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La epldsrmolisia ampollar hereditaria diatré, 

fioa ea un extrafio trastorno de la piel y de laa 

mucosas, frecuentemente hereditario. Es una de
i

las dos formas clínicas que componen el capítulo 

de las epidermoiisis ampoliosa, puesto que * o orne 

se sabe* además de la afección motivo de ésta te— 

sis existe una epidermolitis ampollosa simple de 

KSbner (1886) #

Sinonimia: Esta es numerosa; para poner de relie,

ve el síntoma o la singularidad que más le llama** 

ra la atención, cada observador la denominó a su 

parecer* por cujre motivo el problema!» sido inne

cesariamente complicado: Péniigo sucesivo de quis 

tea epidérmicos * Broeq; Dermatitis ampollosa con 

génitaa con quistes epidérmicos o Dermatosis ampo 

llosa hereditaria y traumática de forma distrófi— 

ca* Hallopeau; Penfigo congénito de tendencia ci 

catrizal* Brooq; Epidermolisis ampollar heredita

ria de forma diatrófioa* epidermolisis ampollar 

de forma complicada* Bettmann (1901); Distrofia 

ampollar congénita* Maschkillison* etc*.*» 

Definición: Es una distrofia hereditaria que se
caracteriza por la suoeoión de erupciones proVooa

'A

das y axpontánsasi looalis&daa • ganarallzadas



d# «apolla* y filotona* dé o «atenido **ro*ov ser¿ 
he»'tico o puralont* habitualmente indolora* sobre 
la pi*l y sobre la* sucosas* s* dlf«r*noia d* la* 
forma simples, porgue dlobas ampollan, dond* hkn 
existido cuando osen las oostras quo la r««aplazan 
dejan rastros de atrofias cicatrizal** sobro las 
cuales aparecen más tarde quistes epidérmicos ds 
miliua y algunas voces elevaciones albopapuloides 
de Paeinl* Sata afección se acompaña además do 
trastornos de las fuñeras y de par turbaciones va» 
somotoras*
.Etiología t Se ignora la causa determinante de és 
ta enfermedad* Se han emitido inaumerables hipóte^ 
eis que contemplan el caso particular do oada ob
servador* Por ouye motivo, se lian sumado unas se
ries ds teorías, las cuales como ocurro en otras 
enfermedades ds etiología deaoonooida no satisfa
ce plenamente el interrogante* Tin cambio son lnt¿ 
resantos enumerar algunas causas predisponentes!o
Frecuenciai Sin ser una dermatosis ony frecuente 
no se puede deair que sea extraordinaptamente ra
ra* Demuestra su poca frecuencia, el hecho de que 
Siemens en 1923 no oontó más que 600 oasos*

Sexoi Dosdo haoo tieapo ao dijo que el sexo



masculino era más atacado» La estadística de KorJb 

ley consigna sobre 87 individuos9 53 del sexo mas 

culino» Tobías oomparte la misma opinión; en oam 

bio Siemens afirma que los dos sexos son atacados 

por igual»

Edadi Este padecimiento aparece en la primera 

infancia ( desde el nacimiento hasta los 30 meses) 

o en la segunda infancia (desde los 2¿ años hasta 

los 6 o 7 años) generalmente antea de los 20 años»

No obstante, existe una forma adquirida, la 

cual puede comenzar tardíamente eerca de los 40 # 

50 años» Para Napp, cuyos casos son numerosos9 e¿ 

tas formas adquiridas son estados latentes, que 

se manifiestan con posterioridad»

Hazas Ya no se acepta como en un principio 

que la raza germana era la mas predispuesta» Se 

han observado paolentea de todas las razas y do 
todos los países i Grraham Llttlet un niño judió 

del Transvaal; Sakagudhii entre loa amarillos; 

ohkilleisom en Huela; Franok Xrozen en Amóriea 

del Norte; Oalhorm y Browni en la raza negra) Hont 

pellier y Laoroix en las tribus del Africa del Ñor 

te; Fidanza y Ooaña* Grecof Othaa y Contif Carillo 

Fornándosf otc»9 entro nosotros»



lataolontn Para algunos observadora a f las
ostaolonas oálidao al activar la sudación favore— 
oorlan la predisposición y lo confirmarían la apll. 
caoión da baños oallentssi al invlarno paraoería 
atenuar la erupoióa» Ctros autoras han negado sa
ta 3 preforano la».

Traumatismo» Respecto de este factor su aoaldn 
es incontrastable» So uonoiomuaoa en varios pasa
jes de este escrito»

