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PRESENTACION DEL CASO:

Paciente E.F., de 52 afos de edad, sexo masculino,
internado por presentar grandes ampollas diseminadas en
todo el cuerpo y fiebre.

Era trabajador de campos de caiia y refirid que después
de un dfa bajo el sol se lloviznd, despertando al dia siguien-
te con una cefalea que persistié por 48 horas a pesar de la
ingestion de analgésicos (Neomelubrina). A seguidas sinti6
un escozor en la cara, el que fue generalizdndose, acom-
paidndose de fiebre y vomitos. Al dia siguiente no podia
levantarse por sentirse muy mal, apareciéndole maculas
donde un afio atrés habfa tenido unas lesiones que le habfan
dejado unas manchas oscuras, estas lesiones aumentaron
de tamafio lo que motivé que visitara un médico en San
Pedro de Macoris, quien le indico vitaminas y una pomada,
sin o tener ninguna mejoria, en vista de ésto decidioé venir

a la capital, siendo internado en el Hospital Salvador B.
Gautier.

El paci~nte estaba orientado y consciente.

T.A. 120/60 mmHg. Pulso 124/min. irregular. Temp.
38.59C oral. Respiraciones 25/min. Presentaba grandes
ampollas, flictenulas, llenas de un liquido claro, confluen-
tes, algunas aisladas, diseminadas en toda la superficie cor-
poral, incluyendo genitales, mucosa bucal y parpados, en
la cara las lesiones eran costrosas y escamosas dejando una
base sangrante. Las plantas de ambos pies estaban indem-
nes.

Las ampollas eran flacidas, desprendiéndose facilmente
la piel en grandes colgajos a la menor presion, o sea, signo
de Nicolski positivo.

El resto del examen fisico fue negativo, excepto por
extrasistoles ocasionales a la auscultacion cardfaca.

La historia familiar no revel6 ningin dato de interés.

El hemograma mostré un hematécrito de 36 o/o, con
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12.1 g. de Hb., 6,900 GB con 62 o/o de neutrofilos,
36 o/o de linfocitos y 2 o/o de eosinofilos; el nitrogeno
uréico fue de 17.7 mg.o/o, la creatinina de 1.8 mg. o/o, y
la glicemia de 93 mg. o/o. La orina estaba ligeramente tur-
bia, pH 6, albimina una cruz y glucosa negativa. El
examen microscopico del sedimento demostré 25 a 28
leucocitos por campo y bacterias algunas.

Se le instaurd un tratamiento a base de hidrocortisona

20C mg. EV cada 6 horas y Cefatrex 2 gms. EV cada 8
horas, ademas de flufdos endovenosos, como Lactado de

Ringer, glucosa en salino con adicion de vitaminas, e iinclu-
so de albimina humana.

Al segundo dia de hospitalizacion el hematocrito era de
35 o/o, con 11.4 g. de Hb., 10,500 GB con 80 o/o de
neutréfilos, 18 o/o linfocitos y 2 o/o eosindfilos. La
eritrosedimentacion fue de 60 mm. la primera hora y
87 mm. la sequnda, el VDRL fue negativo y protefnas séri-
cas totales eran de6.4g.0/0. (Albumina 4.19 globulinas
2.24), la relacion albumino-globulina 1.9 a 1. El nitrégeno
uréico 31.2 mg.o/o, creatinina 2.5 mg.o/o, Cl 105, K 4.9
y Na 140 mEg/L respectivamente.

Al tercer dia se le hizo biopsia de piel escogiéndose una
lesion del hemitérax: izquierdo,siendo el diagndstico
anatomopatologico el de lesion subaguda de la dermis,
aclarando la nota que sin la integridad de una bullae es
imposible establecer el diagndstico preciso de esta lesion.

Los andlisis de ese dia mostraron un hematocrito de
40 o/o, Hb 13.7 g., GB 4,000 Neut. 66 o/o, 34 o/o linfos
y una SGPT de 30 U.

Una orina con densidad de 1021, pH 6.5. Al examen
del sedimento, leucocitos bastantes y hematies algunos,
albGmina una cruz y glucosa negativa. Los electrolitos se
mostraron con C1 98, K 4.1 y Na 135 mEq/L.

Al quinto dia de hospitalizacion el hematocrito era de
29 o/o,laHb de 10g. y los GB de 5,700 con 50 o/0 N,
48 o/o Ly 2 o/o Eos.

Se continué el mismo tratamiento agregandole un an-
tiacido. Un test de Sack hecho con el contenido de una
bullae y tefiido el extendido con Giemsa fue negativo.

Al séptimo dia el Ht. era de 28 o/o con 9.4 g. de Hb.,
5,100 GB con 66 o/o Ny 34 o/o L.

Al octavo dia el Ht era de 24 o/o, Hb 8.5 g. o/0o, 5,100
GB con 44 o/o N, 48 o/o L y 8 o/o monocitos. En horas
de la manana el paciente estaba consciente, respondiendo
a comandos verbales aunque continuaba la pérdida de la
epidermis, en horas de la tarde empeoro, se torno disnéico,
desorientado, delirante y en la cama habfan aproximada-
mente 2,000 ml. de liquido que perdia a través de su su-
perficie corporal, se inicio transfusiéon sangufnea, habién-
dosele pasado unos 100 cc. cuando él fallecio.

