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la epidermolisis lampollar hereditaris distré
fica es un extrafio trastorno de la piel y de las
mucosas, frecuent?mentq hereditario. Es una de
las dos formas clfinicas que componen el capitule
de las epldermoxisis ampoldosa, puesto que, come
se sabe, ademds de la afeccién motivo de &sta te=-
sis exispe una epidermolitis ampollosa simple de
KBbner (1886) .

Sinonimia: Esta es numerosa; para poner de relie

ve el sintoma o la singularidad que mds le llama-
ra la atencién, cada observador la denominéd a su
parecer, por cuye motivo el problemaha sido lnne-
cesariamente complicado: Pénfigo sucesivo de quis
tes epidéfmicos 4 Brocqg; Dermatitis ampollosa con
génitas con quistes epidérmicos o Dermasosis ampo
1losa hereditaria y traumdtica de forma distréfi=-
ca, Hallopeau; Penfigo congdénito de tendencia c¢i
catrizal, Brooq; Epidermolisia ampollar heredita-
ria de forma distréfica, eépidermolisis ampollar
de forma compliocada, Bettuann (1301); Distrofia
ampollar congénita, Maschkillison, etCe...

Definicién: Es una distrofia hereditaria que se

caracteriza por la sucesién de erupciones prowoca

das y ezponténeas, localisadas ¢ generalizadas



de ampoliae y fliotenas de contenide eeroso, serg
hen't100 o0 purulonte haditualmente indoloras = bre
la piel y wobre las mucosas, Se diferencia de las
formse 8inples, porgue dichas amnpellas, donde hhn
existido cuundo caen las costras yue la resmplazan
dejan rastros de atrofias cioantrizales sobre las
cuales aparecen mis tarde quistes epidéraicos de
milium y algpunas voeces elevacliones albopapuloides
de Pasini, Esta afecciln se acompéiiia ademds de
trastornos de las faneras y de perturbaciones va=
asomotoras,

Etiolosiat Se ignora la ocausa determinante de €3
ta enfermedad. Se han emitido inmumeradles hipéte
s8is gue contoemplan €l caso parsioular de ocada Ob=-
servador, Por cuyée motivo, se lian sumado wias se-
ries de teorians, las cunles comoc oocwrre en otras
enfermedades de etiologia desconoscida no sasisfa~
ce plenamnente el intarrozante. Lin cambio son inte
roa?ntoa enumerar al unas causas predisponentess
Frecuenoia: Sin ser una dermatosis may freocuente
no 8¢ puede decir yue sea exsraordinariamente ra-=
raes Demuestra su pooa frecuenciay, el hecho de que
Siemens en 1923 no oonté mds gquo 600 casos,

Sex0: Desde hace tiempo se dljo que ol sexe
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masouline era més atacado. La estad{stica de Mord
loy consigna sobre 87 individuos, 53 del sexo mas
culino, Tobfas oomparte la misma opinién; en cam
bio Siemens afirma gque los dos sexos son atacados
por igual.

Edad: Este padecimiente aparece en la primera
infancis ( desds el nacimiento hasta los 30 meses)
o en la segunda infancia (desde los 2} afies hasta
los 6 0 7 aflos) generalmente antes de los 20 afios.

No obstante, existe una forma adquirida, l1la
cual puede comenzar tardiamente eerca de los 40 e
50 afios, Para Napp, cuyos cas03 80N nUmerosos, 68
tas formas adquiridas son estados latentes, que
se manifiesbtan con posterioridads

Rezat: Ya no se acepta como en un princifiio
que la raza germana era la mas predispuesta. Se
han observade paciantes de todas las razas y de
todes los pafses: Graham Little: un nifio judid
del Transvaalj Sakagudhi: entre los amarillos; Mas
ohkilleison: en Rusiaj Franck Xrozer: en América
de)l Norte; @alhorm y Brown: en la raze negraj Mont
pellisr y Lacroix en laa tribus del Africa del Nor
te; Pidanza y Ocafla, Greco, Othas y Conti, Carille

Perndndegz, etc., entre nosotros.
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Estaciones: Para alzunos ebservadores, las
estaciones 04lidas al aciivar la sudacién favore-
corian la jredisposicién y lo oonfirnarian la apl
cacién de bafios calientes; el invierno pareceria
atenuar la erupeidn. Ctros autores han negado es-

tas preferencias.

Traursbismot Respecto de ecte fmotor su accién

oy

83 inconirastable. Lo moncionamos en varios pasa=
Jes de esle escrito,

Herencia: En los antecedondas 4e los enfermos
e3 freouente adveriir la consansuinidad de los pa
dres, Confirusdo en nuesitro ocas® como lues0 vere-
mos, FPrecisamente €3 el factor mis freouente en
la etiologia como 10 rmuestra la observacién de dis
tinguidos inveasigaudores, Coan ecardoter recesivo di
cha afecciln es hereditaria y familiar, Morley ha
conprobado yue el padecimiento era transmitido
por houbres enfurmos jauds por hombres sn buen es
tade de salud, En dos casos la doiencia fué trans
mitida por una mijer enferma § en un oasd por una
mijer no atacada pero la oual ora hija de un home
bre enfermo, Dicho autor seilala que la profenitu=
ra jands estaba indemne.

Patorenia: Ias teorias més valoderas son bes si-

M



gulentes,

Teoriad distréficas Kdvner, Goldecheider he~
bian pensado que el f'éou desprendimionto de la
Mepidermis sobre la dermis se debfa a una disminy
cién hersditaria de la fuersza de reslstencia de la
epidermis a la acolén de los agentes exteriores mo
tive 4e¢ la lisisjHallopeau retomd la idea al inorg
minarla a una imverfeota adherencis de las capas
epidérmionns, Herafeld, Morley, Easchkilleisen, BEng
mann oreeen en una dabilidad hereditaria y congée
nita del tejido eldastico comparable a otras anoms
lfas del desarrollo.