Herencia» En los antecedentes de los enfermos 
es frecuente advertir la consanguinidad de los pa 
dres* Oonfinu&do en nuestro oaso cono luego vera
nos» Precisamente os el factor más freouante en 
la etiología como lo muestra la observación de día 
tlnguidoa investigadores» Con oaráoter reoesivo (1:1 
cha afección es hereditaria y familiar» Morley ha 
o oaprobado t¿u© el pade oimiento era transmitido 
por hombree enfermos jamás yor hombrea en buen es 
tade de ealud» En dos casos la doiencia fuá trans 
mitlda por una sujer enfernm } en un oaeo por una 
mujer no atacada pero la cual era hija de un hom
bre enferme» Dioho autor señala que la progenitu
ra jamás estaba indemne»
rato,genial las teorías más valederas son las si-



guiantes*
Toorla^í dietrót'ioai Xbbnery Goldsoheider h*> 

blan pensado que «1 f¿all desprendimiento da la 
^epidermis sobre la dormía so dobla a una diamlin^ 
oída hereditaria do la fuersa do resistencia do la 
epidemia a la aoolón do loa agentes exteriores m£ 
tiro de la lisiafHallopeau retomó la idea al lnorl 
minarla a una imperfecta adherencia de laa capas 
epidérmicas* Horzfeld, Morley» XasahklUeison* 8n£ 
mana oreeea en una debilidad hereditaria y congó— 
nlta del tejido elástico oomparable a otras anona 
lías del desarrollo*

Teoría tóxica* En órden cronológico esta teo 
ría flgusa entre laa primeras* Oolombin*. ( Tomma- 
sollt Kóbner y Truffi piensan que en laa ampollas 
exlate una mibstanoia aloaloide o de otra natura
leza que altera los amdio9 quo unen las células o  

tare al y provoca la ampolla. Este concepto aa re
tomad a por Longo quien lo modifica y le da un sen 
tido mas amplio* La E*A.H*D. puede ser provocada 
por cualquier substancia anormal proveniente de 
la impermeabilidad renal o por defeoto de oxidación» 
por fermentación Intestinal* por metabolismo viol& 
do y agrega además los desórdenes del metabéllame



ds las glándulas As seoreoldn Interna»
Maroozsl, Siemens 'y Cerutti publloan oasos As 

porflrlas en los enfermos atacados de E.A. jr se 
preguntan ai la hematoporfinlna no serla el ©ri
ten de laa empollas» Dioica sustancia obrarla como 
tóxico o mejor oorno senalbllidadora a la luz*

Las porfirinaa son cuerpos fluonesoentes cu
sca oaráoterístioa ts la de ser muy fotosenoibili— 
zontea, de ahí el empeoramiento de los síntomas ea 
ciertas áormopatíaa cuando el paciente se expone 
al sol*

Gotron y Eddinger aconsejan busoar loa ouer- 
pos porflrioos oon más atención en los enfermos oa 
tendencia a padeoer ampollas*

Teoría angio-neurótioat Fura Blüuer oonsiste 
esta «al formación en unaaagiopatía caracterizada 
por una prollfex'aoión do los vasos embrionarios*

Eaposi y Lusgarten relacionan la E*A*B* a las 
urtloarlas ampolloaaa y a los edemas do Quinoka) 
Linser lo vincula a la enfermedad do Raynaudj Ar- 
ning a la eritromelia y tiendo a haoer do Asta afep 
oióa una angioaeuroais; oolnoidento oon dicha opi
nión fondo, Valentín, Elliot y Unna loo oualss afir 
man qus las formcion.es ampolíosas son oonoeoutlvas
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a un« hiparemitabilí dad a la oual suoade la «xada» 
ciln ««rosa •

Por loa diversos desordenes vasomotores que p 
pueden acompaflar a esta afeooifin tales oomo aor£ 
elañoale, eritemas pernios, hlperhidrosls, Satta y 
Cerutti oreen ver la oausa en trastornos del sis
tema eolinérgico (parasimpátioo) o adrenergiao ( 
(simpático) y quizá también del histaminlrgioo*

Teoría endoorinat Con ooasiOn de observar en 
el año 1914 a dos niños Capelll piensa en la posi
bilidad de la influencia de los trastornos de las 
glándulas de secreción Interna} más no hizo nin— 
¿tln tratamiento opotsráplco de prueba* ¡lúdelo y 
Hontlans en 1919 publican una observaoión de S«A*D* 
con hipoovariamo, melanodermia e hlpertiioosie t la 
niña ful mejorada en dos oportunidades tanto des
de el punto de vista looal oomo general* aeroed 
al tratamiento opoterápioo* Uuy asociando la cre
encia de que el metabolismo del tejido oonjuntivo 
está regido por el lóbulo anterior de la hipófisis 
pienda que el timo serla el ensargado de dirigir 
al tejido elástico* honadure (1926) oomprueba la 
existencia de un síndrome hipotiroparatiroideo | 
Pasini refiere un hipotiroldiamO} Maroozzi señala
la



la o©existencia da hipertiroidisrao y da hiposu— 
prarrenaliemo•

Druet con al titulo da dlsendoorineas cutáneas 
publica on 1928 una observaolón da aaolaroéemlaa 
oon S»£. en un nixedematoso) al enfermo mejoró oon 
la aplicación da sxtraotos tiroideos, suprarrenales 
y Oestioularoa. Para Angelo Soarpa (1933) aa trata 
da dlsfunoiones neuroendoorinas»

3a ha pensado en fenómenos anafiláotioos ds 
sensibilización por vía fíalos ocasionados por 
pequeños trauma repetidos} en una lnsufloionola 
oongónita de las funciones reguladoras dal trofis- 
mo ds la piel y do sus anexos basado ve r o h ímilmen— 
te sobre causas nerviosas o endoorlno-nerviosaa.