Durante su hospitalizacion el paciente estuvo consciente

Jefe del servicio de Medicina Interna del Hospital
Salvador B. Gautier.

Profesor de Medicina Interna, Escuela de Medicina,
UNPHU.
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y cooperador, con una tension arterial normal y una diure-
sis de aproximadamente 1,500 ml. por dia.

DISCUSION CLINICA
Dr. José Horacio Omes A.

Nosotros tuvimos la oportunidad de ver este paciente en
vida mientras estuvo hospitalizado aquf, y por las lesiones
que presentaba en la piel de primera intencion nos parecio
que tenfamos que barajar dos o tres posibilidades diagnos-
ticas, la primera de ellas fue un pénfigo vulgar, la segunda
de que se trataba de un eritema multiforme tipo penfigoide
y la tercera un poco mas remota fue que tuviera unavariedad
de eritema multiforme que evoluciona mas gravemente y
constituye una variedad més severa en cuanto a pronostico
y evolucién, el sindrome de Stevens Johnson.

En cuanto a la primera posibilidad los elementos que nos
hicieron pensar en esto fueron, la gran cantidad de lesiones
ampollosas existentes con la positividad del signo de
Nicolski que lo hicimos en varias areas donde habia ampo-
Ilas bastantes grandes las que al estirar ligeramente la piel
sana alrededor de ellas, tratando levemente de comprimirlas
se producia una diseccion de la capa de la piel por el liqui-
do que contenian las ampollas como si fuera una |ldmina
de papel que se levanta por la humedad, ésto es lo que cons-
tituye el signo de Nicolski, que se considera como un
elemento bastante positivo aunque no patognémico para
un diagnéstico de pénfigo vulgar.

Ustedes saben que el pénfigo vulgar es una enfermedad
alin de etiologfa desconocida que se cree cae dentro del
grupo de las enfermedades autoinmunoldgicas y se atribu-
ye su aparicion a la coincidencia del uso de ciertas drogas,
ciertos alimentos, a veces relacionados con ciertos procesos
infecciosos bacterianos o virales; pero aunque se han en-
contrado autoanticuerpos en la piel y en el epitelio del
esofago en ciertos animales y en el hombre en los pacien-
tes que han padecido de pénfigo vulgar, lo cual favorece la
posible etiologfa autoinmunolégica, definitivamente no es-
té probado y los mejores libros de texto todavfa hablan
que la etiologfa de esta enfermedad que afecta principal-
mente la piel y las mucosas sobre todo de la laringe, fa-
ringe, esofago, intestino y via urogenital, sigue siendo des-
conocida.

El pénfigo vulgar anteriormente tenfa una mortalidad su-
mamente alta, pero el uso de los corticoesteroidesen el
tratamiento la ha reducido a un 50 o/o, antes de ellos la
mortalidad era por encima del 90 o/o.

Es una enfermedad que tiende a ser recurrente, a veces
mejora con el tratamiento pero no desaparece completa-
mente y pueden haber exacerbaciones, sobre todo si uno
se descuida en el uso de los corticoesteroides o los dismi-
nuye bruscamente. Se describen casos en los cuales los pa-
cientes han requerido el uso de estos medicamentos por un
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periodo tan largo como de uno o dos afios para evitar preci-
samente esas exacerbaciones.

La diferenciacion entre las ampollas o vesiculas que
puedan producirse por el pénfigo con la del eritema multi-
forme tipo penfigoideo o con las del eritema multiforme
tipo Stevens Johson se hace por una biopsia de la lesién
de la piel, obteniendo una ampolla completa incluyendo
su base y al estudio anatomopatoldgico se observara acan-
tolisis que se considera casi patognoménica del pénfigo vul-

qar.
La acantolisis es una falta de continuidad de la célula de

la capa basal de la epidermis, de acuerdo con su localiza-
cién se describen dos o tres tipos de pénfigo entre los cua-
les se incluye el pénfigo de tipo eritematoso, el foliaceo y
el pénfigo de Brasil, dependiendo de la localizacion de la
acantolisis en las capas de la piel el patélogo haré la diferen-
ciacion entre estos tipos de pénfigo.

Por qué el pénfigo constituye una enfermedad tan grave
y por qué su mortalidad es tan elevada? Sus vesiculas cu-
bren una gran extension de la piel, mayormente los plie-
gues, como axilas cuello, region inguinal, etc., pero hay
personas que desarrollan el pénfigo en toda la superficie
corporal incluyendo los 6rganos genitales y en las mucosas
que ya sefalé anteriormente.

