Dr. Mario Macarka Lozano*

CON ESTA DENOMINACION se comprenden tres
formas clinicas primordiales de pénfigo: vul-
gar, vegetante y [olidceo; el pénfigo eritematodes o
de Senear Usher asimismo denominado pénfigo se-
borreico, se considera una variante del folidceo y
en algunas ocasiones del vulgar, sin embargo tiene
caracteristicas clinicas importantes de sefialar y asi
se hara en este comunicado. El pénfigo benigno fa-
miliar de Hailey-Hailey, esta considerado como la
forma ampollosa de la enfermedad de Darier y no
corresponde en consecuencia a este grupo de pa-
decimientos. El denominado pénfigo agudo febril
{pénfigo de los carniceros), es un cuadro con al-
gunas similitudes al tema que nos ocupa pero con
un comportamiento distinto y al parecer de causa
infecciosa; en lo que se refiere al pénfigo del recién
nacido, es una denominacién inadecuada y antigua
que sirvié para designar las manifestaciones ampo-
Hcsas de los recién nacidos con sifilis:

El pénfigo foliaceo, al igual que las otras for-
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mas clinicas de pénfigo, han sido estudiadas ulti-
mamente por Pierry y Brunsting® Beutner y Cols,
23 Costello y DeFeo* mediante estudios de histo-
patologia, citologia, inmunologia y anticuerpos fluo-
rescentes, con los propésitos de precisar su etiolo-
gia y establecer la posicién nosoldgica lo mas exac-
ta posible de cada una de ellas,

Les pénfigos tienen bajo diferentes puntos de
vista una significacién especial: su cuadro clinico,
su comportamiento y su estructura histopatolégica,
los define y separa de otras dermatosis de tipo am-
polloso como las que han recibido el nombre gené-
rico. de penfigoides (Lever, Escalona), entre los
cuales estan el eritema multiforme (sindrome de
Stevens-Johnson), necrélisis téxica de Lyell y al-
gunos otros), la dermatitis herpetiforme de Duh-
ring, el penfigoide de Lever, etc., padecimientos
con los cuales llega a existir similitud clinica y aun
histopatolégica y que en consecuencia obliga a otro
tipo de estudios para establecer su  diagnéstico
exacto®,10. ' -
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El signo dominante en el grupo de los pénfigos
es la presencia de ampollas de situacién intraepi-
dérmica y las células acantoliticas (células mons-
truosas de Tzanck).

La acantélisis fue primeramente descrita por
Auspitz en 1881, puesta de manifiesto por Darier®
en 1936 y claramente puntualizada por Civatte en
19437, Este fenémero, cl mas importante y signi-
ficativo de la patcgenia de los pénfigos, esta carac-
terizado por la pérdida de la unién entre las célu-
las de la epidermis debido a la degeneracién de
los puentes intercelulares (desmosomas), lo cual
permite la formacién de “hendeduras” o zonas de
separacioén intraepidérmicas, vesiculas y posterior-
mente ampollas; las células de esta capa sufren
alteraciones, los nacleos y nucleolos aumentan de
tamafio y adoptan diversas formas, una vacuola
aparece dentro del nucleolo y va aumentando de
tamafio de manera que llega un momento en que
comprime la cromatina nuclear plegandola hasta la
membrana. El crecimiento del ntcleo hace que el
citoplasma se vea reducido en su tamafio y se dis-
ponga asimismo como una ccirona sobre la mem-~
brana nuclear. Las células asi modificadas, con la
descrganizacién de su crcmatina (picnosis), nu-
cleclo alterado, citoplasma escaso y degeneracion
de los puentes intercelulares, quedan liberadas en
la ampolla y sobre el piso de la misma, se denomi-
nan también células de Tzanck (se ponen de ma-
nifiesto con la tincién de Giemsa) y constituyen
la prueba de Tzanck, la cual tiene un indudable
valor en el diagnéstico de los pénfigos.

Existe la posibilidad de que se formen ampo-
llas per presidn como sucede en algunos padeci-
mientcs ampollesos (penfigeides) v que den la
falsa imagen de una ampolla intraepidérmica con
lo cual se piensa errdéneamente en el diagndstico
de pénfigo y que nc es mas que el resultado de la
formacion de un edema de la epidermis que la
levanta para separarla de la dermis, sin embargo
las células epidérmicas conservan su ordenacion,
les puentes celulares no estan degenerados y no
hay lisis de las células; posteriormente se presen-
tan los cambios degenerativos y necréticos a nivel
del techo de la ampolla,

Es una condicién importante para la mejor iden-
tificacion de los elementos de diagnéstico de los
pénfigos, el que se haga la toma de biopsia para
estudio histopatolégico y citolégico, de uno de los
elementos ampollosos recientes dentro de las pri~
meras 24 horas.
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CARACTERES CLINICOS

Pénfigo vulgar: es la forma clinica mas fre-
cuente del grupo de lcs pénfigos; en nuestro medio
le hemos visto predcminio en la mujer en propor-
cién de 2 a 1. Las edades en que oscila es de la
segunda a la sexta décadas, siendo el promedio ge-
neral entre log 30 y 45 afios de vida. No se tiene
oonocimiento de casos en nifios.

Por regla general se inicia cn algunos sitios co-
mo la piel cabelluda, regién umbilical y cara pos-
terior del tronco. Su principio es lento y paulati-
namente lcs elementos ampollosos se van exten-
diendo con la tendencia a la generalizacién. Los
sitios cutaneo mucosos particularmente la mucosa
bucal, presentan manifestaciones desde el princi-
pio. La formacién de los elementos ampollosos se
hace de manera rapida, sobre la piel aparentemente
sana, ccn pocas manifestaciones inflamatorias y sin
prurito; cuando han tomado un tamafio mayor fa-
cilmente se rompen por la delgadez de sus paredes,
revelando con ello la formacién muy superficial
de las ampollas. El signo de Nikolsky es positivo
(desprendimiento del epitelio al hacer presién con
la yema del dedo). (Fig. 1).