Satas diversas teorías sólo en parta satis
facen al interrogante y ae basan sobra oasos ale
lados do nodo que no so las puede generalizar* Pobo 
llamar la atención el hoohe do que an algunos onfe£ 
nos exista lúas algunas veoes oongónitas (Plerlni, 
Hioolaot Lebcuf)t Beta especificidad congónlta cola 
oida la mayor parta da las vasas oon signos ds día 
funoión da las glándulas endoorlnas y podría sor ol 
fundamento do esta lnsufloionola glandular oomo do 
la 1.1.9*



Sintorna toleríat Xa desdé el nacimiento la afee-» 

clÓn se manifiesta de tal manera que el niño puede 

nacer cubierto de ampollas# Briand, Fouealt y Kl¿ 

chel saben de un niño que en el momento del naol-* 

miente además de la deformación de un dedo tenia 

una cicatriz cutánea » le cual hace pensar en la 

posibilidad de que las primeras ampollas pudieren 

haber apax‘ecid© una semana anátes del parto# Fordy- 

ce y Wise loan observado el desprendimiento comple

to de la epidermis de las manos y de los piés en 

un ¿Lactante# Estos casos , junto con el que descreí 

biremos cuyo enfermo es el motivo de este trabajo 

son raros, ya que habitualmente es durante los pri 

meros días o durante las primeras heman&s que apa-» 

recen las ampollas# Estas aparecen en general por 

"pouseóes" Irregulares de duración más o menos con 

siderable con pejtfodos de acalmia cúyos lapsos son
.s

variables} en un ouso duró flete años* £1 oonteni

do de los elementos ampollosos es habitualmente ol 

trinot muchas veces liemorrágioe y puede convertirse 

en purulento* La conformación de la erupción puede 

ser irregular como resultado de la confluenoia de 

elementos vecinos* Las erupciones expontáness se 

acompañan de erupciones provocadas por los diversos



traumatismoa y asientan sobre las reglones más 

expuestas* manos, codos, nalgas, talonea, rodillas, 

hombros, maléolos» En enpeoial es siempre la oupejr 

ficie de extensión del cuerpo donde predominan las 
lesiones»

Es extraño el hecho que en muchos casos no se 
logra provocar artificialmente la aprlción de ele-» 
mentos ampollosos ni con traumas ni con irritacio

nes térmicas, actínieas o guímicaa» Son algunas 

del tamaño de una avellana, de una núes, de un Iras 

vo o atSn más grandes» Pueden aparecer en la piel 

y en las ancosas# la piel es de una fragilidad 

extraordinaria y se diva fácilmente por el más mí 
nimo golpe , ropa ceñida o fricción» El signo de 
Nikolsky, el cual consiste en que un froje o un 

traumatismo leve provoca el deapegamiento de la ca 

pa córnea qué desliza sobre el cuerpo mucoso por 
falta de cohesión reciproca entre las células, es 

frecuentemente positivo» El hecho por ejemplo de 
retener o de asir con la mano un niño que cae es 

motive para provocar la formaoión de frictenas» El 
niño, motivo de éste trabajo, tuvo una ampolla anu 
lar en. el brazo a consecuencia de habérsele aplica 
do un laso de goma para ingurgitar las venas del



Fotog# N° 1«— Epidermolioia ampollar hereditaria 

distrófica.- le alones bilaterales, piel cicatrizal 

y atrófica secuelas de ampollas, varias erosiones^

oostras serohemúfcicas*-



pliegue del codo 7 poder extraer sangre para efeo- 
tu*r loa análisis eorrespondienbes*

Las ampollas 7 las Xllotenas apareoea en gene 
ral rápidamente* La oieatrlsaoida do estos elementa 
puede oonduoir a una fusila de las partes cruentas 
7 puestas en ooontoete een sinequias consecutiva a*

A menudo luego de un periodo de resumael&a oqj 
seoutlva a la abertura de las ampollas seguida de 
deseeaolán la leslda da lugar a una epidemia elo¿ 
tzlsal 7 atrdfloa la cual ee oaraeteristiea de la 
afección een adelgazamiento da la piel que se ha
ce plegable o orno una Hoja de papel de olgarrillesi 
0070 color puede ser de tinte asarilionte» blanquj, 
oino( violáceo*o ooler piel de eebella* A veces 
las oioatrioee preveo«n la disminución de la sen
sibilidad al doler 7 a la temperatura | ásenselas» 
3urnier( üsatpelller 7 loareis ne Han notado nodi— 
flosolón a la sensibilidad* Korley las habría aneen 
trudo un poco disminuidas*

Ga~i todas las obsarvao iones señalan que sobre 
las oioatrioee e fuera de ellas ee desarrollan pe* 
queftoo quietes epidáfaloos earaeteristioen de les 
granea de mil luna, blanquecidos, ds dimensiones va- 
rlabias* De prsfsrsnola silos ss leoolisan sobra 3a



1

oara dorsal do las manos y los pida | sobro la oa
ra laboral do ios dados y sobro las suporflabs do 
extensión do las articulaciones. Dichas grnxmlaolo 
nos son do aonalsignóla dura» do oolor blanoo eri-Ú 
oso que contiene una sustancia blanca de o anal s- 
tonola de sebo y son fáciles ds snuclear por la 
proal fin do sus paredesj son del vol&oten de pegúe
las perlas pero Hallopeau y Sea han enoontrado en 
una observación quistes se ileíblemente más pequeños 
(el oaso do nuestro enfermo) y aglomerados en pe
queras placas do aspeóte llqueaolde. Caen en geng, 
ral sxpoatane&ment* o se «nuolean por raspado| as 
sitúan en el ouerpe papilar y pueden salir en la 
epidermis.