Teprfa téxica. En érden oronolézice esta teo
ria fizuwa entre las prineras. Colombind , Tomma-
soll, K8bner y Truffi piensan gue cn las ampollas
existe una nubstanoia alcaloide o de otra natura-
leza que altera 103 zedios que unen las células @
tre s{ y yrovoca la ampolla, Kste concepto €s re-
tozede por Longo quien lo modifica y le da un sen
tido mas amplio. la E,A.H.D. puede ser provocada
por cualguier rubstancia anormal provenlisnte de
la impermeabilidad renal o por defecto de oxidaoidn,
por fermentacién intexstinal, por metabolismo vicia

do y agreza adende los desérdenes del metabdlismo



de las gldndulas 4e seoreociln interna.

Marcozzl, Siemens 'y Ceruttl publican casos de
porfirias en 1los enfermoas atacados de E.A. J se
preguntan si la hemajoporfimina no serfa el ori-
gzon de las smpollas, Dicha sustancia obrarfa come
t8xico 0 wejor como sensibilidadora a la luz.

Las porfirinas son cuerpos fluopescentes cu-
ga ocardcteristica es la de ser muy fotosenoibili-
zantes, de ahf el empeoramiento de los sintomas enm
ciertas dermopatfias cusndo el paclente se expone
al sol,.

Gotron y Eddinger aconsejan busocar los csuer-
pos porfiricoa con mds atencién en los enfermos om
tendencia & padecer ampollas.

Teorfa an;io-neurdticas Para Bliimer consiste
eata mal foruacidén en unaanglopatfa caradterizada
por una proliferacién de los vasos ombrionarios.

Raposl y Lusgarten relacionan la E.A.Ds & las
urticarias ampollosas y a 108 edsmas ds Quinocke;
Linser lo vinoula a la enformedad de Raynaudj Are
ning a la eritromelia y tiende a hacer de ésta afeg
cién una engiomeurosisj coincidente con dicha opi-
nién Wende, Valentin, Elliot y Unna los ocuales afir

man que las formacliones ampollosas son congecutivas
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e ung hiperemitabilidad a la cual suocede la exude~

cidn serosa

Por los diversos desérdenes vasomotorss que p
pueden wmcompafiar & esta afecoidn tales como aorg
sianosie, eritemas pernios, hiperhidrosis, Satta ¥y
Cerutti creen ver la causa en trastornos del sis-
tema colindrgico (parasimpdtico) o adremnérgico (
(simpético) y quizd tumbién del histamindrgico.

Teorfa endoorina: Con ocasiln de obaservar ea
el afic 1914 a dos nitioa Capelli picensa en la posie
bilidad de la influencia de los trausiornos de las
£ldndulas ds secrecidn internaj mds no hizo nin-
~dn tratamiento opoterdpico de prueba. Hudelo y
Montlans en 1919 publican una observacidn de B.A.D.
con hipoovarismo, molanodermia e hipertticosis: le
nifia fud mejorada en dos oportunidades tanto des-
de el punto de vista local como general, merced
al tratumionto epoterdpico. UGuy asociando la cre=
encia de que el metalolismo del tejido conjuntivo
estd rezido por el 18bulo anterior de la hipdfisis
plensda que el timo serfa el engargado de dirigir
al tejido elastico. Bonadure (1926) comprueba la
existancia de un sindrous hipotiroparatiroideo §
Fausini refiere un kijpotiroidiasmo; Marcozzi seiiala
la



prarrenalismo,

Druet con el titulo de disendoorineas cutdneas
publica on 1928 una observacidén de esclerodermias
oon B.Xe on un mixedematosoy el enfcrmo mejord ocom
la aplicacién de extractos tiroideos, suprarrenales

y ¢estioulares, Para Angelo Socarpa {(1933) se trata
de disfunciones neuroendoorinas,

3¢ ha pensado en fendmenos anafildcticos de
sensibilizacién por via fisica oomsionados por
peyuefioa truumas repetidos; en una insuficionola
congénita de las funciones reguladoras dol trofise
mo de la plel y de sus ansxos basado verosimilmen-
te sobre causas nerviosas o endocrino-nerviosas,

‘Estas éiversas teorims 88lo an parte satis-
facen el interrogante y se basan sobre 0asos ais-
ledos de modo que no se lam puede genocrallizar. Debe
1lamar la atoncién el heche de gue en algunos enfer
nos existe lues alsunas veces congénitas (Plerini,
Nicolasy Lebcuf)s Esta especifiocidad congénita coin
cide la mayor parte de las veces con aignos de dig
funcién de las gléndulas endocrinas y podria ser el
fundamento de easta insufiolencia glandular come de

la R.A.D,



Sintomatolo:fat Ya desde el nacimiento la afee-

cién pe manifiesta de tal manera que el nifio puede
nacer oublerto de ampollas. Briand, Fousalt y Mit
chel saben de un nifio yue en el momento del naci-
niente ademds de la deformacidén de un dedo tenia
una clcatrlz cutdnea , le cual hace pensar en la
posibilidad de que las primeras ampollas pudieren
haber aparecide una semana anges del parto. Fordy-
ce y Wise han observado el desprendimiento comple-
to de la epidermis de las manos y de los pids en
un 3dctante, Estos casos , junto con el que descri
biremos cuyo enfermo es el motivo de este trabaje
son raros, ya que habitualmente es durante los pri
meres dfas o durante las primerss hewmanas que apa—
recen las ampollas., Zstas aparecen en general por
"poussées” irregulares de duracién mds o menos con
siderable con pe#odos de acalmia chhyos lapsos son
vuriabi;a; en un ouso durd Blete afios. E1 conteni-
do de los elementos ampollosos es habitualmente ol
trino, michas veces hemorrdgice y puede convertirss
en purulente. Xa conformacién de la erupcién puede
ser irresular como resultade de la confluencia de

elementos vecinos, Las erupciones expontdneas se

acompaiian de erupciones provecadas por los diverscs



traumatismos y aslentan sobre las regiones mfs
expuestas! manos, c0G08, nalgas, talones, rodillas,
hombros, waléolos. En sspecial es siempre la super
ficie de extensidn del cuerpe donde predominan las
lesiones.