Al abrirse esas ampollas, la pequefia capa de epidermis
que las cubre se rompe y entonces se convierten en Glceras
comportandose como las quemaduras, dependiendo su
pronostico del drea corporal de la afectada por las ampollas
y siendo su manejo muy parecido a las quemaduras de
primer y segundo grado. Por estas lesiones cutaneas se pier-
den grandes cantidades de proteinas y electrolitos, provo-
cando un imbalance electrolitico; la erosion de las lesiones
a nivel de la boca, de la mucosa de la faringe, esofago, in-
testino, etc., produce disfagia con pérdida del apetito y
por tanto una pobre alimentacién; pierden grandes cantida-
des de protefnas por las lesiones de la piel y por las posibles
lesiones que haya en el intestino pueden haber fenomenos
diarréicos, a veces con pérdida de sangre.

En este paciente en cuestion de horas, un médico que
lo vio, describe que al final habian alrededor de 2,000 cc.
de Ifquidos acumulados en las sdbanas, imaginense lo que
significa la pérdida de dos litros de |fquido rico en protefnas
bruscamente, se produce indudablemente marca-
da hipoproteinemia, deshidratacion, imbalance electrolitico
y hasta un shock hipovolémico. Esto es lo que hace el pro-
nostico bastante sombrio en esta enfermedad, sobre todo
cuando no han recibido un tratamiento adecuado de sostén.

£l otro elemento que contribuye a la mortalidad es la
infeccidn secundaria, estos pacientes con lesiones erosivas
a veces ulceraciones verdaderas en dreas marcadas de la piel
después de las rupturas de las ampollas requieren para evitar
la infeccion secundaria, un cuidado aséptico extremo, pero
aln asf la mayorfa de las veces, lamentablemente, se infec-
tan, produciéndose inclusive septicemias secundarias, con
sus consecuencias e implicaciones. De manera que estos
son las dos causas principales por las que estos pacientes
tienen un prondstico tan severo.

Volviendo al diagnéstico del paciente, mencionaremos
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que se hizo una investigacion de Sack, que consiste en exa-
minar el piso o a la base de las ampollas para detectar cuél
tipo de células estaba presente y asi muchas veces el paté-
logo puede diferenciar el pénfigo vulgar de las ampollas pro-
ducidas por herpes zoster, herpes simple o varicela.

En el caso actual, el test fue negativo pero debemos
recordar lo dificil que es en estos casos tomar una ampolla
intacta, ya que facilmente al tomar la biopsia se traumati-
zan y se transfiguran las células, no siendo posible hacer
un diagndstico diferencial adecuado.

Otras veces la morfologia celular es transformada por el
tratamiento, el cual si es exitoso involuciona, por decirlo
asf, el aspecto de las células y el patélogo entonces es inca-
paz de hacer el diagndstico por el estudio histolégico de las
lesiones.

Asf que hasta este punto tenemos un paciente con una
pérdida de protefnas, una disminucion de la funcién renal, y
una estabilidad relativa aln con el tratamiento a base de
esteroides en altas dosis y de antibidticos para evitar la
infeccién secundaria de las lesiones erosivas en pieljenton-
ces bruscamente desarrolla un cuadro que lo lleva a la
muerte. Y como explicariamos en un pénfigo vulgar el cua-
dro final?

Si les leo el Gltimo parrafo del protocolo dice asi: al oc-
tavo dfa el hematécrito estaba en 24 o/o, la hemoglobina
en 8.5 g.o/o, los glébulos blancos en 5,100 con 44 o/oneu
tréfilos, 48 o/o linfocitos y 8 monocitos. En horas de la
mafana estaba consciente, respondia a comandos verbales
aunque continuaba la pérdida de la epidermis; en horas de
la tarde empeord, se mostraba disnéico, desorientado, deli-
rante y en la cama habfan aproximadamente unos 2,000 cc.
de liquidos que perdia a través de su superficie corporal. Se
inicié una transfusién sanguinea pero aparentemente cuando
iba por los 100 cc, el paciente fallecio.

La evolucion de este paciente sugiere que lentamente
avanzaba hacia el deterioro, con una baja gradual del he-
matocrito y de la Hb asi como un aumento de la reten-
cion de elementos nitrogenados y que bruscamente pierde
en el curso de unas dos horas dos litros de liquido por su
superficie corporal.

Podriamos explicar la muerte sibita porque tuviera una
marcada hipoproteinemia con una consecuente hipovole-
mia y finaimente un shock hipovolémico y/o que se com-
plicara ademas la situacion con una insuficiencia cardiaca
congestiva, una insuficiencia del ventriculo izquierdo, expli-
cando la existencia de disnea.

Hubo una disminucién del flujo sanguineo cerebral con
hipoxia cerebral y esto explicarfa la desorientacion y de-
lirio descritos, quizas unos minutos antes de la muerte.

La gran pérdida por la superficie corporal de elemen:
tos protéicos, con la gran disminucién de la volemia fueron
los elementos claves de este desenlace, lamentablemente. no
tenemos datos en esos momentos de como estaba el pul-
so, ni la presién arterial, pudiendo haber sido ambos ele-
mentos de valiosisima ayuda, tampoco tenemos datos de la
auscultacion pulmonar, de manera que la ausencia de todos
estos datos no nos permite de manera definitiva hacer
un diagnostico de certeza, sin embargo, creemos que la
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muerte estuvo relacionada con la pérdida de grandes canti-
dades de protefnas, liquidos y electrolitos con hipovolemia
marcada terminando en shock hipovolémico.

