-
rio, s6lo hay eosinofilia periférica y central,
como sucede en numerosas dermatosis alérgicas.

La eosinofilia en el pénfigo crénico se consi-
dera debida a la lisis tisular y en la dermatitis
de DUHRING a consecuencia de una reaccion de
tipo alérgico.

Las investigaciones del metabolismo mineral,
de los lipidos, prétidos y glicidos ofrecen datos
normales en la dermatitis de DUHRING. Por el
contrario, en el pénfigo crénico revelan inten-
sos trastornos que son capaces de originar la
muerte por el mecanismo de la natropenia pro-
gresiva, autolisis y caquexia. La irreversibili-
dad de estos fenémenos es seguramente moti-
vada por lesiones corticosuprarrenales, compro-
badas en vida mediante la prueba de THORN, y
en la necropsia de dos de nuestros casos, y asi-
mismo por las lesiones renales.

La marcada hipoproteinemia existente, con
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notable disminucion de seroalbimina, y e] g,
mento de la gamma-globulina, con valoreg Pa.
ralelos en el liquido de ampollas de caracte
progresivo, que se conectan con el mecanism,
natropénico descrito y que son influidas egeg.
samente por los corticoesteroides, explican |,
rapida evolucion de muchos de los enfermos ge
pénfigo.

Si las alteraciones citadas no se han hech,
irreversibles y se modifica el proceso causal dg|
pénfigo cronico mediante la terapéutica o es
pontaneamente, ocurren las remisiones.

Las alteraciones que senalamos en el pénfigg
cronico, en especial por el diagrama electroforé
tico, marcada hipoproteinemia con notable dis.
minucion de la albumina y aumento de las glo.
bulinas, sobre todo de la gamma-globulina, ng
han sido observadas en la dermatitis de Dup.
RING, en la que el electroforegrama es siempre
normal.

El electroforegrama se modifica muy escass-
mente bajo la influencia del tratamiento con
ACTH e hidrocortisona, explicandonos al caho
de mas o menos tiempo el fracaso inevitable de
estas medicaciones.

Consideramos importante el estudio de los
cambios en las fracciones proteinicas, sobre
todo de las glucoproteinas, pues su normaliza-
cion se acompaina de mejoria del proceso, es de-
cir, posee cierto valor pronoéstico.

El pénfigo cerénico ofrece un conjunto de al-
teraciones en el cuadro humoral, hemdtico y me-
dular que, unido a su histocitologia, le caracte-
rizan suficientemente. Ahora bien, interesa des-
tacar con el mayor cuidado que lo tipico es su
aspecto global y la totalidad del curso evoluti-
vo. Las determinaciones aisladas, en especial al
iniciarse la enfermedad, pueden ser muy poco
evidentes. Sin embargo, dada la normalidad casl
completa observada en la dermatitis de DuB-
RING-BROCQ, v de modo especial en los electro-
foregramas, la presencia de los fenémenos des-
critos en un proceso ampolloso con histocitolo-
gia de pénfigo completara y ratificara el diag-
nostico.
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SUMMARY

Chronic pemphigus exhibits a series of dis-
turbances in its blood, marrow and body-fluid
picture which, together with histology, suffice
to characterise it. Nevertheless, special em-
phasis should be laid on the fact that it is the
overall picture throughout the course of the
condition that is typical. Isolated determina-
tions, particularly at the onset of the condition,
are of little assistance. However, owing to the
almost absolute normality in Duhring's derma-
titis, the finding of such disturbances in a bu-
llous condition with the histo-pathology of
pemphygus will complete and rectify diagnosis.

In every case of Duhring-Brocq dermatitis
there are very few disturbances and the data
obtained, with the exception of eosinophilia,
may be regarded as virtually normal.

The presence of hipoproteinaemia in Duhr-
ing’s dermatitis and in the “body-fluid syndro-
me’ described by Turpin and Chassagne is
denied.