Es extrafio el hecho que en muchos casos no se
logra provovar artificéalmente la apricién de ele-
mentos smpollosos ni con treumas ni con irritaclo-
nes térmicas, actinicas o guiwmicas, Son algunas
del tamafio de una avellana, de uns nuez, de un hue
vo 0 ain mds grandes, Pueden aparecer en la piel
¥y en las gucosgs. La plel es de una fragilidad
extraordinaria y se cliva faciluente por el més mi
nimo golpe , ropa cefiida o friccién: El sisno de
Nikolsky, el cual conaiste en que un froye o un
traunatismo leve provoca el despegamiento de la ca
pa cérnea que desliza sobre el cuerpo micoso por
falta de cohesién recfproca entre las células, es
frecuentemente positive. E1 hecho por ejemplo de
retener o0 de asir con la mano un niiio cue cae es
motive para provocar la formaoién de frictenas. El
nifio, motivo de éste travajo, tuvo una ampolla anu
lar en. el brazo a consecuencia de habersele aplica

do un lazo de gousa para ingurgitar las venas del



Fotog. N° 1.~ Epidermolisis ampollar hereditaria
distréfica.- Lesiones tilaterales; piel cicatrizal
y atréfica secuelas de ampollas, varias erceiones,

costras serohemiticacg,~



Pliegue del codo y poder extraer sangre para efeo-
tugr los andligis correspondientes.

Ias ampollas y las Ilictenas aparecen en gens
ral rdpidamsnte. le cicatrizacidén de eetos elementm
puede conducir a una fusidn de las partes ocruentas
¥y puestas en coontacto eon sineguias ecnsecutivas,

A menudo luege de un perfode de resumecién cm
secutiva a la abverdura de las anj:ollas seguida de
dosecacilén la lesifn da lugar a una epiderais ciogy
trigal y atréfica la cusl es caracteristioca de la
afscoibén oon adelguzamiento de la piel que se ha=~
o8 plesatle ccumo una hoja deo papel de olzarrillosg
cuye color puede aer de tinte amarillento, blangue
ociro, violdceo,0 color piel de cebolla. A veces
las cicatrices provoc.n la disminucién de 2a seh-
8ibilidad ul dolor y a la temperatura § Jeaanselus,
Burnier, Xontpellier y Racroiz ne han notade modie
ficaoién & la sensivilidad, Morley las hadria enocan
trade un poco disminaidas.

Cusi todas las obssrvaciones sefialan gue aohre
las cioatriges ¢ fueru de ellas s2 desarrollan pe~
quefios quistes epidéfmicos earaanteristicos de los
granos de¢ miliums, blanquecinos, de dimensioms ve-
riables, De preferencia ¢llos se localisan sobre



oara dora:zl de las mancs y Ros pids s scbre la ce~
ra lateral de los ¢ edos 7 sobre las superfichs de¢ J
extensién de las artioulaciones, Dichas gramalacie
nes son de oonsisiancia dura, 4e color blance grigh
0e0 que contiene una sustancia blanca de oconsis~
toncia ds svLo y son fdciles de enuclear por la
pred 8n de sus paredes; son del volimen de peque~
flas perlas perv Hallopeau y See han encontrado en
una observacidn quistes wencibvlenente mds pequefios
(el ¢aso de nuestro snformo) y sazlomerados en pe-
queflas placas do aspecto liquenocide, Caen e¢n gene
ral expontaneamente 0 se enuclean por raspado; se
sitian en el ouerps papilar y pusden sulir on la
epldermla,

Laa lesiones ocutdneas son corriantemente acom
paliadaa por lesiones ampollosas gobre laa mucosas.
Tobias que ha eatudiamde partiocularmente estas loca
lizaciones ha observado sobre )7 casos: micosa dg
cal 27 veces afectada, e8éfaso 2 ojos }j mno 2%
pene 43 intestine 1lj ellas evolucionan como sodre
dla plel dejando oldatrices, plaocus de leucoguerato
ols, lalangilectasiane La sirofia y la esclerosis pye
den invadir toda 0 parie de la longum} a veces el

enferme sncusntra dificultad para sacar la lengua.



Klaussne® ha observado un caso de tumor maligne
(oarcinoma desarodlade sobre las viejas lesiones
clocatrizales, Kaftan demostré ampollas intestinales
preoductoras de cdlicos con defecacién dolorosa sew
guidas de cdmaras sangrantes contenlendo residuos
de mucosasSe

Respecto de las faneras, las distrofias de las
ufins forman parte de todas las desoripeiones: au~
sencia 0 atrofia por mgenesia o por que ellas han
cafdo en el curso de su desarrollo. Sabrezés y Tor
lais han constatade su calda expontanca, an un caso
con aplasia en el crecimiento posterter, otros au-~
tores notan la onicogrifosis con aumento de volumen
de la falange terminal. La alopecia es freouente,
sea por atrofia cicatrizal o por cafda completa de
los cabellos gue ason reemplazados por un velle la-
noso que facilmente se deja desprender,

Independientemente de éstos sintomas se han se
flalade la coexlstenci de signos mas raros tales co
mo queratosis palmo-plantales (Iauste y Gadaud),

Otros sautores han sefialado la apariencia pso-
rigeiforme meroddrmica e ictidsica de la piel (3a~

bruzés y Torlais)., El profesor Greco cominica dos

cases de esclerodermia asociada gon epidermodisis



ampollosa distrdéfica con hemateporfirinuria.