Cuando el paciente recibié los primeros 100 cc. de la
transfusién, ya tenfa este cuadro y aunque yo imagino que
ésta se pas6 rapidamente, no creo que la muerte estuviera
relacionada con una reaccién transfusional que es una de
las otras causas a considerar. Pero la descripcion del pro-
tocolo no concuerda con lo que uno ve frecuentemente
con pacientes que hacen reacciones transfusionales por in-
compatibilidad en la que casi siempre hay hipertermia, esca-
lofrios, movimientos espasmodicos musculares que se  des-
criben como escalofrios con temblor, generalmente segui-
dos de una elevacion de temperatura.

Fue un evento muy rdpido y no me parece que se
pasé la cantidad suficiente de sangre como para que hicie-
ra una reaccion de las mencionadas que lo llevara a la
muerte desarrollando fendmenos hemoliticos o tromboem-
bélicos violentos que cuando ocurren a nivel de pulmoén o
cerebro pueden producir la muerte en pocos minutos.

Vamos a decir que con lo que hemos mencionado, lo
que contiene el protocolo, la evolucion de la enfermedad,
el hecho de que el signo de Nicolski fuera positivo y las
caracteristicas de las ampollas, definitivamente debemos
pensar mas bien en un pénfigo vulgar que en una variedad
de eritema multiforme tipo penfigoide. Se sabe que el eri-
tema multiforme se considera como una reacciébn o una
patologfia de etiologfa desconocida aunque se incluye den-
tro del grupo de las autoinmunologicas y se cree que estos
pacientes hacen reacciones anafilacticas o alérgicas a medi
camentos, a ciertos tipos de drogas, a substancias externas,
a alimentos, a substancias segregadas por ciertos tipos de
bacterias o virus o al micoplasma, etc., asi que las causas
etiolégicas podrian ser muy parecidas a las que desenca-
denan un pénfigo, pero este paciente no tenia eritema y
generalmente los con eritema multiforme tienen ya sea la
variedad ampollosa o penfigoide, una combinacién de
lesiones tipo urticaria y/o tipo eritema, convirtiéndose al-
gunas de ellas en vesiculas o ampollas, existiendo general-
mente combinacion de los dos, lo que generalmente no se
ve en el pénfigo vulgar, sin embargo, macroscopicamente
hablando una enfermedad puede ser indistinguible de la
otra sobre todo cuando hay una gran abundancia de las
lesiones vesiculares, de manera que la biopsia sera necesaria
para aclarar esa situacion.

En cuanto al diagnéstico diferencial yo no veo proble-
ma y creo que aunque no tuvimos la suerte de tener una
descripcidbn anatomopatologica en la biopsia, caracteristi-
ca de pénfigo vulgar, si se trataba de esta enfermedad,
mencionando que lo que probablemente desencadeno el
cuadro fue el uso de la dipirona; el protocolo refiere queel
paciente habfa tenido anteriormente lesiones parecidas
pero menos cuantiosas, también relacionadas con el uso

* Dermatoéloga del Hospital Salvador B. Gautier.
* Profesora de Dermatologfa, Escuela Medicina, UNPHU.
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de un analgésico en una epoca en que tuvo un acceso febril
que parece fue de origen viral, teniendo la suerte de que
esas lesiones involucionaran y cicatrizaran dejando algunas
manchas; pudo haber sido que desde entonces él fuera un
paciente que ya tuviera un problema inmunoldgico a
ese tipo de drogas y que al tomarla de nuevo tuviera una
exacerbacion de esta enfermedad.

En nuestro medio cuando vemos un paciente
de raza negra debemos estar en guardia porque en otras
discusiones anatomopatoldgicas anteriormente se ha hecho
el diagnéstico de anemia falciforme sin que haya experi-
mentado ning(n sintoma. Por eso voy a mencionarlo aquf,
basado en mis experiencias anteriores y teniendo en cuénta
que es de raza negra, ademds tuvo una muerte sibita, la
que no podemos explicar enteramente con los datos del
protocolo, podrfa haber sido un portador falcémico que hi-
ciera una trombosis masiva a nivel cerebral y card{aca, digo
ésto como una posibilidad remota.

Este paciente no tuvo nunca historia de hemblisis o
crisis dolorosa pero insisto en que pudiera tener una condi-
cion falcémica heterozigbtica y que hiciera sobre sus pro-
blemas de anemia, hipoproteinemia, deshidratacion y qui-
zas shock hipovolémico, una trombosis en sitios vitales
como son el pulmén y el cerebro.

Diagnéstico clfnico:

1)— Pénfigo vulgar
2)— ¢Portador de rasgo falcémico?

* Dra. Melania L. de Mendizabal.