Las lesiones cutáneas son corrientemente aco£ 
paladas por lesiones ampbSosas sobre las mucosas. 
Tobías qus ha estudiado particularmente estas loca 
lisaoionss ha observado sobre 37 casosi ancosa bt̂  
cal 27 veces afeotada* esófago 2) ojos 3| ano 2| 
pona 4) intestino 1) ollas evolucionan como sobra 
la pial dejando olOatrloes. placas de leuooquerat£ 
ais. talanglsotaaias. Xa atrofia y la esclerosis p\¿e 
dan invadir toda o parta ds la lengua* a veoss si 
safaras encuentra difloultaA para sacar la lengua.



Klausanes ha observado un oaso de tumor maligno 

(carcinoma des&ro&lado sobre las viejas lesiones 

cicatrízale3* Kaftan demostró ampollas intestinales 

productoras de cólicos con defecación dolorosa ee- 

guidas de cámaras sangrantes conteniendo residuos 

de mucosas*

Respecto de las fañeras, las distrofias de las 

uñas forman parte de todas las descripciones* au

sencia o atrofia por agenesia o por que ellas han 

caído en el curso de su desarrollo* SabrazAs y Tor 

lais han constatado su caída expontanea, en un oaso 

con aplasia en el crecimiento posterior, otros au

tores notan la onioogrifosla con aumento de volumen 

de la falange terminal* La alopecia es frecuente, 

sea por atrofia cicatrizal o por calda completa do 

los cabellos que son reemplazados por un vello la

noso que fácilmente se deja desprender*

Independientemente de Actos síntomas se han sa 

ñalado la coexistencia de signos mas raros talos oo, 

mo queratosis palmo-plantales (Louste y Gadaud)*

Otros autores han señalado la apariencia pso- 

riaeiforme aerodármica e iciiióaioa de la piel (3a- 

brazás y loriáis). El profesor Greco oltfminiea dos 

oases ds ssoleroderaia asociada oon epidermolisis



ampollosa dlstrófioa coa hematoporflrinuria*

Anatomía Patológicai Según algunos autores* en 1 

loa primeros exámenes de biopslat demostraban 

que en la epidermolisis ampollóse simple 9 las 

ampollas se formaban pon acantonéis (ruptura de 

los filamentos de unión celular pero oon integd 

dad de las cálulas) en las capas superficiales 

de la epidermis con mas precisión en laa partes 

superiores del cuerpo macóse de Malpighi; en c&m 

bio en la E.A*D* ella se formaba por dermo epidear 

molíais cuyo oliva je se hacía a nivel de las pa

pilas* Sin embargo las nuevas observaciones no 

permiten hacer una diferenciación tan categórica 

por el limite del diva je f ni por el lugar de 

formación de ampollas* en ambas variedades (Pet- 

ge s y leconlant) *

En la epidermolisis ampollóse simple la ampo_ 

H a  puede constituirme tanto en el espesor de la 

epidermis como entre la epidermis y el dermis; 

en la E*A#Iu de forma regularmente entre el der 

mis y la epidermis* En ambas formas han sido d«a 

criptas alteraoiones del tejido elastioo oonsis-

ten te en dilaceraoionest reduooidnea y desapari

ción del miañe en les estratos superiores del der



nía papilar y auto papilar* Sa han hallado adeaás 
dilataciones cap liara a a infiltración fleglatioa 
perlvaseulur*

fuha orea ^ue al an lento. da la ampolla depai_ 
da da la Intensidad del traumatismo. Las ebaerv^ 
alonas mloroaoópic&s da fox-mus simples y da for
nas distrófioas realizadas por Caruttl lo deol— 
dan a rechazar la existencia de relaolón entra 
la prefundldad da las ampollas y la forma da la 
eplderaolisla* Sa aceptable q¿ue las ampollas 
dan formarse a nivel da la oapa da líalpighl a an 
laa 1 Saltea formados por loa ouarpos papilares* 
Cuando ollaa ae desarrollan olivando las basoo 
dal ouerpo muooso su pared superior la forman 
la oapa cornea t la oapa granulosa y un mimara 
variable da hilaras celulares del ouerpo nuooso} 
da su oara profunda se destacan franjas epldár- 
mioaa y conductos da glándulas sudoríparas* La 
parad Inferior está constituida por detritus ce
lulares • reposando sobra laa dltimas hilaras dal 
cuerpo aulpighiano y la oapa baaul (discutible la 
aplatanóla da aata ditima oapa)*

Cuando laa espolias sa desarrollan por oli
va ja dermoepldáraioo» la epidermis sata lavante-



d« «n «u totalidad / forma toda olla ol teahe 
do la ampolla.