Anatomfa Patoldgicas Segin algunos sutores, en 1

loa prineros exdmenes de biopsia, demostraban
que en &a epidermolisis ampollosa simple, las
ampollas se formaban pomr acantolisis (ruptura de
los filaxentos de unién celular pero oon integri
dad de las células) en las capas superficiales
de la epidermis con mua precisién en las partes
superiores del cuerpo mucose de Malpighi; en cam
bio en la E.A.D. ella se formaba por dermo epider
molisis cuyo clivaje se haci{a & nivel de las pa-
pilas. Sin embargo lus nuevas observaciones no
permiten hacer una diferenciacidén tan categbrica
por el limite del clivaje, ni por el lugar de
formacién de ampollas, en ambas variedades (Pet-
ges y Leconlant).

BEn la epidermolisls ampollosa simple la amo_
lla puede constitujise tango en el espeser de la
oepldermis como entre lu epidermis y el dermis;
en la k.A.D. d¢ forma regularmente entre el der
nis y la epidermis. En ambas formas han eideo des
dfiptas alteraciones del tejido eléqtioo consis~
tente en dilaceraciones, reduccidnes y desapari-

cién del mismo en los estratos superjores del der



mis papilar y sud pepilar. $e han hallado adenis
dilataciones capilares ¢ infilsrucibln flegistioa
perivascular,

Fuhs cree que el azicnio.de la ampolla depe,
de de la intensidad del tr:umatismo. laa observy
oiones miorosclplioas de formms simples y de fore
mas distréficas realizadas por Cerutti lo deci-
den a reéchazar la existencia de relacidn entre
la prefundidad de laz ampollaa y la forum de la
epidermcliinis. BEs mceptutle quse las ampollas pueg
den formarse a nivel de la capa de MNalpighi o ea
los linites foruadoa por loa suerpos papilares.
Cuando elluas se desarrollan clivaado las bases
del cuerpo muoco3o su pared superior la forman
la ocapa cornea , la Oaps granulosa y un nfaere
variable de hileras celularcs del cueirpo micoso}
de su gara profunda se destacan franjas epidér-
micas y conduotos de glédndulas sudoriparase. la
pared inferior essd constitulda por detritus oe=
lulares - reposando sobre las ltimus hileras del
ocuerpo malpighiano y la oapa basul (disousible la
existencia de esta Yltium oapa).

Cuando las smpyollas se desarrollan por oli-

vaje dermoepidérmico, la epidaoruis sstd levanta~



da en su totalidad y forua toda ella el techeo
de la ampolla,

Referente a 108 quistes epidérmicos sl es=
tudio de su histogénesis ha motivado numerosise
disousiones y adn no hay uniformidad de eriterie
entxre los invessigadores. Existe acusrdo abaolue
to on la opinidn de que los quistes estin limita
dos por las cajas epiddrmicast eapa malpishina,
stratum granulosum, stratum luocldum y eapa corneas
la ¢avidad del quimte estd exclusivamente rellema
de onpas conoénirions de odlulas coridees. Segin
alzunes autores dichos quistes son originados por
la cclusidn de los conductos sudoripares; segin
otros won ecasionados por inclusién en medio del
deraie de ;lobos epidérmicos yueratinizados en sa
parte central,

La estuela italiuna con Pasini, Ceruttl y
otros ha estudiado con detenimiento las formamoiQ
nea slhopajuloides, A nivel de la lesién alhkope~
puloides se encuentra una epideruls adelgnzada,
su linite inferior es rectilineo por aplastamien
to de la re;idén interpapilar y es evidente la au
gencia de piguentos en la cupa basal. la dermis
pepriiar y sub papilar estd contituida por fascie

oulos compactos de fibras conjuntivas con infile
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trudos de células fijas en le cepas superficiales,
Cerutti ha demostrado la casi completa desapari-
cidn de tejido eldstico en osmbio Pasini ha enoan
trado en dos obgservaciones una gran riqueza de
tejido eldstico facilmente coloreable costituilde
por pegueflas fibrus tortuosas y ténues las cuasles
formban una red muy espesa se pobtaba un ficil &
desprendimiento de la dermis y de la epidermis

pEre R

(Peties y Lecoulant).

Formas clinicas: Couo ya dijimos junto con la

epldermolisis smp®llosa hereditaria distréfica
exiaste una epiderwmolisis ampollosa simple las
cuales limitan el cupdro de las epidermclisis am
polloszs. Entre estas dos afeccidnes existe una
infinidad de cusos intermediarios, de casos mixe
tos y de formas anormales.

Formus mimtast Se pueden hallar elementos de
la forume distréfice. en la afeccién de tipo sim-
ple tales como distrofias ungulares, pigmentacién
cicatrices 1lo cual dificulta la clasificacién de
estos casos en cualguliera de aguellas dolencias,

Yorua adguirida: Grimfeld, Wise y lautmann
han descripto una forms de ep, mmp. distréfica

adquirida que diféere de la congénita en que



aparece en la edad adulta. Por ese Siemens divi
de las formas distréficas en dos tipos: una hers
ditaria y otra adquirida. Algunos piensan que se
trata en rezlidad de una férma diastréfica gque ha
permanecido en estado latente otros suponen qus
alzunos de éstos casos podrian emparentarse a
los pénfizos,

Forma ulcerosa vegetante de Nicolas, Moutot
¥ Charlet: Dichos sutores han descripto una afeg
ci6n observada en tres nifios caracterizada por
una poussée ampolhesa 0 vesiculosa Unica cuya
evolucidn produce legiocnes tréficas progresivas
y ulcero vegetantes. A ello se unen distrdéficas
ungulares y fendémenos de estenosis larinzeas de-
bidas & la evolucibn del proceso ulceroso en la
superficie de las mucosas. Incluyen pues eésta der
matosis a la E.A.D. & oausa de eu cardcter congé
nite, por su erupcién ampollésa y por las distre
fias ungulares; pero 10 gue le otorga caracteris
tica es la presencis de lesiones Ylcero vegstan-
tes de evolucién lenta sin tendencia a la cilca-
trizacién,

Forma alboepapulolide de Pasini: el gutor

1taliano ha estudiado una forma singular de E.A.



