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STRODUCL 0N

la Demmatitin Henseiifonme y el Peniigoide anpolloao non padecinienton
descnitos deade hace muchos wion y comparten numenonon ardectos clini-
coa y microacdnicos, Lo que hace en vcariones imposible el diagnéatico
difenencial entre ellos.

De Gose y lapibre conaideraron a eatar doa enfeameduden cowo variantea
de una miana entidad " Jeonia lniciata " ; Rook y waddington definen a
eatasr doa enfennedades como enlidades nosoldyican difenenten " Jeonla
Dualista ", (xiaten cd.g,wwa. nenontea en la Literatura aobre Lormas in-
tenmediar o mixtaa de eitoa doa padecimientor Lo que ha creado mas con-
Zuaibn al respecto. l

A travéa de loa adoa, la microscoria de lug, la micnoacopia electrdnica
4 da inmunoflioneacencia ae han perfeccionado Lo que ha pemitido sepa-
rar a enfernedaden tales cono el Penfigoide A mrollono y da Dernatitin
Henpeiifonme. Algunos autonrea han encontrado diferencius unicamente con
técnica de inmunofluvnescencia y nefienen gue en la Denmutitia Henpeti-
fonme exinten desdritos granulanes de YA en la papila demica, ain anti-
cuersor cinculantes, mientran que en el Penfigoide Ampolloso existen de-
poritos Lineales de 99§, 9oA y conplenento en la uniln deancepidémmica 7
e detectan anticuenpos cinculanten.

Juve la onontunidad de eaiudian un paciente desde el punto de viata cdi-
nico e hintoldgico con una enfernedad ampollosa augestiva de Dermatitin
Henpetifonne, la inmunofluoresrcencia directa nesuwlts negativa 4 no rea=
pondio al trataniento con Dianine Difenid Sulfona, siluacidn que me mo-
Livé a conaidenan 4l nealnente exiaten foanasr inteunedian de Erton don
padecinienton ya que la paciente nespondio a loa esteroidesr cono aucede
en el Pendigoide A mpoiloas; al miamo tiempo decidl estudian en Lonma, in-
tegral éate tipo de pacientes, au arociacién con neoplasian, Lo mala ab-
aorcion indestinal y valonan la efectividad de laa aulfonar como medica-

mendo PALMaA L.
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HYSTTRA

Deade la antigjzlecﬂad el Zeamino Pénligo ya eaa confuno. Rﬁage’A, f/i./)o-
eratea y Galeno usanon la expreaidn ' Febnin Pemhigoides " al deaig-
ran una enfermedad febril acompaiada de "pintulan” dentro de la boca,
BJng {1881 ] en au prinenq menonid menciona un cuadro de evolucibn
aguda de 20-30 diaa, diflcid de diferencian ded " fritema Polimonfo ',
En 1862 Bagin hablaba de una enfeamedad ampollosa y pruniginosa a la
cual deaigné " Hidroa buloaa 'y Jilburny Fox Lo Uams " Hidroa henpeti-

1£O/Ui’l€. ”.

En L1884 Dubning hace la descrincidn de una denmatonis dentno del confu-

20 grupo de Loo " Penfigoa " y le dio el nombre de Desmatitin fleapedi-

Lonme, estaba caracterizada pon enitema, pépulas, vealculas y ampollun

con pauniito y buen eatado g,ene_aal.

En 4899 Brocg en una conferencia dada en el Hoapital Broca~Puscal deaig-
H

na bajo el nombre de " Denmatitia polimonfas y dolorvaanr " a un grupo
amplio de afecciones cutanean canactenizadas clinicamente pors

a/ Fenémenos dolonvsos de intensidad variable presenten aiempre con loa
fenomenva enuptivoa,

) Erupciones de aapecto polimonfo ( enitema, vealculan, anpollan, pépu=
lar y platulan, agrupadan o dineminadan /o

¢/ Jendencia a evolucionan pon brotes.

d) Buen eatado genenal y ocanionalmente algunoa caroa con tenninacidn
,fcd:al.

L miamo Brocg en (907 dice que la " Dermatitin Polinorfa " ae puede trans-
4 gu i
fonnan en un Pénligo Foliuceo.

En 1907 Hallopeaw Lle da el nombre a esta entidad de Enfennedad de Dufuulng_-

Brocgs

Brocy completa la deacripcibn de Dubning y hace hicapil en lu forma clinica
de grandea ampoldan, el polimoafinmo de laa leaiones y el gran predominio
del puwnito aal cono dolon ocanional, y le da el nonbre de " Denmatitia hen-

L4

/Jeté,fwme. polinonfa y dodoncaa ”,
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Algunor autores le Llamaron " Penfigus " de ahl el nonbre de ” pénligo
polimofno recidivante " o pénfigo recidivante ”,

Brocg dintingue 4 varniedudes de La " Dennatitin henpetifonme ",
@/ la variedad vulgan o polinonfa, la mar frecuente.

b} la variedad henpetifonne que conneaponde a la " Dermatitia herpet i~
Zonne " de Dubning,

¢/ la variedad ampollosa, caractenizada por el predominio de ampollaa,
d) Una variedad purtulosra,

14

Brocy conaiders que el gupo de Las ¥ Denmatitin polimonfan y dolonvsar
¢ onatitulan un aiad:ome.

Rovk Y A [ido dm.éihifi.ca/wn éata céa/x-[.?{éc.a.cu'_én en doa iJ'pod:

a} E[ Lipo Dernat itia /fe/lpeti_l{()/me.

6/ EL tipo Pendigoide

que aon conaideradar comy entidades difenentes,

En 4594 Brocg afinmd que el yodo y el bromo actuan como neactdgenon de la
pi_el en éata entidad, :
yadaAAa/m denuestra la intolenancia de loa enfernon de Jubning al yoduro
de potasio al {riccionarn la piel o inclurive a da ingeata de pociones yo-
dunadas,

C.c'ya.x_fie en {943, necume a lor critenior cdlnicoa dadoa pon Darienr ¢ Brocy
de laa enlennedudes ampollosan y deapuéa de ovbrevarn lan equivocacionen
clinicar que ae tenian para el diagniatico agregd un nueve cailenio; el
exanen hislopatoligico, y deja arentado que la ampolla en la " Permatitin
henpetifonme " ea alenpre aubepidénmicas

En 1953 Lever deacnibe pon primena vey el " Penligoide Ampollono ", Lo
aepara de Loa penfigon; hace notan que en esta entidad no se presentan le-
atones enitematopapuloras, no hay prunito y agrega que ea una enfermedad
endnica y no acantolitica,

En el miamo aio Rook y Weddington nrepontan 38 canon de pentigoide y au-
painen el teanino ampollvro pon sen un pleonasmo.

En 1954 Anthun (. A Len fue el primeno en seialan que Loa microabacesoa
de eoainéfilos y neutndfilon en lan papilasr deanicas aon caracterinticos

de la Dennatitin heapeiifonne,
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Jo Pibnand y A, Dupont ae unen a la teornia unicista y A. Rook, A, Lido y

Lutovieck se adhieren a la teoria duclistas

En 1955 Prakken y Woendeman proponen el ieamino " pangpeniigo " a la en-

feamedad descita pon leven. ’

En L1957 Piérand, Dupont y Fontaine afinnan que efectivamente Lloa micao-

abaceron descniton pon Allen aon tipicoa de la (nfermedad de Duhning-Brocy.

Leven en {963 aedala gue Loa microabaceron en laa papilan dérmicar Zambien

ae obseavan en el enitema que precede a lar ampollan del Peniigoide ampo-

Loao,

Rook en 1964 hace notan que no ae podaa hacer una clarificacibn definitiva

dunante lango tiempo hanta no conocen mejon lua modificaciones bioldgican

y aobre todo Loa agentes eti_oiégu’,ccm de eatas entidadea,

La escuela francesra nepresentada pon lapiéne seiiala que el grupo de Den~

matitin de Juhning-Brocq debe dividinse en 3 variedaden,

a/ &L tipo nenpetifonme

6/ 61 Lino vw/,gzcm ,no/,LwA,&)

c/ ¢4 Lipo penfigoide { el méa nano, con dar Lfonman de paso " enine laa
di.fefle.ratezl end idaden }.

En ese mirno ado leven dice que lan diferencian hintollgican entne la Den-

matitis henpetilonne y Penfigoide ampolloso a veces reaultan impoaibles de

dintinguing

Barka y Shusten en {968 obnreavan una aelacidn enine lu Denmatitia hespeti=

fonne y la (nfermedad celiaca en lva adullos.

Van den fleen en 1969 propone estadios intermediva.