Referente a los quistos epidérmicos ol os* 
tudio do su histogénesis ha motivado numerosas 
discusiones y aáa no hay uniformidad do erltorlo 
ontro los invaatizadoraa. Bxisto acuerdo abaolu* 
to oa la opinién do qus los quistes están limito 
dos por las capas epidérmica» i «apa malpighina* 
stratua granuloaum, stratua luoidua y oapa cornos» 
La oavida! del quisto está exclusivamente rollona 
de oapa» oonoéntrious de células conloas* Segdn 
algunos autores dichos quistos son originados por 
la ooluslén do los oo nduotoa sudoríparos» sogán 
Otroo son ocaelonados por inolunldn en atedio del 
dórale do globos epidérmicos queratinisados sn su 
parto central.

La e souold lt&lluna con Pauini, Cerutti y 
otros ha estudiado con detenimiento las formaol¿ 
mes albopapuloids s* A nivel do la lo alón ullopa* 
puloides se encuentra una epidermis adelgasada» 
su limite Inferior ss rectilíneo por apla*tamle£ 
to do la rsgién lnterpapllar y os evidents la a¡̂  
señóla de pigmentos en la oapa basal* la dormís 
papilar y sub papilar está oontltulda por fásol* 
solos eompaotos ds fibras oenjuntlvas coa lnfih*



tradoa de células fijas en Im capas superficiales. 
Cerutti ha demostrado la oasi completa desapari

ción de tejido elástico en cambio Pasini ha enom 

trado en dos observaciones una gran riqueza de 
tejido elástico fácilmente coloreable oostituid# 

por pequeñas fibras tortuosas y tónuea las cuales 

formaban una red muy espesa se ¿otaba un fácil d 

desprendimiento de la dermis y de la epidermis 

(Patees y lecoulant)*

Formas clínicass Como ya dijimos junto con la 

epidermolisis ampollosa hereditaria distrófica 

existe una epidermolisis ampollosa simple las 

cuales limitan el cuadro de las ©pidermclisis am 

pollos&a. Entre estas dos afeociónes existe una 

infinidad de casos intermediarios, de casos mlxQ 

toa y de forma3 anormales.

Formas mistas) 3e pueden hallar elementos de 

la forma distrófica, en la afecdón de tipo sim

ple tales como distrofias ungulares, pigmentación 

cicatrices lo cual dificulta la clasificación de 

estos casos en cualquiera de aquellas dolencias»

Forma adquirida» Grumfeld, Wise y Lautmann 

han descripto una forma de ep. amp. distrófioa 
adquirida que difiere de la coxxgánlta en que



aparece en la edad adulta» For es# Siemens divl 

de las formas distrófioas en dos tipos i una here^ 

ditaria y otra adquirida» Algunos piensan que se 

trata en realidad de una firma distrófioa que ha 

permanecido en estado latente otros suponen que 

alanos de éstos casos podrían emparentar se a 
los pénfigos»

Forma ulcerosa vegetante de Meólas, Moutot

y Charleti Dichos autores han descripto una afeo
*

ción observada en tres niños caracterizada por 

una poussé8 ampol&osa o vesiculosa única cuya 

evolución produce lesiones tróficas progresivas 

y ulcero vegetantes» A ello se unen distrófioas 

ungulares y fenómenos de estenosis laríngeas de— 

bidas a la evolución del proceso ulceroso en la 

superficie de las mucosas# Incluyen pues esta dar 

matosis a la I2#A»D» a causa de su carácter con¿¿ 

nitof por su erupción ampoll&sa y por las distre» 

tfiaa ungulares; pero lo que le ©torga carácter!» 

tica es la presencia de lesiones úloero vegetan

tes de evolución lenta sin tendencia a la cica*» 

trización.

Forma albopapuloide de Fasini: el autor 

Italiano ha estudiado una forma singular de S«A»



D. caracterizada por la presencia da olevaolo

nas papal o ides blana o-ai>iar illen ta 3 salientes de 
1 a 2 milímetros «obre la superficie cutánea no£ 

mal redondos o redondeados cuando permanecen ais 

ladosf cuando están agrupadas adquieren una con

figuración de variadas dlguraa; cuyos bordes se

rían de aspecto denááfticos de superfióle cónica 

Cuando son inicíalosy y muy pequeños de cara apla 

nada disminuyendo hacia los bordes si son más a» 

tlguas* Del tamaño de 2 a ¿ msu hasta 13 m u  de 

consistencia completamente elástica* Estas forin^ 

clones no son precedidas segán laeini por ninguna 

otra alteración cutánea sino que representan un 

hecho primitivo» Histológicamente están oonstáL 

tuídas por una hiperplasia d¿?l tejido conectivo 

del cuerpo papilar) el tejido elástico está muy 

desarrollado; falta el más leve sl0no de inflama 

ción. Dicho autor piensa que la presencia de es

tos relieves papulosos justifican la distinción 

de una variedad de la E.A.II la cual se po
dría denominar íuA*II.D* o Pánfigo congénito a 
quiotes epidórmioos y ulbopapaloides o distrofia 
cutáneas ampollo su a&roikit¿nte y ulbopapuloido* Una 

m  oonatltuldas «alias lo alono a ya no au borran



?lg« 2#— Spidermolisis abollar hereditaria 

dietrdfica*- Detalles de las lesiones de rodilla 

mostrando la ruptura de una ampolla y la plegada*» 

re de la piel a nivel aupraro tuliano*



n¿s y permanecen invariablea* 51 bien afirma
Fasini que son ̂ primitivas podrían se asiento en 
el desarrollo de su evolución de ampollas seguí-