D. curacterizada por la presencia de clevacio-
nes yapuloides blunco-anarilientas salientes de
1l a 2 milfmatros sobre la superficie cutanea nor
mal reiondos o redondeados cuando permanecen aig
lados, cuando estan agrupadas sdguleren una oon-
figuracidn de variadas diguras; cuyos bordes see
rian-ae agyecto dend#lsicos de wsuperfiocle cénica
guando eon iniciales, y muy peyuefios de cara apla
nada disminuyendo naocia los bordes si son mds am
tiguas. Dol tuuaiio de 2 a 3} mm. hasta 13 imm. de
conaistencia completuuente eldstiou. Lstas forua
ciones no son precedidus segﬁn fazinil por ninguna
otra alteracién cutdnea sino gue representun un
hecho primitivo. HistolSzlcaucnte estidn oconsti
tuidas por wna hiperplausia del tejido conective
del cuerpo pagilar; el tejido eldstico esti muy
desarrollado; falta el wmds leve si_no de inflama
¢ién. Dicho autor piensa que la presencia de es-
tos relieves papulosos justiflcan la distincién
de una variedud de la H.i4.H «De la cual se po-
dria denominar Lei.l.D. 0 Fénfigo congénito a
yuistes epidérmicos y albopapuloides o distrofia
cutdneQ ampollosa atrofiunte y ulbopapuloide, Una

ves constituldas estas lesiones ya no sc¢ borran



Pige 2¢~ Bpidermolisis ampollar hereditaria
distrifica.,~- Detalles de las lesiones de rodilla
mostrando la ruptura de una ampolla y la plegaduw

ra de la piel a nivel suprauro tuliano,



mds y permanecen invariables. 5i bien afirma
Pasini que son primitivas podrfan se asiento en
el desarpvollo de su evolucidn de am,0llas segui-

iy ¥

das de cicatrices y de gquistes dérmicos. En su
supef}ioie no se encontrarfs el siino de Nikéle
ky.

Forua de trznsicidn o de pasaje: Existe un
grupo de afeccliconegs lus cuales evocan por su de=
sarrollo el sindoruwe de E.A.D. pero cuyos caraow
teres lag aproriuwan a las toxideruims. Siemens 4
descrivid can un szmtre de 50 aflos de edad lesio~

)

nes ampollosas mecdnicas tdxicas de origen arse-
nical las cuales termlnaron en una gueratosis pal
mo-plantar. Adem’is fueron descriptos numerosos
cases de L.A. con porfirius haciendo recordar la
hidroa vacuniforme de lazin (Mlarcozzi, Cerutti,
Meineri), La formu clfnica es la de una E.A.D.
pero en las orinus los observadores han notado la
presencia de metuhemoglobira o de hematoporfirim #
¥y e asi como la orina de éstos enfermos adquiere
una coloracidn rogada cuundo se calimata en pre-
sencia de oxfgenoc. Aquf es evidente el origen t§

Ay t

xico de la afeocién e &l menos la seqsibilizaoidn

de la pi¢l a la luz. No obstante qua\éughou cas0s



de E,A.Ds no se acompufian de sensaciones subjetl
vas ea freouente encuntrar, en estas formus de
srunsicién, scnsaciones de ardores, .piloazénes y
en Rl unos ca308 por sus caracteres mas marcados
pueden hacer pensar en una Bermutltis herpetifor
me dée Duhring o polimorfa doloresa de DLrocqe. Ade
mfs se han sefialado casos de dermatitis polifore
fa dolorosa loculizada de quistes epidéruicesa.
Parece pues gque esisten formas mixtas donde es db
ficil hpoer la difisidén entre la E.A, y la derma
titis polisiorfa ampollosa ( Gougerot y Alle),

Compligaciones: Las compliocdciones infecclosas

@e originan por la infeccién sacundaria ce las’
amprollias; sc sale que el contenido de las anpo-
llas es amicrotlane, pero la secrosidad due ellas
contienan es un excelente medio de cultivo. Ia
virulencis de los sapréfitos habitualas de la
plel se exalta , el contenido cltrino de las -
fliotonae e hace purulento: de ahf la produceidn
de piocderwmitis, de foliculitle, furunculos o an-
trux y flemones superficianles gue no se encuen-
tran 8ino en laa enfermwedados desprovisias de
guidado, Istaa infeiclones pueden determlinar ade

nitis supuradas y adenoflomones.



Ias oomplicaciones debidas a la cicatrisae-
ciones consisten en ciloatrices atréfious, visio-
sas, queldideanas, Pueden oourrir sindactileas
Cuunde no se vlene ol culdado de aislar las par-
ten oruer:taa ¢ dmpediir las retracciones posibles
0 el extropidn a nivel de los pérpados. A nivel
de la lengus las leucoplasias consecutivas a las
clcatrizaciones de las lesiones pueden transfor

AsIree en o.reinoimas.