El Caso que nos ocupa fue visto por nosotros en der-
matologfa y estuvo internado en nuestra sala lamentable-
mente no pudimos llegar a un diagnéstico, porque las dos
veces que hicimos la biopsia de piel, ésta se desprendia al
tocarla y las muestras tomadas no eran adecuadas, el signo
de Nicolski era positivo y la prueba de Sack como mencio-
n6 el Dr. Ornes, no siempre se tiene la suerte de tomar la
muestra donde existan las lesiones acantoliticas, por tal
motivo fue negativa.

En lo que se refiere a dermatologia, yo quiero hacerles
el diagnéstico diferencial con las enfermedades ampollosas
que se presentan en la piel: tenemos la dermatitis herpeti-
forme, en esta enfermedad las lesiones son muy variadas,
hay comienzo de lesiones urticariformes, vesfculas, costras
y existe en ella un prurito intenso y por tanto creo que
debemos descartarla; tenemos la epidermolisis bullosa o
flictenular, la cual es una enfermedad hereditaria que se
presenta en tres tipos: el simple, el distr6fico dominante y
el distrofico recesivo, en este caso tampoco podiamos
pensar puesto que es una enfermedad de la infancia, de la
pubertad o de alguna edad mds avanzada, pero nuestro pa-
ciente tenia 52 afios. El penfigoide es una enfermedad que
se presenta de los 60 afios en adelante, en los pliegues ingui-
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nales, axilares, etc., asf que tampoco seria esa enfermedad.

Tenemos los pénfigos como el vulgar, el eritematoso, el
folidceo o el pénfigo vegetante. El pénfigo vulgar tiene am-
pollas que aparecen en piel sana y vimos que el paciente
comenz6 con unas maculas, ademas el cuadro es febril, yo
creo que debemos descartarlo. El pénfigo vegetante como
su nombre lo indica se presenta con lesiones vegetantes,
principalmente en los pliegues, que luego se vuelven pustu-
losas, con olor caracterfstico lo que tampoco es el caso
que noOs ocupa.

El pénfigo folidceo se presenta con ampollas que obser-
vamos en mucosas como la oral y genital, se parece masa lo
que vimos en este paciente porque €l tenia lesiones vesicula-
res en mucosa bucal, en los genitales y en la conjuntiva.En el
pénfigo eritematoso tenemos que hacer el diagnostico

diferencial con el lupus eritematoso y la dermatitis seborrei-

ca, porque se presenta en cuello cabelludo y en la cara en for
ma de mariposa, tampoco fue el caso de estas lesiones, mepa
rece tenemos que pensar que el caso encuadra en un pénfigo
mas bien del tipo folidceo.

Diagnéstico Dermatologico: Pénfigo Foliaceo.

— Pregunta un estudiante: Dr. Ornes, piensa usted que el
paciente pudo tener el sindrome de piel escaldada que es
una lesion estafilococcica con lesiones penfigoides que se
instala en pacientes con trastornos inmunolégicos o inmu-
nosuprimidos como seria este caso con los esteroides,
ademds, cual es su opinién acerca de la transfusion san-
gufnea, puesto que el paciente habfa perdido gran canti-
dad de liquidos por la piel al igual que electrélitos, yo creo
que el paciente debi6 haberse hidratado en otra forma, ya
sea con plasma o substancias expansoras de él como los
dextranos.

— Dr. Ornes: pienso que se tratd adecuadamente, ya que
se le administré una buena dosis de corticoesteroides, un
antibiotico de amplio espectro, para evitar las infecciones
secundarias de las lesiones erosivas y mantuvo una buena
diuresis porque se le infundié una cantidad de liquidos EV
adecuados y ademés albimina. La evolucion fue cuesta
abajo pero muy lentamente, tanto que cuando me enteré
de la muerte me sorprendi, ya que lo habia visto dos dias
antes y era manejado bastante adecuadamente. Las lesio-
nes cutédneas en ningin momento mostraron signos de in-
feccion marcada, nosotros sabemos que las infecciones por
estafilococo u otro germen agresivo la mayor parte de las
veces hacen lesiones pidodérmicas, las que no se desarrolla:
ron en este caso.

— Un estudiante: En cuanto al tratamiento del paciente,
usted dijo que hay que tratarlos como si fuera una quema-

* Patblogo del Hospital Salvador B. Gautier.
* Profesor de Patologfa, Escuela Medicina, UNPHU.
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dura puesto que el problema es el de una pérdida de pro-

tefnas y de liquidos, etc., en ese sentido, por qué no sele

puso al paciente un catéter para chequeo de la presion

venosa central, ya que inclusive hay evidencias de que le

sobrehidrataron si uno considera que su hematocrito fue

cayendo progresivamente desde 36 hasta 24, respectoa los

cambios hematoldgicos, tiene usted alguna explicacion o al-

guna idea?