A ctualnente (homelrti y Jablonska noatienen la teonia duclinta y neafimnan

la existencia de fonmar inteamediaa y mixtas,

Sulzbengen fue el primerv en mencionan un trataniento eficagy para la Denno-

titia henpeldifonme a base de aulfopirnidina
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DERMATSTSS HERPETSTORNE O ENTERIEDAD OE DUARSYS BRO(Y

E4 una deamatonin veaiculo ampollosa de etiologla deaconocida, de evolu-
cidn cadnice, cunaa con perlodos de aeminiones y exacerbacionea y au pro=
néatico ea bueno,

Exinten variar teoriaa que no explican aalinfactoniunente todas lua pae=
guntanr hechas reapecto a la etiologla, talea cono la teonia alérgica la
cual ae ha explicado debidmente pon la sensibilidad a Loa haldgenos, la
evainofilia encontrada en la aangre peniferica y el Llguido de lua ampo-
Uaa, la teonia vinal por haben encontrado ocarionalmente inclunivnes vi-
rales en el nicleo de lua célulan epidénnican. la teonia infecciosa la
naa débil de todas se explica pongue eata enfermedad reaponde aatisfacto-
niamente al wno de laa aulfonasr. Recientemente ae ha postulado el meca-
niamo innunoldgico con la pardicipacidn de andicuenpon ded tipo YgA diri-
gidoa contra algun componente de lua fidnus neiicularen, ademin debe se-
Aalarse da repetida arociacidn de Eita enfeamedad con la enfennedad cedla-
ca, la presencia de anticuenpos antitinoideon | antidinoglobulina y anti-
micaoromales ) y anticuenson antimucora ginknica, Lo que apoya mas la teo-
rla inmunoldgica como caura de éata enfennedad, No ne ha encontrado evi-
dencia de trananinidn gendticas

la frecuencin ea variable ai compananoa loa datos proponcionadoa por au-
tones extaanjenos, en Ynglalerna se calcula que de cada 800 conaulian den-
matoldgican, ( [ 0.,12% } connesponde a Dennaliiin Herpetifoame. la mayonia
de. Lloa autones no han encortrado /J/Leddecciun POR nnguno de Loa aexoa;
excepto Rook que menciona predominio pon el sexo masculino 2: 1. fata enfen=
medad ae puede presentar a cualguien edad aunque es mur frecuente en ni-
noa y ad. {toa fovenet,

(L cuadno clinico eatd caractenizado pon leaivnes polimonfan, aimétnican,
la tosoprafia habitual ea en Loa plicguen de extenaién de Loa codoa (75%),
nodillan, negionen glutean, pliegues axilanes, tambibn puede afectan cara
y piel cabelluda, la mucosa vnal genenalmente esald reapetada; La morfologia
eata dnda por placas enitemctosan muy pruniginosar y en ocasiones dolorvaan,

aobre Llan cuales se desannollan vealeular y ampollas de contenido clarw, tensan
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gue van de 0.3 mm. a 2 cma. , nara veg avbrepasan estan medidas, lan Le-
alonea ag agrupan o forman placan policiclicas ¢ on bondes cincinadoa que
en ocanlones ae descniben como unticarianas, el miamo tiempo ae pueden
obaervan manchar hiperpigmentadas 4 cileatricea con hipopigmentacibny el
Algno de Yikoalky ea negative y no hay ataque al estado genenal,

Se ha repontado que el 40% de loa pacientes con Denmaiitin henpet.ifonme
presentan algunan leaiones activas deanuds de {0 aion aun con taatamiento.
Lar reminiones ae presentan entre el L2 y 30%.

La Denmatitin henpetiforme ae arocia con enteropatii pon sernibilidad al
gluten del 90-{00% de loa ceroa aproximadanente y con padecimientioa neo-
plénicon en el 50%, ae ha obarewvado gue enfennos con Denmatiiin henpeti=
fonne g fnfernedad cellaca tienen mayon rieago de desarnollan neoplarian
del tubo digestivo y loa gue no presentan éata arociacidn laa neoplasian
malignas pueden apanecer en cualguien otno aitio; ae han neportado canva
con Linfoma de Hodgkin, carcinoma broncogénico, de prdatata, del pudndn,
ded teatlculo ete,

Loa eatudion de Laboratonio 4 gabinete aon ineapecliicoa, en alyunca en-
feamos ae eacuentra en la citologla hemdtica eoainofilia moderada en ed (0%
de loa canros; en el eatudio citoddgico obtenido ded contenido de lua ampo~
Laa ae obreavan numenoros eonindiidoa y algunon neutrdtilon, eatos camb ion
aon dneapeciiicon y de muy poca ayuda pura deacartan vtroa padecimienton
anpollosoa,

én ed ertudio hintoldyico da anpolla ea aubepidénnica, pequesia puede o no
estan a tenaidn; en au intenion hay {iguido proteinaceo, Librina, neutad-
fidoa y eoninifilos, ademin hay escasan célulan epiteliales de descamacidn,
EL piao de La ampolla eatd comatituido poa laa papilan diamican con edema
y dilrtacidn varenldar; el techo de la ampolla ertd fornado pon la epidennin
bien cormenvada, en lan dneas vecinar a la vealeula, la demin papilan
exhibe microabrcenon de eoninbfidon, didatacion vascwlan y edema, No hay
acantolirin

(L eatudio de miccorcola electrdnica ha contribuido en la Denmatiiin henpe~
tiforme unicanente para ver donde ae inicia la vealcuda, se obaerva edema
y desdaitoa de fibrina en la dernin papilan pon debajo de La membrana barad,
énta iltina ae encuentna indemne, ae han deacnito cambioa {neapecificos gue
carecen de valon,

En da inmunofluonescencia directa el hallazgo caracteristico aon Loa de2bai-
tor de inmunoglobulina Y9R en la demmin papilar tanto en la piel afectada
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como en la piel sana, (L depbaito min comun de Lu Yofl es de tipo granulan,
se han obrewado otava tipoa de desdaitor talea como loa fivnilares, homo-
géneos y Loa moteados; ocanionalmente se ha vbrervado devdaitosr con pa=
tradn Lineals Se ha identificado depbaito de Y3G, 9ol 4 '3 [ via alteanas.
€n da inmunofluonescencia indinecta no ae encuentran andicuennos circulantea
en el auero de eston pacientes. Hay algunoa nepontes [ 1979 ] donde se dea-
cribe la presencia de anticuenpon 93§ e YgA cinculanies nobre todo en pa-
cienter que cursan el minno tiempo con enfenmedad cellaca ain que eato mo-
dilique da evolucisn en el tratamiento o el pronbatico.

Loa eratudion de microsconia electrdnica con inmunopervxidasa noa han demoa=
trado que loa de~daitoa de 9gA con patron granulan eatan arvciados a loa ha-
cea de " tejido elintico " y ¥ fibraa reticulares " de la denmin papilar;
tanbién ae han identificado Loa desba itos Y9A con patron Lineal a doa Largo
de Laa fibran de anclaje y el granular Lino en el eapacio intewmembrana [ &~
Luda baral, membrana baral ] o
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DERNATITIS HERPETITORNE ¥ ENTERNEOAD (ELSHA

Shusten g farnks en 4966 fuenon Loa paimenoa en descrivin la nelacién en-
tre Lla Jenmatitin /lejtpe.ti_‘:fo/l-ne. [ da entexqpaz‘.fa non giu;ten.. ana encon-
tranon en [7 paclentes de 24 con Dermatitia henpetifonne atrofia de laa
velloaidades de nucosa del yequno; ealos ACLL[.(L}Q,OA han aido confinmadoa
por nuchoa otlnoa inveatisadones. Loa estudion de Panken indican que La
mayornic de loa pacientes f 20% ) con Deamat itia /Le/zpeig;',wune A€ aconpa—
Aan de dado en la mucose intestinal en el drea duodeno-yeyunal, Otnoa au-
toner afinman que la enociacifn entre Permatitisa henpetifonme y la fnfen-
medad cellaca ea nera coincidencia ya que el aindrome de mala abaroncisn
reapode bien a la dieta Libre en gluten y éata no mudifica la dernato-
ain y gue la "dianino difenil anlfona” no mejona la mala avroncidn in-
teatinal y actua unicarente aobne el cuudno denmutoldgico

Stuster y Manka en (970 clasrifican la relacién enine ed alndaome de mala
abaoncion y La Denmatitin henpetiionme en % gausos,

e/ la nala abrorcidn cono caua de Lo desnalonin

6] la dennatosin cono caura de nala abaoacidn

c/ (L inteatino y La pied involucrados en el minrmo proceso

d} la relacidn indirecta enine el deronden inieatinal ¢ da dewnutosin.

£ Loa minnoa se inclinan a penaan que La nelaciln entre eatar doa enti-
dades queda comnrendida en el grupo "d" de la clasificacién antenion
Sabenos que en la enfermedad celiuca exinte un defecto en la absoncidn
de lan pranar, del hienro, deido filico, calcio, vitamina K y complejo
vitaninico B.