Diagndstico diferenciul: La epidermolisis smpo-

lloasa simple ¢s suficlentements caracteristioca
paca no ssr oonfundida con otras afecciones ampo
llosas. Bl ocardcier esencinl de lu afeccidn es la
produccién de la amyocdla dnilcammente por travua=
tismo y jue no deja cisatrigy edemde las uflas no
presentan alteraciones. Se diagnoustioca la B.A.D,
por la produccidén de ampollas espontdnexs y trsa
alticas, por las distrofias ungulares, por la oi
catrioces y atrofias cutuneas, por los yuiastes efd
dernicos de Miliumy por las elevacicnes algo pa
puloides de FPasini y pur las fulias de algin fe-
néueno generul,

Se diferencia ademdis de los pénfizoas, los

cuales evolucionan siempre oon trastornos del es



tado gener:l como el pénfigo sifilitico, el rpén
f1g0 leproso, el pénfigo bulgar, Respecto a esta
dltiua forma es facll el diuzndstico en los casos
tipicos; jero existsn casos en 1los cuales al ea=
tado actual de nueatros conocimienios etiolégi-
coa y rvatozénicos una segura diferenciacién del
pénfigo vulgur no es fdcil. Referente al pénfige
9ifil{tico vl cual especialmente nos hard pemmar
frente a una erupcidn presente en el momento del
nacimiento o aparecida en las primeras scmanas
de vids de observard gue la F.A.D. no tiens pre-
g¢ileccidn por las plantas, ni laas paluas de am-
bas extrcnidedes, falta ademdis el coloride espe=
cilal jue cincuﬁdu a loa elenentos empollosos es-
pecificos, faltan los fenbmenoa cutineos , RMUCO~
808, goneralea cue teatifijuen la lues, falta el
hallazgo de la espirojueta y la positividad de la
reacciln de Wassormann,k

Las dermatitis polimorfas dolorosas, donde
el cardcter ecsencilel ed el prurito o el dolar.

Los impétizos ampoliosos yue no ticnen cars
torfstioca de sor hereditarios y en los cuales la

duracidn es difcrentep

Ias dishidroasis graves no e acompa’an



Ias foruas enormanles que so aproxipan song

las porfirias; las toxidermias umpollosas; las
epidermolisias ampollosas ictiogiformes; las erie
sroderuias ictiosiloruea ampollosss; las hiper-
queratosia lotlosiformoea umpollosas; las querate
darmias paulmo-plantalen, Fstas afcceciones clasi-
ficadas como forma de pasaje, nun no estin per-
footamnte definidan,

Pron&:stico; Tata alfecoidn no es morsal. Pere la

duraciin larga de la misma, las localizaciones
de las lesiones impiden al paciente tomar .arte
activa on la vida habitual: la marcha se hace pe
nosa3 la aparicién de anpollas =1 wenor traumatis
5oy las llagss que Ce ello remiltun son otros de
loa motivos jue diaminuyen la vida social del in
dividuo. 9s;Un Petpes y lLecoulant se puede espe-~
rar una atenuacidn de los sintomas en una época
nd3 @ menos avunzada de la existsncia.

El eatado general no es absolutamente compro

metido,



Servicio de Clfnica Médica del Hospital de Nifios
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R.C.D. do 10 afiom de edad - Argentino - Fecha
de ensrada: 13 de Setiewbre de 1648.-

Antecedentes hereditarios y familiarest por linea

materna: bisavuele fallecido a los 76 afios por
feumatismo cardiaco; bisabuela fallecida a los

54 afios por infeccidn buaal. Abuela vive 50 afios
e3 Bane . La madre tiene 7 hermanos sanog; 2 fa-
1lecidos por vronconeamonia. Por parte del padres
abuelos paternos fallecidos 1lznoran la causa. Ha
tenido 1l Lheruwmnos, 9 viven y son sunos los 2 res
tantes fullecieron uno por tucerculosis pulmonar
& 108 32 afios y el otro padecla epilepsia,

Madres 36 aflos; ficbre tifoldea & los 7 alios. Des
de hace 6 aflos dice la sefiora gue estd atacada de
alergia ( sintomatologla asmstica);Insuficiencia
hepdtica y ovarica.

Padre: 52 aiios a los 36 afios peyueflos focos pulmo
nar (tuberculosis ?) dice yuo fué curade y desde
entonces no ha padecido ningin tramtorne,

La wadre del nifio estd casada con un tie (



/'

(hermano de la abuelm del niiic).Hijeo Unices Por
voluntad de los padres no han habido nuevas oon-
aepciones,

Antecadentes personales: KNacido a términoj par-

to distécico; peso al nacer 3600 grs. Lactanela
artificial a base d&e leche de vaca con cersales,
A loa 6 meses so le sundnistra sopa de verduras,
Jugos de frutas y oarnes, Refiere la msdre que
el niiio desdie el nacimientv hasta los cualro .
aZios fué muy cunstipado debiende recurrir a su-
Positorieos u otros wedicawsnies para evacuar el
intestino; lueygo de esa edad dlcho trastorno dew
sapurece. Bl nifio despuds de los 12 meses adel-
ZazZa evidenteomente pese a que se alimentuia blen.
A los 2§ afios coguduche, Diuresis normel. Es im=
portante desimoar que sl nacer el nifio y en el
mouento expulesive el obatetra ee vid precisado

& towarlo de loa mug}oa pero el niiio se le es~-
currié al no poder hacer presa por desprendimien
$0 de la plel guedando sus miembros inferiores
oasl sin ella §3 fud tratalo con pomadas querato=
pldsticas y ouré,