*íe*:s-

das de cicatrices y de quistes dérmicos* En su
■4'

superficie no se encontraría el signo de Nik61— 

ky*

Forma de transición o de pasaje: Existe un 

grupo de afecciones lao cuales evocan por su de
sarrollo el slndorme de £•A*B* pero cuyos carao— 

teres las aproximan a las toxidermias* Siemens d

describió en un santre de 50 años de edad léalo—
)

nes ampollosas mecánicas tóxicas de origen arsé

nica!. las cuales terminaron ©n una queratosis pal 

mo-plantar*. Aclem'o fueron deoeriptas numerosos 

casos de E.A* con porfirlas haciendo recordar la 
hidroa vacunif orine de Bazin (Marcozzi, Cerutti, 

Meineri)* La forma clínica es la de una E*A*D* 

pero en las oxvinas los observadores han notad© la 

presencia de metahemogl obina o de hematoporfirim * 

y ee asi como la orina de éstos enfermos adquiere 
una coloración robada cuando se callanta en pre

sencia de oxígeno* Aquí es evidente el origen t¿
v, f

mico de la afeocién e al menos la sensibilizaoiái
de la pie; 1 a la luz* No obstante que muchos casos



de E*A»D» no so acompañan de sensaciones erut>jet¿ 
vas es frecuente encontrarf en estas formas d# 

transióisensaciones de ardores» pioazdnea y 

en algunos casos por sus caracteres mas mareados 
pueden hacer pensar en una dermatitis herpetifor 

me de Duhring o polimorfa doloreea de Brocq» Ad¿ 
más se han señalado casos de dermatitis poliAor- 

fa dolorosa localizada de fluíales epidérmicos» 

Parece pues que existen forma mixtas donde es di 
ficil hacer la clltfisión entre la E.A# y la derma 

titis polimorfa ampollosa ( Gougerot y Alie)»

Complloadoneat las complicaciones infeociosas 

se originan por la infección secundaria do las' 

ampollas; se sale que el contenido do las ampo

llas es amicroblone» pero la serosidad <|ue ollas 

contienen es un excelente medio de cultivo» La 

virulencia da los saprófitos habituales de la 

piel a@ exalta » el contenido olti'lno de las - 

flictena© se hace purulento! de ahí la producoiéa 

de piodermitis» de foliculitie, furúnculos o án

trax y flemones superficiales que no se encuen

tran sino en las enfermedades desprovistas do 
ckuidado» 2otas Infecciones pueden determinar ad£ 

nitis supuradas y adenoflemones»



Laa oomplloaoionea debidas a la oloatriss'- 
o iones consisten en cicatrices atrófiouo, vlslo- 
sea, quslSideanas* Pueden ocurrir eindactileas 
ouando no se tiene el cuidado do aislar las par* 
tes cruentas , impedir las retracciones posibles 
o el entroplón a nivel de los párpados* A nivel 
de la lengua las leuooplasias consecutivas a las 
cicatrizaciones de las lesiones pueden tranafor 
aarse en ouralnoiaas*
Diagnóstico diferencial t La epldermolisis sapo
nosa simple es suficientemente característica 
para no ser oonfundlda oon otras afecciones ampo, 
llosas* El oaxáoter esencial do la afección os la 
producción de la ampolla ¿nlcamente por trauma
tismo y >¿ae no deja eiaatris# además las uñas no 
presentan alteraoiones. Se dlagnouiioa la S.A.D. 
por la produoolón do ampollas espontáneas y tren 
nátioas, por las distrofias ungulares, por la 
oatrioes y atrofias cutáneas, por los quistos e ^  
deraioos de Milium, por las elevaciones al&o pĵ  
puloldes de Pesini y  por las faltas de algún fe
nómeno general*

Se diferenoia ademá% de los pónflgoo, los 
cuales evolucionan siempre oon trastornos dsl s¿



taáe genen.1 como el pénfigo sifilítico, «X ppélj 
figo leproso, el pénfigo Vulgar* Respecto a esta 
última forma es fácil el diagnostico en los oasoa
típicos; pero existan casos en los oualss al es—

\

tado actual d© nuestros conocimientos etiológi- 
coa y patogénicos una segura diferenciación del 
penfigo Vulgar no es fácil# Heferente al pánfigO 
sifilítico al cual especialmente nos hará pensar 
frente a una erupción presente en el momento del 
nacimiento o aparecida e n  las primeras semanas 
de vidŝ  á© observartC que la K#A*D# no tiene pre
dilección por las plantasf ni las palmas de am
bas extromidadeof falta además el colorido eape—

/cial que cincunda a los elementos ampollosoa es— 
pecífioo3t faltan los fenómeno© cutáneos 9 muco— 
sosf generales que testifiquen la luesf falta el 
hallazgo de la espiroqueta y la positividad de la 
reacción de Apas3ormarüaf¿

Las dermatitis polimorfas dolorosasf donde 
el carácter esencial el el prurito o el doler#