ZUSAMMENFASSUNG

Im chronischen Pemphigus wird eine Reihe
von Storungen im Blutbild, Knochenmark und
in den Koérpersiften beobachtet, die zusammen
mit dem histologischen Befund fiir den Zustand
kennzeichnend sind. Es soll nun aber mit gros-
stem Bedacht hervorgehoben werden, dass es
der Globalaspekt des gesamten Entwicklungs-
verlaufes ist, welcher als typisch angesehen
werden muss. Besonders im Anfangsstadium
der Erkrankung sind die einzelnen Bestimmun-
gen wenig augenscheinlich. Angesichts der fast
absoluten Normalitit der Duhring’schen Der-
matitis aber, wird die Diagnose durch den Be-
fund besagter Storungen, begleitet von einem
Blischenprozess, dessen Histo - Zytologie auf
Pemphigus hinweist, vervollstindigt und bes-
tatigt.

In allen Fillen von Dermatitis von Duhring-
Brocq bestehen dusserst wenig Verdnderungen
und mit Ausnahme der Eosinophilie, konnen die
Daten praktisch als normal bezeichnet werden.

Bei der Duhring'schen Dermatitis und dem
von Turpin und Chassagne beschriebenen “hu-
moralen Syndrom” wird das Bestehen einer
Hyperproteindmie ausgeschlossen.

RESUME

Le pemphigus chronique présente une série
de troubles dans son tableau hématique, médu-
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llaire et humoral que, unis a T'histologie, le ca-
ractérisent suffisamment. Cependant, on doit
souligner trés soigneusement que le typique c’est
I'aspect global dans la totalité du cours évolutif.
Les déterminations isolées, surtout au début de
la maladie, sont peu évidentes. Cependant, étant
donné la normalité presque totale dans la der-
matite de Duhring, le résultat de ces altéra-
tions, dans un processus ampoulé avec histo-
cytologie de pemphigus, complétera et ratifiera
le diagnostic.

Dans tous les cas de dermatite de Duhring-
Brocq il y a trés peu de modifications, pouvant
considérer les résultats obtenus comme prati-
guement normaux, sauf l'eosinophilie.

On repousse l'existence d’hypoprotéinémie
dans la dermatite de Duhring et du “syndrome
humoral” que décrivent Turpin et Chassagne.

SEUDOTUMORES CEREBRALES CON OBE-
SIDAD “Z” (SINDROME DE ZONDEK) (%)

J. SANCHEZ JUAN (*¥), J. Garcia Cosio, A. Buy-
LLA ACEVEDO y J. JUNCEDA AVELLO.

Desde que NONNE cred en 1904 el dictado de
“seudotumor cerebral”’, este concepto nosologi-
co adolece de una notable imprecision, tanto por
la diversidad clinica de los cuadros con hiper-
tension intracraneal sin tumor como por la os-
curidad que domina todavia en la etiologia y en
la fisiopatologia de estos procesos. Sin embar-
go, se van definiendo algunos hechos que van
sistematizando estos cuadros y que legitiman el
hecho de aunar bajo un solo epigrafe procesos
en apariencia tan diferentes como las hidroce-
falias basilares o por estenosis del acueducto,
las aracnoiditis circunscritas, los quistes com-
presivos no neoformativos ni parasitarios, las
encefalitis de curso craneo-hipertensivo, los es-
tados de tumefaccion cerebral, ete. En buen nu-
mero de estos cuadros el hecho inicial parece
inflamatorio y tiene un escenario practicamen-
te constante: la barrera hematoencefilica, y un
hecho comin: la alteracién de la funcién nor-
mal de esta barrera con el consiguiente distur-
bio de la permeabilidad. Este disturbio radica
unas veces en los vasos profundos del encéfalo
(sustancia blanca, corteza, subepéndimo, plexos
coroideos), otras en los vasos superficiales (lep-
tomeninges) con la consiguiente alteracion del
parénquima, de los nervios craneales o de las
leptomeninges; frecuentemente coinciden en un
mismo individuo estos diferentes lugares de le-