Enfefmag&é actualt A los 25 d{as aparecid una

erupoidn generalisada de piel de¢ tipo ampolleose



Estas anpollas fueron hadiertus y se efectud un
raspaje a fondo j}nformando ¢l baoteridloge mo
encondrur eélementos patoldgziéts. Deisde entonces
hasta la actualidad el nifio ha sufride recidivas
oon mas 0 wmenos rejularidad. les ampollas oura=-
ban formindose una plel rojiza y tirante conti-
ndia a3f de tal amnera que a los 8 meses pierde
las uiins de las manos y de los pies, Estu enfer-
medad procede por brotes paaande por perfocdes de
acalaia en los cuales 3as sscuclas dejadas por la
erupoié]a no retroceden y se van sumando les tras
tornos de jado por oada brote sucesivo,
Extadg potuals Niflo en regular eatudo de nutri-
cidn, escaso panfoule adiposo. Cabellos ocastaflos
bien implantados. Ojos reaccionan bien a la lus
y & la acomodacidn, vivaces. Duona inteligencia.
Cranee subdolicocéfalo. Boca! muoosus himedad y
rosadas, Lengua retrufda no la puede sacur, lisas,
depapilads} placaes erosivas, eatrias blanogueci-
nas tipo leucopldsice en el sitic de wntacte de
los dientes oon las wejillasj suelen apurecen
flict4nas en la lengua. Dientes mal implansados,
anisodentia 12/12.

Sistema respiratorio: sin particularidades,



Foteg. N° 3.- Epidermclisis ampollar nhereditaria
distréfica.— Mano dereclia, oara palmar evidennila

las groseras lesiones de atrofia.-



Aistena ciroulatorio: sonos biea timbrados em los
4 focoa, Abdoumen: Llundo depresible e indolero.
H{gado sobre el reborde cosatalj baze no se palpas
urogenital normal,

Ia dermatosis pressnta un aspecte polimorfe
distrivuida por o0ase toda la superfioce cutdnea es
decir es de tipo universal pereo con franca predl
lecoidn por Ala superficie de extensién de los
miezbroes y partiocularmente sobre los relieves
ose08 por ser 10s lugires mis expuestos a los ro
ces y traumatismoas,

Cuero cabelludo no na s8ido atunado)] en la oara
obsarvamos lesiones de milium en forma dispersa
en rezifn froantal y rebodde de smbas orejas; en
embas mejillas mdculas do tinte castafio y sobre
las mismes peguefias formacivnes quisticas del ta
mafio de una cabeza de alfiler, color blanco na-
carudo de consistencia dura algunas aisladas ¢
otras confl.entes en plagas 0 rumilledes 4ifi-
cilmente enucleabler.

Placas eritematosas con erupcién milliar y
costeas eerohemfticass alrededor del cuellod ,
algunas ampollas purulentas. las ampolias se

desarrollan despuds de media hora a 3} horas deld



traumatismo precédida por una mancha eritematoss,
la provocacidn artificddl de las ampollas es mis
facil en las gonas cusdneas que ya fueron sede
de la srupcién,

Ea digno mencionar gue las sinequias piroducli
das entre las mucosas de las wejlillas ocon la mu~

cosa cingival imposibilitaren colopar el apare-
to adaptutle a la cavidad buesl para determinar
el netalolismo bas-1 del enfermo.

3p la regifn esternal inforior ampolla abler
ta regumando serosidad; zona eplsdatrica erupcil

miliar. BEn ambos lados del torax (regifn infra-

amiler) placas de piel atrdfina, facilmente ple-
gables, tiro piel] de ceballa con granulacliones
de milium (Fig. 4)e~

Rezidn veri e infra umbiliocal piel de tinse
marcém sobfe la cual aparecen tamiidn quistes ep}
dérmicos,

En amnbas reglones inguinales y en zona pu~-
bianna 4, en especial sobre el rclieve §seo de las
espinae 1liacas anteriores, secuelas de ampolias
desaparecidas quedanio aotuslmente piel eritema~
tosa en plaoaa irregulares por confluencia de

gquellass sobre el pene costras conseocutivas a



la eruyoidn.

Regidén doraal del dronoos predominio de lee
slones en los relieves eucapudares y en el retor
de coatul postorior.

En ambas manos piel atrffica, tinte erité-
mato-violaceo, consuncidn de partes blandaae
(eminencias tenar e hipotenay con desaparicién
de los rclieves y surcos normales, sinequias in-
terdigiisules con la casi imposibilidad del momi-
miento de los dedos ya semifleacionandos. La ma~
no tiene una actitud en garra ocasionada vor la
retraccidén de la piel que en forma de puente wva
Gesde el extremo a%rdfico de los dedos ain ufias,
hasta la palmn de la mano. El dedo pulgar apoya
sobre la caru palwar 1o cual imuosibilits la vi-
sualizacién del mismo, a la observacidn de la ca-
ra dorsal (Fig. 3).

Numerosas leasiones eritemato-escamosas en par
te impetiginizadus en las zonas é&e extonsidn de
las articulacionos de las rodillas y de loa codowy
cara anterior de ambas piernas, piel evidentemen-
te atréfica, lisa, brillante, delgada tiyo piel de
cebollaj) 2onas costromas serosas posteriores a la

erupcién ampollosaj erosiones, También en las



Yotoze N° 4.= Bpidermolisis ampollar hereditaria
distréfica.= 3uperficie dntoro-latoral del $érax,
rezién infra-axilar la cual muestra la atrofia de
1a piel (piel de cebolla) oon aliunas erupciones

de Quistes epidérmicos de miliums.-



—'/

extremidades inferiores pérdida absoluta de las
ulas de ambos pies con atrofia de partes blan-
das y sinejuias ianterdi italed (Flzg. 1 y 2 ).