— Dr. Ornes: Si, efectivamente hubo una cafda gradual,

tanto del hematécrito como de la hemoglobina quizas

debida a sobrehidratacion. El problema de poner un catéter

en auricula derecha, en la situacion de este paciente podria
ser que se llevara una infeccion a la sangre, produciéndose

una septicemia lo que agrava mucho mas el cuadro, de ma-

nera que si es cierto que en otras situaciones en que se

produce gran pérdida de protefnas es adecuado tener una
presion venosa central, quizds nosotros no tenemos los me-
dios todavia de aislamiento adecuados ni de asepsia que

hubiera requerido un paciente de este tipo, con multiples
lesiones abiertas en la piel para haber intentado poner un
catéter en el cuello y tomar tensién venosa; por otra parte
aunque las lesiones ampollosas eran bastantes numerosas no
se report6 anterior a la fase premorten que hubiera una gran

pérdida de liquido por la superficie corporal como sucedi6
al final, asi que manejando el paciente con electrélitos,
observando la diuresis, con la cantidad de |fauidos que se
administraba y determinando la funcién renal existente a
través de la hospitalizacién, yo creo que era lo mas que se
podfa hacer; en unidades de cuido intensivo para este tipo
de casos quizas se hubiera controlado un poco mejor la
administracion de liquidos y electrélitos.

— Un estudiante: Insistiendo sobre la pregunta anterior,
esa disminucién del hematécrito y la hemoglobina, no
podria deberse a la falcemia que usted sospechaba al
principio?

— Dr. Ornes: El problema es que no hay datos, nos imagi
namos que un paciente para que haga anemia en esas con-
diciones tiene que tener una crisis hemolitica y si hace ésto
se pondré ictérico o cambiara el dolor de la orina macros-
copicamente, pero esto no sucedid, y por tanto no es facil
atribuirlo a la falcemia esta disminucién, lo que es mas
factible es que previamente estuviera deshidratado y tuviera
una hemoconcentracién y que a medida que se hidrataba
el hematocrito iba descendiendo.

REPORTE ANATOMOPATOLOGICO

* Dr. Michel Kourie

La autopsia de este paciente demostro:

Como hallazgo macroscopico dermatosis bullosa que
ocupaba el 95 o/o de superficie corporal, estando rotas la
mayoria y produciéndose desprendimiento de grandes areas
de piel, solo habfa una bullae intacta;tomando grandes ex-
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tensiones de piel y con mucho cuidado, cosa que no se

hubiera podido hacer en vivo, pudimos conservarla y hacer

el diagnéstico. Encontramos edema agudo del puimén vy

quizds una pneumonia. Trombosis coronaria multiples sin
drea de infartos en el miocardio. Esplenomegalia congestiva,
282 g. peso el bazo, lo normal es de 155 a 195 g. Ictericia

discreta de conjuntivas, mucosa y visceras. Caquexia. Ate-

romatosis moderada de la aorta abdominal y de sus ramas

principales. Discreta hiperplasia prostatica.

Los hallazgos microscopicos fueron los siguientes:

En la piel: bullae subcorneal acantolitica con desprendi
miento cutaneo e hiperqueratosis, en el contenido de la
bullae se notan células individualizadas y agrupadas tipicas
de acantolisis. Dermis con infiltracion a células inflamato-
rias redondas y escasos eosinéfilos. Anemia falciforme en
crisis con microembolismo y aglutinacién intravascular de
todos los vasos y en todas las visceras. Hemosiderosis ge
neralizada. Arterioesclerosis con ateromatosis de aorta ab-
dominal y ramas principales. Trombosis de la arteria coro-
naria derecha sin signos miocdardicos de infarto.

Discreta miocardosis isquémica. Higado congestivo con
eritrocitos falcémicos y hemosiderosis.

Edema agudo del pulmon posiblemente terminal, con
microembolismo falcémico, areas localizadas de atelectasis
y fibrosis. No habfa pneumonia. Congestion severa del bazo
con hiperplasia de pulga roja falcémica y hemosiderosis.
Hipertrofia e hiperplasia de la prostata. En los rifiones:
glomerulonefritis cronica con fibrosis total y parcial de
glomérulos y degeneracion tubular marcada particularmen-
te en tGbulos contorneados proximales y distales. Microem-

bolismo falcémico. En las suprarrenales: cambios de degenera-

cion adiposa, hemosiderosis falcémica. Cerebro, cerebelo
e hip6fisis: aglutinacion falcémica intravascular.

DIAGNOSTICOS FINALES ANATOMOPATOLOGICOS:

Anemia falciforme en crisis con microembolismo y aglu-
tinacion vascular generalizada.

Hemosiderosis generalizada.

Pénfigo foliaceo.

Arterioesclerosis moderada de aorta y ramas con trom-
bosis de coronaria derecha y miocardosis.

Congestion severa y falcémica de bazo e higado.

Edema agudo del pulmon.

Glomerulonefritis cronica.

Hipertrofia e Hiperplasia de la Prostata.

COMENTARIOS:

Por su localizacién subcorneal las bullaes del pénfigo fo-
lidceo son muy flacidas y se rompen facilmente, al romper-
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se despegan la epidermis dejando una superficie exudante,
clinicamente son aplanadas, el signo de Nicolski es positi-
vo, el que resulta de la aplicacion de la cinta adhesiva o
aspiracion de la piel con un succionador, despegandose ésta
en capas sucesivas. Las mucosas estdn indenmes. Puede ha-
ber alopecia, onixis y perionixis.