Los impátigos ampollosoa que no tienen oar«0 
taristica de sor hereditarios y en los cuales la 
duración es diferente!

las dishidrosis graves no se ©compactan



aunó* ds cicatrices atrófioas ni de milium*
las formas anormales que se aproximan eoni 

las porfiriaa; las toxldenalae suapolloeaej las 
epidermolisla unpolloaas iotioaiforaesj las eri— 
trodermiaa iccioslfoiiuea ampollosae; las hiper- 
quera&oaia iotioaiforiaoa tuapollosas; laa querat£ 
demias palmo-plantalen. Batas afcooionea olaol- 
floadas como forma, de pasajey aun no satán per
ico tamonte definidas*
Pronóstico; Bata efeooi<5n no es mortal* Pero la 
duración larga de la misma, las localizaciones 
de las lesiones impiden al paciente tomar parte 
activa en la vida habitual! la marcha se hace p¿ 
nosa} la aparición de ampollas al menor traunatls 
mot las llagas que de ello resultan son otros ds 
los motivos que diaminuyen la vida social del ln 
dividuo. Según Petgew y Leooulant ae puede espe
rar una atenuación de los síntomas en una 6pooa 
a¿3 o menos avanzada ds la existencia*

£1 sotado general no so absolutamente compro 
metido*



Servicio de Clínica Médica del Hospital de Niños 
de La Plata; Jefe Dr. Elias Ferrando Sala XIII 

1 Cama 7 • —

R#Ó#D# de 10 años de edad - Argentino - Pecha 
de enerada: 13 de Setiembre de 1048#—
Antecedentes hereditarios £ familiares: por linea 
maternas bisabuelo fallecido a loe 76 años por 
feumatismo cardíaco; bisabuela fallecida a loa 
54- años por infección buaal# Abuela vive 56 años 
es sana * La madre tiene 7 hermanos sanos; 2 fa
llecidos por bronconaumonia# Por parte del padret 
abuelos paternos fallecidos ignoran la causa# Ha 
tenido 11 hermanos. 9 viven y son sanos los 8 rea 
tantea fallecieron uno por tuoeroulosis pulmonar 
a les y¿ años y el otro padecía epilepsia#
Madret 36 años; fiebre tifoidea a los 7 años# Des 
de hace 6 años dice la señora que esta atacada da 
alergia ( sinSomatología asmática);Insuficiencia 
hepática y ovárioa#
Padre: 52 años a los 36 arlos pequeños focos pulios 
nar (tuberculosis ?) dice que fuá curado y desde 
entonces no ha padecido ningún trastorno#

La madre del niño está casada con un tío (



(hermano de la abuela del niño).Hijo linio o | Por 
voluntad do loo padres no han habido nuevas con
cepciones*
Antecedentes personóleax Raoido a término) par» 
to dietócicoj pea© al nacer 3600 ero* Lactancia 
artificial a baso do leoho do vaoa oon cereales*
A los 6 aseses so le suministra sopa ds verduras» 
jugos de frutas y oames* Refiere la «adre que 
el nido desde el nacimiento hasta los cuatro u 
años fue muy constipado debiendo recurrir a su
positorios u otros wediauuentoa para evacuar el 
Intestino) luego de osa odad dicho trastorno de
saparece* El niño después de los 12 siesos adel
gaza evidentemente pese a que se alimentaba bien* 
A los 2j¡ años coquAuohe* Diuresis normal* Es im
portante des jaoar que al nacer el niño y en el 
momento expulsivo el obatetra se vid precisado 
a tomarlo do los muslos psro el nliio se le es- 
ourrld al no poder haoer prosa por desprendimiex}, 
to ds la piel quedando sus miembros inferiores 
oasl sin ella ) fué tratado oon pomadas querato-
plásticas y ourd.

)
Enfermedad actual» A los 25 días apareoid una 
erupoldn generalisada de piel do tipo ampolloso



Ratas «apollas fu«ron habiertao y ae efeotuó ua 
raspajo a fondo ¿nfornando el bacteriólogo no 
onoontrar elementos patológiOio* Osado entonces 
hasta la actualidad el niño ha sufrido recidivas 
oon ñas o menos regularidad. las «apollas cura
ban formándose una piel rojiza y tirante eonti- 
náa asi do tal manera «¿ue a los 8 meses pierda 
las uñas do las manos y de los pies* Rota enfer
medad procede por brotes pasando por periodos do 
aoalnla en los olíalos las secuelas dejadas por la 
erupoidn no retroceden y se van susando los tra¿ 
tomos dejado por onda brote auoesivo. 
gratado pofcurai» Riño oh regular estado do nutri
ción» osoaao panículo adiposo* Cabellos castaños 
bien inplantados* Ojos reaccionan bien a la lus 
y a la acomodación» vivaces* Buena inteligencia* 
Cráneo onbdolloooÓfalo* Bocal nuoooaa hilas dad y 
rosadas* Lengua retraída no la puado aaoar» lisa» 
dopapliada| plaoao erosivas» ootrlno blanoquool- 
nao tipo louoopláeioo en «1 sitio do contacto do 
loo dientes oon las meJillasf suelen apareoon 
flioténno en ln lengua* Dientes nal inplantadoo» 
anlsodontia 12/12*

Sistema respiratorio* sin particularIdadoo*



Potog* IT0 3.- Epidermelisis ampollar hereditaria 
distrfifica#- Kano derecha, oara palmar evideimia 
la3 groseras lesiones de atrofia*—



Jisteaa circulatorios tono* bien timbrados «a loa 
4 focos. Abdomen» blando depresible e Indoloro. 
Hígado sobre el reborde costal) baso no oe palpa) 
urogenital normal.