Purante el japso de 9 meuses quao venimos
ebgervundo al nifio 8610 hewos constatado breves
periodos de estacionamiento del proceso, fuera
de ello las erupciones se han ido sucediendo sin
tregus; auwwento de peso, gran apetito, no la havl
‘do enf rmedades intercurrentes,

ratuamicnto: La terpéutica realizada en es-

te caso es la sijuiente: regluen wlimenticlo se-
leccionado; vitamines A - D - y C ; Penicilina in
yectabvle 50,000 u. Qs C/6 hs. ducrante los prime=
rog 5 dfas; rayos ultruvioletas, trunsfusién scn=
guinea; calcioterapia; deido félico conprimidog
Aptidina 250 u. (bisewmwnal). Sulfarscnol 0,06 grs.
inyectalls secuunulacnie; Se le ysacticuron cura-
clones locales con resorcina en las zonas infeo=
tadas y en las erosiones t8rpidas se aplicéd célu-
las sccas de sungre huwanu. Se evitan l.os trauwa-
tismoy y se colocan vendajes protectores.

Exdmenés- ce laborutorio: Copias do andlisis olf

nicos y de laloratorio realizados:

Setiembre 1948. Fondo de o0jo: normal



Recuento globular: glévulos rojos: 4.540.000 p.-n3

«lbébuloa biancos: 11.500 p.mn3

Hemoglobina ¢ 88 $

( pole neutréfilos 5
( » eosinéfilos
( n basdfilos

Férmula leucocitaris

porcensual (linfocitos
(monocibtos

Glucemia: 0,72 grse 0/00
Uremia 0,46 zrs. o/c0
Angligis de sansre:
Férmula absolutas

Polinucleares neutrdfitos 6785

" eosindéfilos 0

" busbfilos 0
Linfocitos 4500
Monoci%tos 115
Glébulos hlancos 11.500

Aanalizis de Sungre
Bililrrubina directa: no conticne
" indirecta: 0,10 mz.%
" total 0,10 m3e %
Rescrva alcalina 44 vol. OO, %
Cloro zlouular 170 mg. #
v  plaswdtico 360 mg. %

Rel. Cl. 0l.. 0,48
010 Plo



Hemolisie parcial & 3,5 g. 0/00 de Cl. Na.
" totul ¢ 3
Ascorbdinemia : 1l ng. %
Andlisis de sangre: Koaceidén de VWusssermann
¥y Kahn Standard y presuntiva: negutiva
Reaccidn de Ltcheverry- Marchisio: negativa
Colesterel : 2,00 grs, 0/00
Prétiios totales: g,32 8¢ 000
Albduinasz 3,45 g. %
Globulinas: 2,87 g. %
Rel. A/G. = 1,20 g. %
Calcemia 7,2 mg. %
Fosfatemia: 5 mg « %
Potasemia ¢ 22 mg. %
Andlisis de orina: Ynico elemento anormal vesti-
¢los de acetona. Se investligé con resultado nega-
tivo porfirinuria.
Enero 1949, Andlisis del liquido extrafda por
puncidén del contenido de ampollas de piels
Exdwen Girecto: negative para gérmenes
* quimiocos 30 grs. o/oo de proteinas
Cultivo bacterioldgico: estreptococos citrum
Exdmen citolégico: pol. neutrof.59; eosinof.l; ba
sef. 0; linfocitos 20; monocitos y células ende-

teliales 19. Se observan henat{es.



las radiograff{as de huewos refelan todas una
didoreta gracilidad Osea.

Eritrosedimentacidén: Indice de Eatzg 7

Conaideraciones y reeiuen:

El enfermo estudlado presenta una tfpica epi

dermolisis ampollosa distréfioca con las caracte=
risticaa sisulentee:

Batd presente el factor hereditarie por =
consanguinidad de 1os padres. Es congénita pueste
que en el momanto del nacimiento ya se puso en
evidencia la distrofia cutdinea. No se obsexrvan
las elevaciones albopauloides de Pasini., tn las
ampollas no se han hallado substancias anémalas 4
del tipo de las porfirinas, Xo hay sensibilizecién
& la luz, la lues no obstante la reitorada inves=
tigacidn en el nifio y en sus padres no se pudo re
valar, El signo de Nikolsky es frauncamente posi-
tive. 3obre lms oclcatrices y fuera de ellas se de-
sarrollan quistes epidérmicos ds milium. Las anp
pollas adends de dejar oicatrices ae producen
espontaneamente y por traunmatismos, Hay distrofi.s
ungulares. Ia erupoién no es doloreosa. No hay
trastorno del estado general. En sste casé el ocug

#9 cabslludo no ha sufride perturdacién alguna.



E1l detenido eatudio clinico realizado no refela
alteracién alguna. la evolucifén psiquica es nor-
nni. No han apareoido enfermedades ingerourrentes
lo cual revela la intangibilidad de la inmuni-
dad. Entre la sultiplicidad de andlisis de laborg
torio nada se ha manifestiade como anormal. No re-
sulta entonces como caracieristica 4o esta dolea=-
cia ninguna reaceiln sanguinea. En el tiempo que
lleva de vida, no obstunte los diversos tratamiem
tos instituidos, entre otros la opoterapia, la en
fermedad no ha wmanifestado atenuacidén ds sus sin-
tomaad 8610 ha existido detencién en la evolucidn

peyorativa de la dermstosis,

ISR LN &
)



No30114ini I.L.-

Giornala Itallano Malnt. Ven. 8 della Pelle
19120'

Pasini d.-

Giornale Italiwno A1 Dermate e 3i1£1101.1932
Ceruttl, Lo

Fiornale Italiano 41 Dermatoleie S1£11.1933
Sézary A.-

Bulletin Soc. Frang. Dermat. et Syphil.1935

Darier, Sabouraud, eto,

Nouvells Pratique Dermaiolosique 1936,

Scolari E,~

Giornale Itnliano 4i Dermat, e 3ifilel.
19390"
Greco N.~-

Lo Semana Mddica - 1939

Radaelll Et-

Minlattie Cutanee @ 1948 (Esposiz. L. I,

1949)0‘
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