(*) Comunicacion presentada en el V Congreso Nacio
nal de Neuropsiquiatria, Salamanca, 1957,
(**) Pérez de la Sala, 1. Oviedo.
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sion y encontramos hechos que traducen la ).
teracion parenquimatosa, hechos originados por
la disfuncion de los pares craneales y secuelag
de la reaccion hiperplastica o hiperérgica de lag
leptomeninges. Otras veces predomina una g].
teracion aislada, apareciendo el cuadro comg
una aracnoiditis, un edema encefalico, una atre.
sia inflamatoria de los lugares de paso del ligui-
do cefalorraguideo o una alteracion en la excre-
cion o en la reabsorcion del liquido cefalorrg-
quideo.

Si en el hecho anatomopatologico hay cierta
claridad, no ocurre lo mismo respecto a la etip-
logia de los cuadros seudotumorales, y en buen
numero de casos no puede reconocerse ningin
fenémeno como posible origen de la reaccion o
inflamacion, ni tampoco las causas de las reci-
divas o curso fluctuante en algunos casos ope-
rados—lo que supone la permanencia de esa re-
accion—, Si en algunos casos nos parece el cua-
dro seudotumoral atribuible a un proceso infla-
matorio en el sistema nervioso central o aleja-
do de él, como las sinusitis eraneofaciales, ton-
silitis o focos mas distantes, tuberculosis, pa-
ludismo, melitococia, procesos a virus, ete., en
otras ocasiones no aparece ningun dato de es-
tos caracteres y pensamos en la existencia de
factores humorales—metabolicos, endocrinos—,
pudiendo compararse en cierto modo esta incer-
tidumbre con lo que ocurre en la esclerosis miul-
tiple, por ejemplo. Es posible que en la génesis
de los cuadros seudotumorales tengan tanta im-
portancia los factores externos como la reac-
cién del propio sujeto a estos factores. Pero es-
tamos todavia lejos de conocer muchos de los
hechos en torno a esta reaccién. Todo ello jus-
tifica el que estos cuadros sean observados con
detencion, comunicando cuantos hechos de in-
terés se observen en ellos. En el presente tra-
bajo comunicamos dos casos de Seudotumor Ce-
rebri, especialmente matizados por las altera-
ciones diencéfalo-hipotalamicas.

Caso 1. Aracnoiditis opto-quiasmadtica quistica. Hi-
pertensiéon intracraneal. Obesidad “Z". Diencephalopa-
thia vascularis (H. ZONDEK).

Enferma F. R. A., de veintiocho afios. Casada. Estu-
diada el 6-VIII-1955 en el Hospital Provincial de Ovie-
do, pabellén nam, 5 (fig. 1).

Anamnesis.—Hace ocho afios, después de un parto
con fiebre puerperal, comenzé a notar parestesias en
miembros inferiores, en forma de crisis, con claudica-
cion de ambas piernas. Esto le ocurria a diario, varias
veces al dia, y asi estuvo dos afios, durante cuyo tiem-
po tuvo continuamente febricula y a veces hipertermia
de 38 grados. Esta distermia ha continuado hasta la ac-
tualidad. Hace seis afios comenzd con cefalea parietal
izquierda, con dolor irradiado a mitad izquierda de la
frente y envaramiento del cuello, mareos (sin vértigo) ¥
vomitos faciles sin relacion con la cefalalgia o acompa-
fidndola, y ruidos en oido izquierdo, en cuyo oido nota
pérdida progresiva de audicién desde hace seis afios.
Desde el principio de la enfermedad se ha desarrollado
una hipertricosis.

Hace tres afios, coincidiendo con dolor en mitad dere-
cha de la frente, perdié stbitamente la visién por ©jo
derecho; en los dias siguientes recuperé parcialmente
la vista por este ojo, pero luego la pérdida fué definiti-