No todoa Loa pacienlea con Deamaiitin herpetifonne presenian aintomato-
log.f.a de mala abronciin, a,[.gunua 4e encueniran arlntomiticos y adin embar-
go exiaten altenaciones microscdpicar de la mucora inteatinal que varia
deade una mucosa nommad harta gﬁmxchA my. acentuados de a,t/:_orfl;a de laa
velloaidades acu-nparia.c{o de L'Lﬂdtaadu Linfocitarnio en la lénina PR
La mala abaorcion se debe a la inlolerancia de lu fraccidn proteica del
gluten, mas eapecificanente o la gliadina. la prueba de abaorcidn a la
D-xidvsa es Lla nar eanecifica de todar y eatd alterada en el 95% de Loa
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caron; hay pruebas renoa aenaibles Zalea como la cunva de toleruncia a la
lactosa, ésta e encuentra alterada en el GO-70% de loa caron. (om0 indi-
cea indinectoa de abaoncibn inteatinal esté la detenninacidn en aangre de.
vitanina 812, dcido félico, hierno, carotenos,

¢n algunos eatudion necienten ae ha demostrado que al aupnimin el gluten
de la dieta ae ouede dianinuin tanbién la dosia de 4:&[',50.'1& harta en ed
93% de loa caroa, n loa pacientes que no ae survendis el gluten de la
dieta aolo ae pudo dianinuin la dvain de "dicnino difendd awlfona” en el
(6% de loa caroa.

€n La inmunofivonescencia re ha encontrado aumento de 2-5 vecea aobre Loa
valores nommalea de Y9A , Yof, %G e 9ol (omo una prueba maa aofintica=
da para el diagnéatico de Deamatitia herpetiforme y Enfewnedad cellaca
eata la deteccidn de loa antlyencs de hintocorpatibilidad HIA-DWR Yy
HIA-BE presentes hasta en el 70% de Loa caroa.
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TRADANSENTO

La expeniencia clinica ha derortrado gue Lo auliapiniding y Lan awlfonas
aon efectivar y aupnimen laa deaiones deanatoldgican en la Permatitin her-
‘petilfanme.

EL mecaniano de accién de éatan drogas ea deaconocido, algunoa autones
pieraan que la "diamino difenil aullona” intentiene con la mielopenoxida~
aa #202 y con el aintema citotdxico de loa leucociton polinoafonucleanes;
ae aabe que el sistema mieloperoxidura ayuda a la activided andimicnobia-
na y er un noduladon de la neaccisn inflamatoria, La accidn del medicamen-
Lo podnia explicarne en parte pon au efecto avbre Eate aintema,

La dosia wrada para la aupreaibn ded cuadno puede varian pers cada pacien-
te, fa M,{’apmuﬁﬂa te wara a doain de 2 gra. dianion hanta ueg,wt a do=
2ia decreciente de 0.5 a | gr. dianiv cono doain de acaten,

la diamino difenid aulfona se puede uran inicialmente (00 mga. por dia

y ae puede incrementan a 300 mga., al coninolar ed cuadro se diaminuye
paulatinanente huata 25-50 mga, diarnios o auspensidn total.

No debemos oldvidan Loa efecton téxicoa de énta droga genenalmente hemato-
Logicon, entre elloa la metahenoglobinemin al purecen por Loa compues-
Loa de hidroxilumina que coniiene la dianino ditenil aulfona,

Degowin {1966/ nepords anemia en paclentea que hablan tomado 200 mQAte
diwaion de dianino difenil auwlfona pon 2{ dias, no aal en loa que toma-
ron d00 mga. dianioa pon el mismo t Lempos

Cn cuanto a la relacién de Erta droga con la Dermatitin herpet.ifonme des-
de 1959 (Snith 7 Alexandenr) seiialaron la relacidn de hemdlinia con La ad-
miniatracion de éate medicanento,

Janbién hay que tomar en cuenta que se puede presentan ed alndrome awl-
fonico caructenizado non fiebre, dernatitia exfoliatva, ictenicia con
necroain ded higado y Linfadeniiin.

(omo datoa de intolerancia o la dn oga podemos mencionar, niusea, vomito,
cefalea, fiebre ¢ nefrilia,

Se aabe que dentro del pronbatico de la Dermatitia henpetifonne se pueden
preaentan nuevoa brotea, peno nunca {lega a ponen en peligno da vida ded
enfermo, 4 prondatico dependend tanbidn de la arociacidn con alguna neo-
plaria maligna o intolenancia al gluten,
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PEVTSSOIDE APOLLOSO

¢4 ww enfermedad ampollona de etivlogiln autoinmune de evoiucién cadnica,
nelativamente benigna, autolinitada y reaponde bien ul tratamiento con
estenoiden,

la etiologla no 4e aabe con ceatega peno da presencia de autoant.icuenpos
en el sueno de pacientea con Pen‘.{i_g,oéde. ampolloro onienta a pensan que

1e trata de una enfeamedad autoinmune; ea la dnica enfermedad ampollosa
que pretenta una amnolla aubenidérmica y que tiene anticuerpos circulan~
Zea,

Son numenvsoa Loa resontes en la Literctura de la arvciacibn de Pen{;i.goi.-
de cmuoduao con otraa en‘feﬂmedade/x autoinmunea talea como el Zupw&. (f/ul,ta-
matosro Siatémico, Desmabomioaitin, Artnitin Reumatoide, leucemia y neopla-
adas ded tubo digeativo ain que haye una exsrlicacion ratinfaclonia

EL Penfigoide amrolloso ea una enfeamedad poco frecuente. Se presenia co-
munnente en personas de edad avangada, puede ocunnin en fomma ocasional
en Loa nifioa. No ae ha demostrado ninguna pne.valenc,in nacial y afecta a
amboa Aexon,

A unque la dintnibucidn de lar leaiones puede sen a0bre cualguien aupen~
Licie de da piel, la tosografia habitual ea en lan negiones inguinales,
axidares, canan flexonan de andebrazon y en el abdomen, en el 30% de loa
pacientes eatan a)fec,tadcul laa mucosres con /Medde.cc;i_én de la mucosa oral
aungue pueden eatan leaionadur tanbién la ,fwr.&g,ea, conguntiva, vulvar

g el ano; Laa ampollan aon de gran Lemwio e innegulanes, pon Lo genenal
tensan a,[oo,wta/l con el cortenido Aenom&gi,cu /Jueden eatan gene/wlégacﬂm
acbne piel arana peno tanbién aocbre piel enitenatvaa y de bondes activoa,
ocarl nalnente Las ampollan Lle.;mn aguanse; el ALGNO de ﬁifzo//z:"e.} es ne-
gativo y puede el cuuwdro aconnaicue de prunido.

AL microrcopio r)fe'l.u} la ampolla ea aubepidirmica con cundidades variablea
de neutabfilonr y evaindiiloa en la lug de la vealcula.

Braun 4 Jalco (1967) seialan que al microacopio electrbnico Lu ampolla se
Lonma entne la menbrana basral y la membrana de lan células éaralen, en
éate halluggo coinciden la mayonia de Loa autones, ademin ae deacnibe gran

edena 4 dirtontinuidad en la menbrana baral, disociaciin de Loa hacea de
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co[rigena pon deéa.j;o de La ampofl.a, /m.y depéai.twl de asutancia amo/'zfa mad
definida entre Lar fibrillar y abundantea eoainéfiloa deatro de la am-
polla,

En Lo inmunofluoneacencia directa ae identifican depbniton Lineales de
929 (3 4 (4 en la nembrana baral; eatos hallaggon pueden ovonervarse tam=
bién en la l,o/i.el vecina a la vealcula.

En Lo inmunvelectromicroaconia e ha demoatnado la presencia de edena en
el tejido conectivo aube idénmico arl como depdaitva de Y94 y complemento
en lan paredes de Loa varoa sanguineocs. fn Lla piel enitematosa no hay
cambioa al microscopio electrdnico no obatante que con inmunofluonescen~
cda 1e encuentran pequeiiar cantidades de Yg§-complemento entre los eapa-
cloa intencelulares de La capa de laa célulasr banales,

¢n da magorin pero no en todoa Loa pacientes con Penfigoide ampolloso se
encuentra 994 nrénico, éate deacubrimiento fué una contnibuciin importan-
te para entenden el mecanisno de érta enfennedad { Jondon { 964/,
(horgelnki, Weinen en L966 denvatnraron la existencia de un anticuenno es-
peciiico contra la membrana banal del epitelio eacamoso estnratificado en
el aueno de la mayornla de loa pacientea con Pentigoide amvolloso activo,
Jamb ién se aedala La presencia de (3 ¢ en ocaaionen (4 divninuido,

la mayonia de Lo autones eslan de acuendo en que no existe una coonela~
cibn eatnicta entre Lo acdividad de la enfernedad y Lor titulos aéricon

de anticuenpos cinculanten,
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TRATANHNTO

Se sabe que el medicanento de eleccidn para ed taatamiento ded f)en,{,i.g,ui_de
ampolloso ea la predninona a doain que varia de 40 a (80 mga. d.r.a.uo/l

{ promedio 70 mga. / 4 1e dinninuye graduadmenie.

- Se cuenta con staos medicamenion talea cono el metavtexate aole o en com-
binacidn con Lla predninona dependiendo del cuadno deanuitoldgico. La doaia
aconsejable de metrotexate cuando se ura aclo es de 25 mgs. semanalea pon
via onal o intramurculan

Janbién e han ensayado otnon medicamenton arociados a da predninona como
es el caro de la agatiopnine (1977) @ dosin de 1.5 mg/ﬁ'g dia promedio de
100 mga, dianios con gran beneficio en el tratamiento ded Penfinoide ampo-
Llono ya que ae puede neducin da dosin de prednisona en forma imporkante y
ae evitan loa efectos colaterales de la tenapia contirbnica osateoponosin,
paicosia, diabetea eic. /.