A medida que van apareciendo nuevos elemen-
tos, la confluencia de los mismos les da menos re-
sistencia y los roces vy fricciones aun leves hacen
que aparezcan amplias superficies denudadas; es en
principio poco alterado, se ve francamente. afec-
principio poco alterado, se vea francamente afec-
tado. Hay pérdida constante de liquidos, proteinas,
sales, etc., a través de estas pcrciones. Las lesiones
bucales dificultan la masticacién, deglucién y fona-
cién; hay sialorrea y molestias dolorosas (ardo-
res). Las lesiones de la lengua, comisuras y muco-
sa yugal, tienen tendencias a hacerse vegetantes,
con exulceraciones y fenémenos inflamatorios, di-
bujan las arcadas dentarias.

Las lesiones anales también con frecuencia se
hacen de tipo papilomatoso (Fig. 2). Aparecen
costras seroheméticas y escamocostras que cubren
las zonas exulceradas y a primera vista el aspecto
del enfermo no hace supener que sea esencialmente
causado por la formacién de ampollas ya que éstas
prontamente se rompen. A medida que avanza el
padecimiento, el cual muestra muy poca tendencia
a las remisiones, el enfermo manifiesta mas des-
confort, ardores, calosfrios: las ropas se le adhie-
ren a las superficies desepitelizadas y los movi-
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sus fases iniciales para instituir inmediatamente el
tratamiento, pues no es lo mismo manejar un caso
incipiente a tratarlo cuando esta ampliamente di-
seminado y con amplias zonas desepitelizadas; en
la primera circunstancia con dosis no elevadas de
corticosteroides del tipc de la prednisolona, para-
metascna o betametasona, etc., se consigue obtener
una remisién clinica pronta y catisfactoria que in~
cluso puede llegar a la curacién, en cambio en la
segunda circunstancia dosis muy elevadas de 80 a
150 mg., de prednisclona y de 10 a 30 mg. de
beta ¢ parametasona no logran en muchas ocasio-
nes hacer recuperar al enfermo.

. Se acounseja asimismo instituir en un principio
dokis elevadas del corticostercide hasta de 150 mg.
de prednisolona y cantidades proporcionalmente
menores de para ¢ betametascna (30 mg.) y una
vez que han dejado de apareccr los elementos am-
pollosos se debe de ir reduciendo las dosis en for-
ma gradual hasta obtener la minima Optima.

Cuando el enfermo recae por haber suspendido
el tratamiento cortisénico, es menester prescribir
dosis nuevamente elevadas y volver a seguir el mis-
mo esquema de reducir la dosis paulatinamente.

Es conveniente durante la terapia cortisénica a
que se sujeta a estos enfermos, suministrar drogas
antituberculosas debido a que pueden activarse fo-
cos (pulmonares) aparentemente ocultos e inacti-
vos; también se propicia la aparicién de infeccio-~
nes piégenas que se incuban sin dar manifestacio-
nes a la clinica y sidbitamente pueden determinar
complicaciones graves.

La terapéutica ccn derivados cortisénicos a do-
sis elevadas y largamente scstenidas, como general-
mente la requieren estes enfermos, lleva desafor-
tunadamente a la presencia de efectos colaterales
o indescables como el Sindrome de Cushing, dia~
betes. tlcera péptica, cstecporosis, infecciones por
candida albicans (mcniliasis), bacterianas, etc., que
en ccasiones llegan a causar la muerte, sin embar-

go estos recursos terapéuticos son de indudable. va-
lor pero con las desventajas que su uso implica.

Recientemente, Grob, Inderbitzin y Lever'! han
venido empleando preparados del tipo del Metho-~
trexate como inmunosupresores y han obtenido bue-
nos resultados una vez que los cuadros de péntigo
se han mantenido libres de lesiones con corticoste~
roides y también como tratamiento basico en enfer-
mos con lesiones incipientes. Con esta terapéutica no
obstante los riesgos que implica, se amplia mas el
horizonte en el conccimiento y manejo de los en-
fermos de pénfigo.

RESUMEN

Los pénfigos constituyen un grupo de padeci-
mientos importantes, frecuentemente en algunas de
sus variedades como lo es el vulgar llegan a causar
la muerte cuando no se les trata prontamente y
en forma adecuada. Tienen rasgos en comun como
son la formacién de ampollas de situacién intra-
epidérmica, El signo de Nikolsky es positivo. No
tienen en lo general, tendencia a la curacién es-
pontanea y es importante su diagnéstico en sus fa-
ces incipientes debido a que se puede llegar a ob-
tener una remisién mas pronta del cuadro. El es-
tado general se encuentra agravado cuando el pro-
ceso es muy extenso; se han encontrado lesiones
en otras partes del organismo particularmente en
aparato digestivo y respiratorio. Las complicaciones
intercurrentes, varias de ellas favorecidas por la
terapéutica cortisonica llegan a causar grave de-
teriorc en el enfermo.

Su etiologia no ha sido bien prevista, sin em-
bargo lcs recientes estudios parecen encontrarles
una base de enfermedad por autoinmunidad.

La terapéutica a base de ccrticosteroides sigue
siendo hasta el momento la mas indicada; los pre-
parados como el Methctrexate, por su efecto in-
muncsupresor han venido a experimentarse con re-
sultados alentadores.
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