El estado general se encuentra largo tiempo conser-
vado.

Accesos febriles acompafian frecuentemente los brotes
cutaneos y hay anemia relativa con macrocitosis e hipocro-
mia, ademds una ligera leucocitosis con eosinofilia frecuen-
te y reacciones reticulares con monocitosis son las carac-
terfsticas del hemograma de estos pacientes. En lamédu-
la 6sea existe hiperplasia de elementos mieloides y reticula-
res con eosinofilia.

Un sindrome hemolitico es a veces constatado. En este
paciente con rasgo flacémico se produjo una crisis hemoli-
tica al final.

Merece mencionarse que casi siempre hay signos biol6-
gicos de alteracion de suprarrenales con disminucion de 17
cetosteroides urinarios y ausencia de respuesta a ACTH,
haciéndose tarde o temprano caquéctico con diarreas in-
coercibles, oliguria, uremia y disproteinemia.

La evolucion es habitualmente mdas lenta que otras
formas de pénfigo cronico, sin embargo, la muerte es fre-
cuente en ausencia de terapia activa y suficientemente pre-
coz. Existe una relativa frecuencia, complicaciones Gseas,
osteoporosis epifisarias y osteomalacia. Las infecciones
cutdneas son relativamente raras pero las infecciones sisté-
micas son frecuentes y el paciente a menudo muere de
bronconeumonfa.

Citodiagnostico de Sack puede ser confirmado en la fase
inicial de la enfermedad y aln ulteriormente cuando se
buscan las células en la periferia de los despegamien-
tos epidérmicos que fue lo que no se hizo en este caso por-
que realmente las bulas estaban completamente rotas. Las
icsiones viscerales son muy frecuentes debido a la evolu-
cion larga, al estado caquéctico y a las complicaciones
secundarias. La alteracion de las suprarrenales es muy pro-
nunciada y numerosos autores han insistido ademas sobre
la existencia de lesiones éseas y medulares.

En la figura No.1 vemos la Gnica bullae que se consigui6
en este paciente. Notese la epidermis y la bullae es ese espa-
cio claro, por lo que podemos afirmar que su situacion es
eminentemente subcorneal.

A mayor aumento (figura 2) notamos que hay algunos
islotes de células de tipomalpighianasque se han despren-
dido por acantolisis.

Aquf vemos (figura 3) algunos de los angulos de las bu-
llaes y células malpighianas que se han desprendido ya sea
individualmente o en paquetes.

La figura 4 es un enfoque cercano donde vemos el islote
que vimos flotando en la figura 2, dentro dela bullae y no-
tamos que son células malpigianas que se han aﬁlutina-
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Fig. No.2 — El mismo aspecto que la Fig. 1 a mayor aumento donde se observan células acantolfticas en el interior de la
bullae.
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Fig. No.3 — Aspecto microscopico del techo de la bullae, donde se observan numerosas células malpighianas en vias de
acantolisis. Hy E 40X.

Fig. No.4 — Microfotografia del interior de la bullae, donde se observan libremente un islote de células malpighianas a-
cantoliticas. Hy E. 40X.
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do unas con otras y observando que algunas de ellas estan
en franca via de necrosis y desintegracion.

Una microfotografia del rifion (figura 5) donde fécil-
mente podemos observar fibrosis completa a nivel de algu-
nos glomérulos y degeneracion de los tibulos contornea-
dos, obsérvese que llama la atencion la microaglutinacion
falcémica a nivel de todos los 6érganos.

Ahora vemos un tromboembolismo pulmonar (figura 6)
en un elemento vascular importante y en el resto del pa-
rénquima pulmonar podemos visualizar que hay un edema
agudo, a pesar de que parte de la serosidad se ha evacuado
dentro del proceso técnico, no obstante, pueden ver la gran
dilatacion que existe a nivel de los alveolos y algunos de
ellos se han roto.

En un enfoque (Figura 7) vemos unade las arterias pul-
monares donde podemos apreciar la deformidad tremenda
que presentan los eritrocitos, los cuales estén alargados,
algunos en medialuna, mostrando esa gran tendencia a aglu-
tinarse unoscon otros y formar trombos que hemos ya
descrito. Finalmente (Figura 8) tenemos la arteria coro-
naria de este paciente donde se ve una arterioesclerosis
bastante pronunciada, comprometer bastante la luz del vaso
y en el centro del mismo vemos un trombo que se ha forma-
do a ese nivel.

— Dr. Ornes: Debo mencionar algo que no quiero olvidar
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y es lo siguiente: el pénfigo parece ser una entermedad que
no afecta a los nifios. Los motivos de ésto yo los desconoz-
co.