Algunos canon de Penfigoide ampolloro e han tratado con dianinodifenid-
mbé'fon.a_ con nreniaidn del cuadro Y 4e menclona que cuando ae indicia con
tenapia aulfinica ae dianinuye al minimo Lo donin de predninona.

En cuarto al prondalico ae aabe gue La evoluciin del Penl;{ég,oiafe ampoucm.a
ea cidnica de meaea husila variva afoa, curaa con exacerbacionea § reminio-
nea, el eatado geneﬂai de Loa pacienies ea bueno excepto cuando aon dema-

alado viejoa y la enfermedad en muy agresiva o hay complicacionea,
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PEVIIG09DE BENSGVO D TUILOSAS O PENISSOSDE (S ORYZAL

€4 una enfernedad rana, no ae coroce au etiologia pero ai el mecanismo
patogénico, hay anticuerpos contan la membrana baral de lar mucosas., Hoy
en dia se cormridena una variedad del Penfigoide ampolloso, ae presenta
en pacientes mayiones de 60 aioa # no tiene /meva.éencia ruciads

En el parado se creyd que e trntava de un péniigo oculan y e seialaron
algunas canacterinticar cono au tendencie a dejar cicatnices, el curso de
la enfermedad que es crbnico y benigno, 46lo a la tercera pante de loa pa=
cientes afecta la piels

Se sabe que pueden encontrame leaionea en narig, faninge, eadfago, pene,
vagina y ano.

La conguntiva ea la que mar frecuentemente se afecta aungue alounca ca-
ao0a presentan lan lesionea deapuén de varnior wior de haber aparecido en
olnar anean, peno el hallaggo de la afectacidn de la conjuntiva ea miey
importante para el diagndatico,

Pueden eatan involucrados amboa 0404 aunque con cii.‘gfmmfée. (ntenaidad,

A L principio apanenta sen una adimple conguntivitin de evolucidn lento
pero se nueden obaeavan adhenencian fibrosas entre el parpado 4 ed bulbo
de la conjuniive, ea aaro enconlran vealculas, eaio progresa hacia la ci-
catrizacion y fibaoaia de La con ;mtwa Lo cual puede guedun obliterad a

A : A # ; Adoin da [ e
PARatalalal A [ N 2 EX Y ates] Nnrnr ﬂ"n' “3rr i el Nt An n ] Fard 1 P A ‘ A ot £8rY 4 Eakal Ll ﬂ,.‘nn"" a
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traver de Loa afioa puede nesolverse espotaneancnte,

En da mucora onad er narw que haya cicatrices y Lo maa trecuente e encon-
tran vealeulan y grandes drean denudadan, lar cuales aon poco dolorosaa,
caal no hay edema y loa dabiva no se alectan

Loa hallaggoa de hintopatologlu muestnan una ampolla aubepidénmica no a-
cantolitica indistinguible ded Penfigoide ampolloro, en leaiones ain veai-
cular ed cuadno conresponde « una enfemedad inflamatonia no eapeclfica,
Se detectan anticuenpor del tipo 9G, 9of, 99A y (3 con patasn lineal en

la menbrana barel con la #écnica de lnmunofluonescencia directa. No se
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detectan anticuenpor circulantes cinculantes contaw da membrane banal pon
Lo cual Bean y cola. (1972 ) plenaan que el Penfigoide cicatrizal puede
representan una forna frustrada del Penfigoide ampollose con predileccidn
por Laa mucosas y con tendencia a ofeaglcux. cicatnicer,

En cuanto al trctaniento ae han wscdo glucocorticoides pon via rintémica
con reaultados inconatanteas. fn caro de entaopion ae hace electrolinia

para evitan da friccidn a La chanea ademin de medidar aintomftican,
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DYAGYOSIS, O DIFEREN( SALES

HERPES GESTHTHNSS,

¢L nombre fue dado por Milton en 1872 para deaignan al antiguo ?énlf_i.go

a.,guda PAUALG LN 0LO ded em()cm.ago. 64150. entidad ha recibide numerosca nom-

brea como Pénfigo gravidico, hidroa gravidica, heapesr cincinado buloso,
Pén,fig,a hiatenico ¢ denmat itia 'rzu,LtL,{ome geatac.i.onal.

la magonfa de {oa autores la han ag,/w.pado dentro de Lo Jenmatiiia ﬁe/z/Je,tL-
forne pon aua caracterinticar clinican, hay quienes la connideran dentno

del Penfigoide ampollono por doa hallazgoa innunoddgicoa y pon Lltimo se

ha pensado que 4e trate de una entidad independiente,

Je presenta generalnente en mujenes jovenea y la frecuencia ea de [ en
3000a 5000 embanagon, puede ocurnin en cualguien edad de la gestacidn

aunque parece sen maa frecuente en el primen taimestne, la denmatosin

ouede neaolvense eapontaneamente deanuéa del parto peaw cari aiempre ne~
greaa en Loa embarazos aiguientea.

Ea muy raro que loa necién nacidoa de madnes alectadar desarnollen éata
enfernedad ¢ cuundov llegu a ccunin ae presenita con Laa miamas cernactenlo-
Licar que en el adulio.

¢n cuanto a au etivlogia se desconoce y se (wvocan fendmenos de aeraibliza~
cidn, agentes infeccivaos, daiv en la funcibn acnal y hepliica, [actones
endbeninos. La alta frecuencia de arsinnalidodes fetales y la hintonia de abonrtoa
eanontineos en mujenes con eata enfenmedad sugiene que hay una aenaibiliza-
eidn anornal contaa Loa p,wcz'uctoa ;fe:ta,ée,a., pene no he aido compxwéuafo. éa el
producto ae puede neproducin la enfernedad pon el paro de 99§ ¢ ({g a travea
de la placenta,

EL cundno clinico ruede preaentanse con cefalea, [iebre, ndusea, diua antes
de la aranicion ded cuadro dexmatoléytlco conrintente en pépulas Li_rfue.nol.'dm,
vealculas pequesiar geneaalmente, coatrun hemitican, exulceraciones, todar ea~
tas lealones ae hayan con frecuencia agrupadan tomando fonmas cincinadan,
puede eatan involucnada la mucosa onale AL final de la erfeamedad puede guedan
hipeapigmentaciin y alqunasr ~icatricess

@'z la Biometala hemitica re puede. encontian eo-a.bw,&liao

AL exdnmen hirtopaloligico ne obrenva una wmpolla aubepidénmica lu cual con-
tiene eorindfilon y alguroa Linfocizos, no hay célular acantoliiicas, eaton

hallaggoa pu,ede.n Aen an’m'tmg,utélu ded Pen'&.‘.;uide ampoldono y La Denma~
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~titia herpetifoame arl como ded fridema mullifonne.

En La inmunoflzoncacencia directa ae han encontrado 934, (L4 propendin

con un patadn Linead, la ivnunofluorescencia indirecta genenadmente ea
negaetiva perv se puede enconlaar .999.

En cuanto ol tratamiento ae ha wtilizado diuninodifenilawlfona con bue-
noa reaultados, (00 mga. |d£,wu'.04, audfapinidinag 0.5 a { gr dianio, proges-
tenona 50 @ 100 mga, dianioa por via Yy, piridoxina 400 a 600 mga. dia-
néon pon via onal y pon dltimo ae han enaayado Los conticoestenoiden y

en ocasrioned ea el medicamento de eleccidn ai no /Lay contagindicacionea,

PEVIIG0S

Loa Péniigoa constituyen una enfeamedad erbnica wmpollosa, adguinida de
pronbatico inclento que afecta con la misme frecuencia a amo 0A AeX04, eV O-
luciona pon broten y ac aabe que Loa judZoa tienen una magon Auacept.ibi-
Lidad,

(fn. cuanto a At eif.of.ogf.a no es conocida aunque se piensa que tlene rela-

cidn econ da autoinmunidad u eato ae Aa basrado en 6 puntos.

/) L aueno de Loa enfeninoa contiene anticuenposr antiruatancia intencedu—
lan del epitelio eatnatificado.

2/ La localigacién de eatos anticuespos connesponde al ailiv donde se pro-
dice la acantoliaia,

j’} Loa tltuloa de anticuenpos Aon p/w,f)oaci.una,éea a Lla revenidad de Lla en-
Lenmedad,

4) La 944 ea detectada en el énea inteacelulun ded epitelio eatnatificado.

5) En animales re han neproducido anticuenpos y leaiones cutanews con a-
cantolinia aimilanes @ Llan de Loa pénfigoa.

6/ Arociacién rignificativa ealadinlicanente de la miratenia gravia, ti-
momas § Lusua (f/titerna,toa.o Sintémico con el ?En‘fi.g.o.
Se diatiaguen & vanledades clinican.

Pénfigo Vulgans fa L forna min grave. La edad en que ae presenta ea entne
Loa 40 y 60 wion. Yo hay regla en cuanio a le dirtriduciin de Laa leaionen

peny had Ltualnente se presenta en zonar de avce o (alccidn cono la upalda
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acilan, inglea y piea. Janbidn se pueden encontran afectados la nuniz, al-
nededon de la boca y Loa ogoss n nan de la mitad de doa caror eatd afec-
tada la mucosa onal y parece aen uno de loa primenoa aition de inicincidn
de Lla enfennedad, pueden presentanse leaiones tanbiln en Laringe, faringe,
valva, conjuntiva y ano. La monfologla consta de ampollun Hléccidas que pue-
den aparecen acbre piel sana o eriienatlona, indgiles gue Ae Aompen con
facilidad dejando anear denudadas y en au peniferia la epidermin seperada,
eatan anean muea’ran tendencia a da curacién pommandose coatrews hemonrnagi-
can gue dejan hipeapignentacidn como leaion neaicuals (L prunito card. alem~-
pre eata auente y Lo que predomina ea el dolons (L aigno de Nikolaky ea
poritivo. Las leaiones se nueden encontrun en diferentes pealodoa de evolu-
cion. (4 eatado genenal estd afectado y el pronbatico antes ded uso de

{oa conticoestervidesr erna Ifa.éal.

/Offn!zfig.o Veg,eianie.’ Je Aupone que es una vuniedad ded oe'ﬂ,{x;}o vu/.g,cuz. Y que
4e paesenta en individuoa con mayon resistencia. (xiaten doa ‘fwunm., el
tipo Neumann /. maligna} 4 que termina uaualmenie en pénfigo vulgan, la G-
nice variaciin es que en lanr zonua denudadar hay fommaciones vegetuntea,
aecan y con apandencia quenatosica, La evolucibn er mar darga que en el
pénfine vulgan y ae han reportado reminiones eapontanecs.

L tino Aallopeau ea la omma benigna y Lla Leadon primania es una plstula
pudiendore enconlnan adenis vesaleulas seguidan de vegetaciones verrugosras;
lar arean nar frecuentemente afectadan aon tanbibn plieguen, L cunno vue=~
de sea cronico o remitinr ain trataniento,

En da Biometala hemdtica puede encontranse eosinofilia la que ea maA man-
cada en el +éniizo vulgar.fn el citodiagnértico se oorervan célular acan-
toditicar.

6!1 La /Lmtopcbtoiagf_a el /La,[iao:;gw caracterlatico er La acantolinia 4 grle=
tas inmediaiéanente por encima ded enrtrato banad, /tag también wqoaum L=
traepidénnicar y La prerencia de célular acantoliticar recubniendv da am-
/)ul.[a 72 dentro de la cavidad, J’/ay c[eAapa/LLch'm de laa uniones intencelu-
larea entre loa quenatinocitoa {acuntocitonrin) como consecuenciu ded ede~
ma. La capa barel esta connenvada. la deamin muenatra infidtinado (nflama-
tonio con eonindfiloa,

fn Y ?é'_.rz_,{i.g,o vegetunte Lipo Vewnann 7 //allopeau. ademus de Lo ya men=

cionado en el vulgan hay papilomatosis, acantosin aal como prodifenacion
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inmequlan de todas laa cupas de lu epidermin, ae pueden encontran absce-
404 de eoaindfilos intruepidennicunente en fonma man notvaia que en el
Pé’nr&ggo vulgﬂ/l.

Con. ed microscopio electridnico se ha tratado de inveadigan ed mecaniamo

de la acantolinin y la hipotesin man uceptade er que se produce dirolu-

c iin de la ausrtancia de cemento inteacelulan que es la encargada de
mantenen laa célulanr juntan y ae conaidenan Lloa cambion monfoligicos de
Loa tonofilanentos como secundanioa y resultantes de lan leaiones de loa
deanvsonas, En la eridennin wlrededon de la ampolla la membaana plasma-
tica de Lar células banrales esta ondulada y contiene semideamosoman aal
como vealculas picndticar. ¢n Lo capa de flalphigi hay edema y agrandamien-
£o de Lor eapacion intencelulares en donde ae puede obsenvan suntancia
amorfa aal cono entre lan celulan hay leucocitos,

En Lla inmunofluorescencia directa ae ha confinnado la existencia in vivo
de inmunoglobulinan $9G dintribuidasr en foama de malla aiguiendo Loa ea-
pacion intencelulares de lar capas aupeniones de la epidenmia, parece ren
que 1e ha encontrado participaciin del complenento. Jondon en (97! encon-
tns YoA en un caro. (onman en ( 970 aerals que en Loa contes de leaiones
de pénligo o de la piel alrededon los depbaitos de tnmunoglobulinas y com-
pleme.n,to no aolo ae  encontaaban en la e/)irl&mm aino en la parke aupe~
rion de la deamia y en laa paredes de loa varos,

En da inmunofluonescencic indinectu hay autoanticuenposr circuluntens espe-
cificon del tipo 99§ y también (3. Generalmente loa #ltwloa aon proporcio-
nales a la gravedad de la enfermedad y pueden sen wna ayuda para ajustan

la dosain de conticoenrtenovidea,

Pénfigo Foliacen: (a una variedad nana del pénfigo. lar edades en lan que
ae presenta aon variablea habifndose nepontado caroca en niiva harta de 3
afior. L predominio en la naza judic es menoa notonio que en el pénfigo
vulgar, |

En veanionea da primena lesion ae localiza en el centro de la cara con
dintnibucibn en alar de mariposa, puede tanbibn extenderse a piel cabe-
Luda, tronco en au parte antervaupenion y posteaionmente geneaaiLgfmAe.
laa Lleaionea en mucosas practicanente eatan aunrenies y cuundo exirten aon

eUnALONCA au‘nmﬂécialea. o undicamente eadllema,
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Las ampollar wsrnalnente estan presentes dunante la fane temprana de lu
enfennedad, énrtar aon pequeiian y fléccidan, pueden aparecen aobre piel
Aana o entlematonre, ae rovpen ficilnente por au auperficialidad de jando
coatnas bajo laa cualen hay una supenficie que tiende a aangran, posterion=
mente predominan lar caractenintican exfoliativan generalizadan y Lan am=
pollas se pueden ven ocanionalmente en palman 4 planians £4 aigno de Wi-
kolaky es positivo. Puede haben prunilo intenso, dolon o ardon pero ed
eatado general no eatd afectado, (L curso de la enfermedad en cibnico y
puede dunan varion aios. Se puede confundin con la Dennatitia exfoliati-
va generalizada,

?én,fig,a Enitematono: Fub deacaito pon Sencan g Ushen en 1926, Recibe también
el nombre de Pénfigo Seborreico y ae plensa que puede tratarse de una va-
adedad del Pénéigo vulgan, Péniigo foliaceo o de ambor o

L cuadno cdinico ea my parecido al deacaito en ed Pénfigo exfoliativo

ya que ae presenta en cara { alas de manipose ), pied cabelluda y tronco
pero eate peananece en estod altioa ain extenderse i(nclusive ain taata-
miento eateroideo. Las ampollan aon rarar y predomina la descanacidn oleora
y baillante, No hay lesiones en mucosa por Lo regulan, Se puede confundin
con el Lunus Enitematono y la Denmatitin Seborneica,

En el ealudio hintopatoldgico se obrean dnear de acontolinin en la epi~
dennia aunenion o Lo gene/w,é en Lla capa granwlosa produciendose una grie—
ta aubcinnea La cual re puede tranaforman en ampolla, lan célulan que nodean
la grieta carecen de puentes intencelulanea, A menudo el nimeno de célulan
acartolilican que nodean Laar ampollan ea pequerio. Lar leaiones man anti-
guan mueatran acantonin, paplomatosis , hipeaquenatosin ¢ paraguenatosis,
Son frecuentes loa cambion dinqueratoricon en lan célulan de la capa gra=
rudora y aun cdlular aparecen bardlilan y contrnidar, la dermia puede moa-
inan cilular in!lomatonian que. en g,enua,[. aon eoain.é,(’dod.

En el Pénfigo enitematono el cuadno clinico ea identico al néatigo foliaceo
1 olo que al parecer la hiperguenctonin foliculan con acantolinis y la
dirquenitonin de la capa grarulora son mas pronunciado.

Al microaconio electadnico e obreava pérdida de la surtancia ded cemen-

to intencelulan, diaminucidn de loa deamosoman en la denmin aupenion, en la

capa granulosa /la,_g. muchar célulaa que muestran onganizacidn perinuclean
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de loa tonofilamentos y /'wwg.e.mig,,aci_c;n como evidencia de dm:fue/méoam.
én laa célilan granulosan la cantidad de queratinocilor eatd aunentadas

En Loa ealudion de inaunofluorescencin no hay ninguna variucidn con nes=
pecto al néniiyo vulgan, 20do cabria agnegan que en ed Pénfigo enitemato=
40 se ha Legado a encontrarn también depbaiton de 99§ en la unibn demo-
enidérnica como aucede en el Luvua nitematoso.