— Dr. Kourie: Quiero decirle al Dr. Ornes que hace afios
los Doctores Socrates Parra y Huberto Bogaert conjunta-
mente conmigo describimos un caso de pénfigo, rarfsimo
en un nifio de 5 afios y lo publicamos en la revista Archi-
vos Dominicanos de Dermatologia, inclusive lo presenta-
mos en un congreso COMO una rareza excepcional.

— Dr. Ornes: Quisiera enfatizar que lo que ocurre con los
portadores del rasgo falcémico, es que cualquier tipo de
enfermedad que conlleve la produccién de hipoxia y/o
hipoxemia, sobretodo a los glébulos rojos, es lo que deter-
mina la apariciéon de las crisis trombdticas y hemolfticas
las que muchas veces son la causa directa de la muerte, es
decir, que en este sentido la falcemia es una oportunista,
que se aprovecha de las condiciones de anoxia o hipoxia
de ese momento para hacer su trombosis y/o hemolisis.

— Dr. Kourie: Merece sefialar que el hecho de que este era
un paciente heterozigético, portador del rasgo falcémico,
explicaria el por qué tuviera un bazo més bien aumentado
de tamafio y no existiera una atrofia o una fibrosis que es
lo normal cuando existe un individuo homozigotico y esa
es la explicacion de un individuo que en su vida entera no
tuvo molestias en ese sentido y entonces frente a una
enfermedad bastante grave como ésta, que inclusive produ-
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Fig. No.5 — Microfotografia correspondiente al rifién con signos evidentes de Glomerulonefritis cronica.
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Fig. No.6 — Microfotograf {a correspondiente al perenquima pulmonar con edema, congestion y autoaglutinacion intra-
vascular de eritrocitos (microtrombos) Hy E. 100X.

Fig. No.7 — Vaso de parenquima pulmonar a gran aumento, mostrando eritrocitos falcémicos. H y E. 400X.
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ce cambios medulares y hemoliticos, pues se excerba la
falcemia y produce todos los problemas.

— Pregunta un estudiante: En un falcémico al morir por

una causa que no sea una crisis falcémica, yo pienso que
loégicamente deben producirse cambios que normalmente
se ven en los globulos rojos falcémicos cuando son someti-
dos a hipoxia¢ Existe alguna forma de realmente diferen-
ciar los cambios de este tipo que se produzcan post-
morten con los que se produzcan antes de morir?

— Dr. Kourie: Si, normalmente nosotros observamos
aquellos eritrocitos que estan dentro de los vasos y no
aquellos que se han extravasado o que estdn en otra érea,
porque generalmente pueden ser causa de error por arte-
factos. La manera de aglutinarse es muy caracteristica y
todos los vasos presentan esta aglutinacion, practicamente
todos los eritrocitos estdn deformados.

— Un estudiante:/La anatomia patoldgica de este caso era
realmente patognoménica de pénfigo?

— Dr. Kourie: Si, primeramente teniamos la topografia,
no existen muchas enfermedades que produzcan bullaesde
ese tamafo, con una localizacién tan precisa, subcorneal
como existia en este caso, ustedes pudieron observar en la
bullae que pudimos conservar (que fue muy dificil) como
perfectamente podiamos reconstruir el techo y la base y
poder ubicar con toda seguridad donde estaba localizada,
esto es muy importante en el diagnéstico diferencial de la
bullae naturalmente se debe buscar bullaes incipientes, bullaes
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que se inician porque a veces las bullaes muy viejas cuando
se biopsian, pues ha habido una reaccién de la epidermis
y pudiera ser que una bullae subepidérmica por envejeci-
miento aparentara ser intradérmica y entonces falseara el
diagndstico, eso por una parte, por otra esa gran acantoli-
sis es patognomica y decisivo para hacer el diagnostico de pén-:
figo, es decir, el diagndstico se establece con la acantolisis
y el tipo de pénfigo a que pertenece por la localizacion, si
hubiera sido un pénfigo vulgar lo hubiésemos visto dentro
del cuerpo mucoso de malpighio.

— Un estudiante: En un cuadro asi de una lesion ampollo-
sa generalizada hay cuatro diagnésticos que uno debe pen-
sar en principio que son el pénfigo, el eritema multiformes
variedad de Stevens Johnson, sindrome de Diet o un sin-
drome de piel escaldada, no habia lesiones mucosas me
parece, sin embargo, en un sindrome de Diet yo no sabria
realmente cudles serian los hallazgos anatomopatologicos
en esta lesion que es bastante parecida a las otras.

— Dr. Kourie: Es bastante parecida pero no es acantolitica
definitivamente y ninguna de las otras tres lesiones bullaes
que tu mencionastes se producen por acantolisis. La que
mas dificultad produce en el diagnostico diferencial es la
bullae del eritema multiforme tipo Stevens Johnson, pero
cuando logramos obtener una bullae completa podemos
constatar que en el eritema multiforme en su variedad
Stevens Johnson la lesibn ampollosa es subepidérmica lo
que nos facilita enormemente poder hacer el diagnostico

diferencial desde el punto de vista histopatolégico.

Fig. No.8 — Métofotografla de arteria coronaria con arteriosclerosis y trombosis. Hy E. 40X.