En cuanto al tratamiento la adniniatracidn de Glucvconticoides aigue aien-
do hoata el momento la droga de eleccidn { paednéaorw.}. Jambién en fonman
menoa sevenas se wsa el metnotexate o cuando las altas doain de prednino-
na no logran hacen que el cuadro nemiias

6&&‘.2171& Pa/_évwa,fa.’ Fué deacnito pon Hebra en (8560 | Le Liams " 6/LL(.ema
Exudativo lultifomne ', deade entonces se han dintinguido varian forman
con numenosar manifesiaciones clinicasr e hintolégican. Se conaidena co-
mo un alndiome de hipersensibilidad producido pon una reaccidn antigeno-
anticuenpo. 61 po/,[.naaﬂ‘)mo ea caractenintico de eata enf.’e/unedad, a.lgunw.\.
autonesr agrinan al alndrome de Stevens Johnnaon en eata entided, (L co-
nienzo es bauaco y nueden predominan lan pdpulan, vealculan, ampollas, pla-
casr policlclican, awlarnes y circinadua afectando cualquien aitio, £L £i-
PO vezli.cu,io—aﬂgooaoao noa haria pensan en Pan,ﬁi.g,oide. wngue Laa ampu/,[a/l
estan rodeadan poa un anildo hipernemico en el {ritema multifonme. La etio=-
logla en muy variada y se han invocado agentes infeccionoa, férnacos, en-
feamedades malignaa, alteraciones Aonmonales, ete. (L eatudio hintopatols-
gico muentra una ampolla subepidénmica con inflirado Linfocitanio peni=
varculan conatante, la inmunofluonescencia ea negubiivas (L tnatamiento e

aintondtico harta identifican la cauace

Enfernedad (ninica Bulosa del Vifo: (ata enfermedad algunonr autones lu

¢ onaidenan cono una vaniedad ded 'f)en‘fig,oide am,noi/.oau &L,fa/u‘.d o de da
Dermatitin henpetifonme, au etiologla er descvnvcida, curna con exacen-
bacionea y neminiones y ae presenta aolamente en nifon. La topografia
habitual es en el tronco, negidn pelvica, genitalea y el tencio inferion
de lur extrenidades, Lo monfologia se considenra de aspecto mononvonfo ca-
mote,u',,;ada pon g,aa:adezl ampo[.lcm de contenido Aenvav 17 Amu&n&gj_co que
pueden eatan agupadar, Lar arcar en la penifenia de lar ampollan se  dea-
cniben cono en ” noneta ", puede haben prunito, el eatado geneaal no ae
a'fecia 4% no ﬁay leainesr en mucoran. la a.rryaoda al esudio f’LéAiupaio[f);:Lco
ea 4 ubeoidénnica ain evaindfiloa y con dincreto infiltnado de Linfocidoa,
la Lrunww,ﬂ.uone/mencia ea negaliva aungue Ae ha encontnado .S’gff en la z0-
na de la membrana basals £ trataniento ea a base de awlfapinidina
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Pwig,o pon Ynaectoss (ata entided tiecne cu/.gimwl variedadea dependiendo

de la leaidn elemental que predomine, aal denemos piurige papuloso, vesiculonro,
papulovesiculoro ete. Se aabe que la picadura del insecto hematdfago { pul-
9a, cninche. i moAqUiLo / ea la caura de eata en,{ejzmedaa', pudLendo Loa Gearoa
dar el miano cuadro. la tonografla de laa leaiones ea en cintuna péivica y
caras externas de lar extrenidades generalmente, Aay prunito y nemite ea-
ponténeanente, (n el eatudio ﬁiAiopaioiﬁg,Lco hay una ampodla muliidoculan
intraepidénnica con acumlo de eonindfiloa en au extaemo, espongiosin muy a-
centuada, {oa varor eatan dilatados y hay ralida de globuloa rojos, Los fi-
letes nenvioson eatan engrosador. la inmunofluonescencia ea negativa. L tra-

taniento es el evitan la exposricidn al agente caunral,

Sncontinencia Pigmentis Jambién se le Llamu enfeamedud de Bloch Sulzbengen
4 ea wna genod&matoam que Ae hereda en Lonma atordmica doninante con ex-
pdumi.c‘;n. Limitada al sexo y ae mcmL,{'LeAta deade el nacimiento o en La prAme-
na semana. Se conaidena letal pana Loa hombres; aw topografle habitual ea

en el taonco, 6/1:(.(;04 y plennasr en au tercio auperion. la prurene eiapa sue-
le eatan conatituida por ampollan que noa pvdnian hacen penaan en un Penfi-
goide, postenionmente hay pigmentucidn y venrugosidaden, siguiendo un tag-
yecto Lineal Y en ocasdiones Ifomzcmdo a’.ébujloa ca,wu'.o"waofz { /Lemoiinoaj. Laa
Leaivnes ampollosas puden durar semanca o menes. L aigno de Nikodaky ea
negat v o, (f[ eatado g.enextca/. no Ae ct_‘-,fecta.. (Sn. la biometnla hemltica ae ha en-
contrado eoAino;dea en el 50% de loa canoa. @n. el eatudio fllmtop(or'.aiégéc.o
la ampolla ea intrsepidermica hay esapongionisn acentuada y nuneronros eosi=
né,ﬁ" oA ( nenolinoa e_pidejzmi_co/ij portenionnente. /Juede apanecen acantonais, hi~
perguenidonina y ,ocgodomwtoa.u.. No existe Frataniento pare eala enr{e./tmea'ad ¢
el cundro empiega a desaparecen a la edad de 3 wior.

Por idtimo, se podaia mencionern a la Pustulosin Subcornea de Sneddon Wilihin-
Aon como d&l.?ﬂédf.i.c‘.o dgfeur.enc,éd con la Denmaiitin /LeJt,oetq:,ome ya que al-
gunoa auloned da mencionan cono wra variedod de éata idiima ainque de en-
cuenina principalnente en mujeres adultan, su topografla ea en inglea, axilaa,
abdonen y carnan de flexiin de exinenidaden y la leaiin gue preduming ea la
pitatula aunque Ae pueden obaerwvan vealculan, 6:1 el eatudio /u'A(_aié}i_co ae ob=

AcAVa Wndt '[JL?/]J{LLAG. ALL[)COME.CUL(LQ
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MATERYAL & MEI0D0S

Se estudianon 6 pacientea ¢ on leaionea ampollosan que pudienan comreapon-
den clinicamente a la Dennatiiin /Leayoeiir.{wvne. ) )Jenffigoide ampoiloso, Zodva
elloa provendienten de La conawlia extenna ded (:efufjw De,fzma.to/_c?}i.ca Pascun
en Loa &llimon 14 meres. (omo dato de interés cabe mencionan que en loa fl-
Limos 10 aion ae vienon 14 caros de fJenmatitina heapetifonme y 13 de Pen~
Ligoide ampolloso en dicho (entao,

Lan edades de loa pacienies quedarnon comprendidan entre lon % y 72 wiva, §
de ellos fuenon del sexo muscwlino y [  del aexo femenino, todoa elloa de
neza neatlyd

Lor pacientes fuenon viatoa en lu elapa inicial de au padeciniento ain ha=
ben necibido medicacién eapeciiica previa.

A cada uno de loa enfeanoa ae lea hizo hintonia clinica completa, estudion
de laboratoniv y gabinete, citodiagnbatico de Jzanch, biopaia para eatudio
hintopatoligico de nutina, exdmenes realizados en el (entno Jenmatoddgico
Purcua, Zanbifn e electud biopaia para iununofluoreacencia Lo cual Zué
procesada e inie/z,we.etac{a en el !)epmiarzenz‘.u de Patu[o(gia ded doanitad Ge=
nercl del ((enino fiédico Nacional; a fodoa Loa pacientes se les hizo la pnue-
ba de tolerancia a la D-xilosa en el Hoapitad de Pediainila de cicho (entro
Médico.

(L medicanento empleado de primena intencibn con todoa loa pacienten fué
la dignino difendd aulfona 100 mga. pon dla, el perlodo de obresvacisn fué
de 2 a /8 meses dependiendo de la fecha de ingreso de cadu paciente.
Ci,tadi.a.‘gnéatico de Jzanchkt

Se eacogid una anpolla neciente, separando el techo de la miima con una ho-
ja de birtunl nanpando auavenente el pino, el matenial obtenido se coloc3
en el exinemo ded pontavbjetos y con otav ae dealizd pana obtenen ed Lno-
tin, Se fijo con aleohol y eten a parntes (guales, ac agreguron 30 gotas de
agua deatilada, poaleriomnente 3 gotar de coloaunte { gdemaa} dejindolo ac-
tuan pon 30 minutos, se lavo con agua coaniente de;'_wzdu que 4e lecara y e

obacavo al microacopiv.

Prueba de Jolerancia a Lla D-xiloras
Se cito al paciente en ayunar para tomanle una mueatra de aangre en condi-
clones baralen, se pae.pa/té una mexcla de D-xilosa 25g/m. y (25 ml, de agua
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quedando al 20% agitando harta que desgpareciengn Loa grumos, eato fué
ingenido pon el enfenmo y deanuén de una hona ae tomo nueve muestna de aan-

gre, Se cownidena mala abroncién cuando a la hora de ingenida érta austan-
cia se encuentaa poa abajo de loa 20 mga. pon nle en rangre.

Jéenica de ﬁnﬂmoﬂuuaucmcia Jinectas

lo= La biopaia se codoca en una c_a(;tueli.ta de. ,'Ja.pel de ealaio donde se le
agregn previanente Jinsue-Jek como medio de inclunidn, ae introduce la
pied con la onientacidn adecuada,

2.~ La biopria se introduce en nitabgeno Liguido durante (5 aeg.

3o~ Se couewa a 60 grados hasta nen conkada.

4.~ Lo secciones se obtienen en un caloatato, no deben paran de 5 micras,
ae obticnen 15 seccionea en laninillar difencniens

5= Se incuban Lar necciones con inmunoglooulinas de conego, antiglobuli-
naa hunananr mencadanr con Pluoneacelna 4 $98, Yoil, YA, (3, (4, fibni-
na J, diluidar 128 con amortiguadon de foafaton PR 7.3 duncnte 30 mi-
nutos en una cdmara humeda [ Loa antisuvenos wtilizadoa aon de la casra
Hyl and/.

6o~ Se Lavarn 3 vecea durante [0 minutoa, cada Lavado con a'nont{r}uadon de
Loafaton,

7= Se le aplica una gota de glicenina y se monda la preparaciin quedando

Lirta para aen eatudiada en el microscoplo de fluorescencia,
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(ASO Ho. 1

Nombre: O.H.¢.

Edads 62 afion

Sexo: 7

T onornafle: Deamatosin direminada a piel cabelluda, cana, Zaonco, Mo, Suoa.

e Gnia, en fodas aus caras,

Monfologla: Placas eritematosan, cincinadan, vealculas, ampollan de conteni-

do senvao wirladar y exulceraciones. fluy pruniginosas

Evolucibn: 2 mesens.

(itodiagndatico: A bundantes eonindiiloa.

Bivoniw Ampolla subesridénnica, edemu de papila ++, eorindidoats+, dilatacidn
varculun alrededor de La a.-npaua +, _Slmmuf,f.uomcencuz directe
negativi.

Prueba de Jolerancia a la D-xilosas Noamal.

Jnatamientor Ynicial Diamino difenil alfona (05) 200 mga. dianioa ain ce-

den el cuadno, Predninona 50 mg. dianion diaminuyendo nasta

5 mga, dianios con aeniribn ded cuudno en [ nea ap/wxbmdmnente.

. K?rryoof.&m airdadar de cortenido seno-

40 avbre una batre enilematosc.
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Vunenosans placasr enitema-

toaar aialadas. Voa necuen-
da al Eni}‘_ejna Polénonlfo.

fn. todasr eldar ae obrerva el
borde infilinado.

Hanchar hinencadmicar aeaidua-
lea 7 menea dearuba del taala-

miento con Paednisona,
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(fde'na en la pat_pda dérnica con ea—

pongionin focal, infilirado de eoni~'

m;j&lozl y ‘z’.ro/zmac{.c;n de una microve-

alauda con eonindfiloa. £, 400x.
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(L techo de lar ampolian eatd forna-
do R la epi.de/mm inf_egma.
{dema e intlamacion en La basre,

Abundanten eorinéiiloa en el Ci.z‘_o-

diagnoatico. (odoracidn de ?apam'_—

colaou.




(ASO Yo. 2

Nombres (T, 4.

6dw:f.' 4 afion

Sexor 1

J onvgrafie: Denmatorin dineminada a cara, taonco, fla. Supa. e Snfa. con
predominio en cara poatenion de musloa,

flonfologla; Deamatosin conatituida pon vealculaa, ampollan, costras aan-
gulnean sobre una bare enitematosa agrupadan fornando placan,
Pruniginosa

Evoluciéne 15 dian.

(itodiagnbatico: Sin datos datoa de impostancias

Biopaim: Ampolla aubepidénmica, edema de papila +++, eorindfilon +, dilata-

cidn varculan alrededon de La cm/)oL[r.L *. 9mma,£éuoaucenaa nega
Prueba de tolerancia o La Dexilosa: Nornal,

Inetaniento; 005 | 00 MmQAs dLanion di/im&’buyendo a 50 mg. diaaior con remi-

aion deld cuadno a laa ? semanas.

Laa canan posterivres en este carv es-

taban pn.edomincud,emem‘_e agfectadcm.
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én dan dnews afectadan 26lo
perninte Aipencronia 3 semas
naa deaouén ded fratuniento
con DDS,

Numeronan vearleulun y ampollan.
agrupadas formando placan.

Se iniciaba da reminidn del
cuadno 15 dlar dearuén del

tactamient.o.
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Detalle de la micaofo-
tografla anteaion H~f 400x,
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Panorimica de una vealewla aubepi-
démica con abundante matericd pro-

teinaceo y escaran célulan m,ﬁéa,m-
t(JMc )J/'E. 253(9
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(aro No, 3

Konbres #.0, é[n

(dad: § 7 wioa

Sexor M,

Jopografia: Dernctosin diseninada « tronco, fla. Supa, e Infa. en todar aua
canaa,

I-"hm‘;foloao,f_cu Pennutoain conalituida pon gjz.and’e/l am,oo/,/.a/.t a0bre pie,l sana al~
qunaA Y. /Ji_e.f. enitemailona otaaa, de c.on(.eﬁi.do Aemwm&g,—ico Y ex-
wlcenacionea,

EVOLUCSOk: 2 mesen,

Cdodiaguéaii_ca: Sin daloa de importancia,

Biooaiw Vealewla aubenidénmica, edema +++, eonindfilon +++, dilalecion vas-
culan alnededon de la ampolda ++. Ynmunofluorercencia poaitiva con
depbaito de oAl paindn granulan en la deamin papilasrs

Prucba de tolenancia a La D=xilosas Noamal

Inotamiento:r DS 200 mgA. diarios y poatenionmente [00 mga. dianios con

neminion ded cuadno en {5 dlas.

Re.g,iﬁn /JW()M con gran-
des {eriones en difencnte es-
tadio de evolucidn,




Le miame aeg,i.én 4 pemanas des=
!ou.r_fjl deA tralamienio ininteraun-
‘1‘94}2{0 con DS,

Ccmazl puatenw (nlennua de anie-
fma(;o con gaan cant idad de Le-

Alonea hensnndgicans.

La miama Jw_g,iﬁn ad0do con hi-
peacromia 4 aemanar deapuéa
a’eufudwu.' ento,
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(aro Yo, 4.

Nombnes V. 4. 9.

Cdads 13 afioa

Sexer M

Jopogaafia: Dennatosin generalizada gue neapeia palmas, plantas y mucosas.

florfologla: Deanatosin conatiduida pon vealewlan, grandea ampollas de con=
tenido hemonndgico y arervao, exulcenacionen fonmando placar de
bonde cincinado y enitematoso. P

Cvolucisn 20 dias.

Cdoa’i.agnéatico: Sin daion de dmponrdancds

vCo prun i.g,iﬂada.

Biopaias Vealoula suberidénmica, edema de papila ++, eorindfiloa ++4, dida-
tacibn varculan alrededon de la ampaua +4q .anunoﬂuomc.enaa
poridiva con depbaitonr de Y9 con patron granulan en la dermin papi-
Lan,

Prueba de tolenancia a ta D-xidoaat Normal,

Iraianientor DS 100 mga. diarioa con aemiaidn del cuadro en 15 dias,

Pese a Lo aparatono ded cuadro el
eatado general eslaba consenveado

adendo la incomodidad su molestia

/J/u.nc./.pa_[.
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ln acencamiento de Llar leaiones
de la e@pald& noa pcamiie apne=
cian en alounas leaiones el

borde cincinado.

Giganieacan c.r.mpol,[a/l de conteni-

do hemoariigico predominaban en

. ) . .
meemonos mlfe.ncom.

(35/

Gaan nimeno de leadionen con dife-
nente evolucidn en la cara intenna

de miembro aupenion.




4 aremancs a'e/).lpuéa ded tralaniento

con D03,

Pensinten algunar coatran

aanguineas.

Ampolla aubepidénmice con gran
candidad de infilinado celulan,

(36)




Un acercamiento noa peanite
obaecavan gran cant idad de

eoaindfilonr,

(37)

Se identifican depdaitoa de Yo
globulan en la deamin papilar (GOX,



CQAO /VO. 5.

Nombres #.G.Re

Cdad: 69 aioa

Sexor M,

Jopografla Dernatoris direminada a piel cabelluda y tronco en aua coaran
antenion y poslerions

Monfologla Denmatonin conaiituida pon abundantes vealoeulan y exulcenacio=
nea, ercaranr amoollan, costaan hemfiticas agrupadas fornando plo-
Cate

évoﬂu.c.i_én.' 8 dias.

(itodiagnbaticor Eorinbfilon en regular cantidad,

Biopaiaw Ampolla aubenidénmica, edema panilan +v, eorinbtiloa ++, dilata-

cidn varewlan alrededon de la amnolla ++. Ynmunofiuonescencia nege
Prueba de tolenancia a La D-Kilvaas Anownals

Jnatanientor DDS, (00 moa, diwrios con aemiaidn ded cuadro en 3 semunar,

J ()p():;}jlﬂ;ffﬂ_ 7 mon;fol.og,fa

aeme jando un Pénfigo ae-

boane Lco.
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lin aceacamiento noa muestna

ed predominie de vealewlan y
exulceraciones avbre bare e-

ritenalosd,

(39)

Coayoieta negmai.b’n del cuadnro
de&puéa de 3 aemanar de trada—
miento con )5,
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Vealcula aubepidénnica Llena
de material proteinaceo, egai-
nofiloa y neutndfilos, acentua—
do edema pepilars H<E. #00x.

Ll sk SIEF it

P

L &7

(40/

Detalle de Loa eoaindfilos en ed
contenido de la vealcula, ff-{,
{000x,



Ca/uJ Ao, 6

Nombres 5.7, P,
(dads 40 adoa.
Sexor .
Jonografila Deamalonin dineninada a cura, Zronco en todan aun canas y ncicea
de mienbroa.
floafologla: Denmatonin conatitulda pon vealeular, coatrar hemilican, aan-
guineas, exulceraciones formande placan. fluy pruriginoads
(Evu-[_uc&én: /5 diaa.
(itodiagniatico: Abundanten eonindfilons
Biopriat Vealcula aubepidénmica, edema de papila ++# eoaindfilos +#mttt,
dilatacidn vasculan alnededon de Loa vason ++, Snmunofluonescencia
poaitiva con depbritonr granulanes de YgA en la dernia papilans
Sintoman intestinales: fvacuuciones diwnneicas, flatulencia, meteoriwnos
Paueba de tolenancia a Lo D-xilorat Anonmal, '
Jnedamientor DIS, 100 mga. diarion con reninidn del cuadro en (5 dlas

Lan lesiones iniciales se pre-

aentanon en coad.
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Jopografia y monfologla clurica
de la Dermutilia //upetif_onme.

lar lea ionea ae agnupan en racimoa

[)eg,u.eﬁwl.

(42)




Vealcula avbepidénmica con abundante
natenial proteinaces, célulan inflana=
tonica, edema de la papila.H~£ [60K.

LT
: VAR R .
et S G n v ek b I o G aita d

Se identifican depbailon globulanea
de. .99# en da vecindud de la epdi-
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RESULTADOS

En nueatnos pacientes, la edad fluctuo entre 4 y 79 afoa, aolamente 2 fuenon
nifoa, [ adulio joven y 3 aobaepasaban Loa 55 wioa de eded Lo que diliene un
poca con loa neportes en la Literntuna donde se afimna que Lo edad mas fre-
cuentenente afectada es la nifeg; 5 pacientea fuenon marculinos g I femenine

¢ oincidiendo con Rook que reporia predominio en ed nrexo maaculino, la apa=-
ricidn aguda de la enfernedad fué obrenvada en nuestnon pacientes y varid de
/5 dian a 3 meaen. En cuanto a la topografla aolo [ paciente presents lan le~
aiones en plieguen de extennidn Lo que estd repontudo que vcunre en el 70%; en
todoa Lloa pacientes eatuyienon afectados el tronco, miembrva Aupeniones e infe-
rionea ablo en wno de ellos lan Leaiones reapetanwn cara y piel cabelluda, en
ninguno se afectaron lan mucorans Laa leaionen predominantes fueron vealculas,
anpollas de diferentes tamuion en doa de ellon de contenido Aemonndigico, contaus
hemétican y aanguineas, exulceraciones, en 3 pacientes e enconiad bonde cin~
cinado en laa placas, aolo en uno las leaiones aparecieson svbne piel aana,

EL prunito ae presentd aunque con diferente intensidad en todea Loa pacientes
Lo que noa hace penaan gue ea ur aintoma conalante en eata enfenmedad,

En doa pacientes se encontaanon enfennedades anrociadar pero adn importancia

ni nelacidn pana el padecimiento. Unicanente en 2 pacienies la cuwva de tole-
nancia a la D-xilora fue anownal y rolo uno de ellos tenia aéntonatologla in-
teatinal

Se enconind eorinofilia en la biomeérle hemditica de doa pacientes, ae aabe

que ae presenta eale dato poritive en ed 10% de Loa caroa pon Lo cual pen~
AQROA gue NO eA un daio if,{decf.i_gzw.

En el entudio hintoldgico Laa vealewlan y Las ampoldar fueron aiempre  aubepi=
dénmican y en todva elloa hubo edema de parida, eosinofilia y dilatacién var-
culan parénetaon aceptados en la Literatura como caracteninbicor de esta en-
fenmedad.

Solanente doa pacientes tuvienon abundantea evaindfilua en el cilodiuynbatico
pon Lo que creemos que no ea un dato especliico de la Dermutilin heapetifonne
ya que £atan cilulan ae pueden encowtran en la vealeula de otrwa padecimientos

I - .
cono en ed pairnino por insectos.
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la inmunoflinnescencia dinecta fuf poritivae en 3 pacientes alguiendo un pa-
trbn granulan da inmunoglobulina SgA  en la denmia pa»idan

De loa 6 pacientes aolo [ no neapondis a la D05 y 2l a la prednisronas En 3

de elloa se aiguid au ev olucidn por eapacio de 5 a {8 mesen en Loa que pre~
rentaron nuevos brotea ol diaminuwin da 005 a 50 mg e diarion pon Lo que la
doris de s04tén fué de 100 mgr, diarion, esto confinma que lar recidivas aon
frecuentes aun con el tratanienton (L tiempo en que se inicid la megoria ded
cuadno despuéa de adminirtrada La 0D fué. de & a {0 diar manifestandose pon
diaminucion de Laa leadionea 7 del PAUnLZo.

€L diagnéatico clinico no tuvo mayonea dific wliades en 3 de 6 caroa ya que
deade el principio se penso en Dewnatitia herpetifonme, la hintologla de lar
bioonian fué compatib le en 2 de elloa y en otro neposd Peniigoide ampollo=
a0, 28lo en { de eaton 3 canroa fué poritiva la iuwmunofluonescencia aungue er-
to de ningunQ manent noa hace camsiarn ed dLagnéuﬁLco Yo que e aabido que en
la Denmat itin herveitifonne la inmunofluorescencia puede sen negutiva en el
50-70% de Loa caron y en ed Penligoide ampolloro énicamente en el 5% la rea-
pueata el inatamiento con DIS fué buena en eatoa 3 pacientea, {caron 2,5 y 6/
fn uno de loa pacientea {caro &) la genenaligacibn de lanr leaiones noa hi-
cienon pensan en una Joxidermia ampollosa, Penfigoie infantil y pon dltimo
en una Enfenmedud inbnica bulosa benigna infantid, peno el bonde circinado
alrededon de loa veaiculan y ed prunito nos {ué augestivo de Denmatitin hen-
/aeii,,fo,me, el eatudio ﬁmtapa,éoLJg,Aco y aobre todo La inmunofl . onescencia
confinnanon el diagnbatico, la nespuerta a la D05 fué excelente.

En Loa Gltimon dos caroa (1 y 3/ e pentd de primena intencibn en Penfigoide
ampolloso non la edad de loa pacientea, Lo ainlado de lar Leaiones y el en-
caro prurnito. n ambos el eadudio hindopatoldgico nepontd Jermatitin heapeti=
fonne y la inmunofluonescencia fué positiva en uno de elloa el cual respon-
did aatinfactonianente al trutamiento con DUS, en el otno paciente no hubo nin-
quna /LQ/J.{OU.GA-ta. @ este medicamento pon Lo que Ae /)AMU:L;’JL& /denLQona. meé,io/wﬂdo

de auw cuadro.

ﬂuﬂ(éu.e. Lo /Lq,oc)/uéado antenionmente no {iene un valoa ealadintico POA Lo neduci~
do ded nimeno de pactentes plenso que ea de wtid {dad pantd el me.j.on ealudio
y entendimiento de la Dermut.itin heapetifonme,
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CON[LUSSHES

{o= La Denmatitia henpetifonme  y ed Penfigoide ampolloso aon entidades di-
ferentes, fL diagnéstico puede aen difilcid y @ vecea impoaible afin con

Loa eatudion paramedicos,

2.~ Se debe de sen muy eataicto con el cuadro clinico | topografla y avbre to-
do monfologia ) de la Dennatitia Ae.xz,vef_i.,{onme 4 ded Pentigoide ampolloso
ya que eato noa onlenda al diagnéatico,

o= 6n. La Demmat itin /zeﬂlpet.c;g‘.wuna ea ucepcéoncué el atague « Las mucoraws,

4y (:on la imagen /Lm,topa,tulég.i_ca no Ae puede hucen un diagnéatico cief&ni;éi—
vo entne la Jeamatitin henpetifonne y el Penfiguide ampollono.

50= En ocanionea La neapuesta terapéutica con D05 en la Denmatitin henpeti-

fonme puede no sen efectivas
Go - L dnico pardmetan que. noa puede dan quizd en foama definitiva ed diugndatico
entre Jennaiilia Aemetilfomwe ¢ Pen;figoide cun‘,')u.aw_o er dla &LM'IU‘,&’JLWMCQR-

cia directa,

7o~ AL paciente con Dennatitin henpeliforme y Penfigoide ampollonro se le debe
eatudian en forma integrals
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