La dermatosis presenta un aspeóte polimorfo 
distribuida por oase toda la superfioo cutánea es 
decir es de tipo universal pero oon franca prOdĵ  
lección por /la superficie de extensión ds los 
miembros y particularmente sobre los relieves 
Oseos por ser los luciros más expuestos a los ro 
eos y traumatismos*
Cuero cabelludo no ha sido ataesdof en la oara 
observamos lesiones de mlllum en forma dispersa 
en región frontal y reborde do ambas orejas; sn 
embaa mejillas máculas de tinta castaño y sobro 
las mismas pequeñas formaciones quíatioas del t£ 
ñafio do una cabeza de alfiler, color blanco na- 
oarado de consistencia dura algunas aisladas 9 
otras confluentes en planas o ramilletes difí
cil aen te eiiuoleabler.

Placas eritematosas oon erupción nilliar j  
oostnas serohemátioasa alrededor del cuello/ 9 
algunas ampollas purulentas. Las ampollas ss 
desarrollan despuóa do media hora a 3 horas del



traumatismo preoddida por una mancha eritematoea 
La provocación artlfio&ál ds las ampollas os nás 
faoll en las sonas cutáneas que ya fueron sedo 
do la erupción.

Es digno mencionar que las sinequlaa pi-oduô  
das entre las mucosas do las mejillas con la xu- 
oosa gingival Imposibilitaron colocar el apara
to adaptable a la cavidad bucal para determinar 
el metabolismo basl del enfermo.

3» la reglón esternal inferior ampolla abier 
ta resumando serosidad; zona epigástrica erupcldi 
miliar. Bn ambos lados del tórax (región lnfra- 
amll&r) placas do piel atrSfloa, facilítente ple
gables, tipo piel de cebolla con granulaciones 
do mllium (Fig. 4).-

Hogión peri o lnfra umbilical piel do tinto 
marrón oobfe la cual aparecen también quistes epĵ  
dóraloos.

Bn ambas reglones inguinales y en zona pu- 
blana , en especial sobre el relieve óseo do las 
espinas iliacas anteriores, secuelas de ampoldaa 
desaparecidas quedando actualmente plol oritoaa- 
toea en placas irregulares por confluencia do 
quelias; sobro ol pono costras consecutivas a



la erupción

HcgiSn dorsal del tronco5 predominio de lea 

alones en lo© relieve© esoapubares y en el rebor 

de costal posterior*

Kn ambas manos piel aerifica, tinte orité- 

mato-violáceo, consunción de parten blanda© 

(eminencia© tenar © hipotenai) con desaparición 

de lo© relieve© y surco© nórmale8 , ©inequine in~ 

terdigi'sales con la canl imposibilidad del momi- 

miento de lo© dedos ya semifleocionados* lia ma— 

no tiene una actitud en garra ocasionada por la 

retracción de la piel que en forma de puente va 

desde el extremo atrófico de los dedos sin uñas* 

hasta la palma de la mano* El dedo pulgar apoya 

sobre la cara palmar lo cual imposibilita la vi

sual i z ación del mismo, a la observación de la oa

ra dorsal (Fig. 3 )*

Numerosas lesione© eritemato—escamosas en par 

te impotiginizadas en las zona© de extensión de 

la© articulaciones de la© rodilla© y de lo© codos* 

oara anterior de ambas piernas, piel evidentemen

te atrófica, lisa, brillante* delgada tipo piel de 

eebollat zona© oostrosas serosas posteriores a la 

erupción aapollosaf erosiones* También en las



Totog* 4#— Spidermolieie ampollar hereditaria 
di 3trófica#4* 3uperfici* ¿atoro—la toral dol tórax» 
roción infra-axilar la oual mu#otra la atrofia do 
la pial (pial do cebolla) oon algunas erupción#o 
do quiote# epidérmicos do miliuma.-



extremidades inferiores pérdida absoluta de las 
uñas de ambos pies con atrofia de partes blan
das y sine^uias interdî !talesf (Fig* 1 y 2 )• 

Durante el ¡Lapso de 9 meses c¿uo venimos 
observando al niño sólo hemos constatado breves 
períodos de estacionamiento del procesof fuera 
de ello las erupciones so han ido sucediendo sin 
tregua; aumento de peso, gran apetito, no ha habî  
•do enfermedades intercurrentea#

tratamientos La terpéutica realizada en es
te caso es la siguiente: regimen alimenticio se
leccionado; vitaminas A - D — y C ; Penicilina in 
yeatable 50*000 u* 0* C/6 hs. durante I03 prime
ros 5 días; rayos ultravioletas, transfusión san
guínea; calcioterapia; ácido folleo comprimido; 
ApÉidlna 250 u* (bisemanal)* Oulfarscnol 0,06 grs. 
inyectable semanalmente; 3e le practicaron cura
ciones locales con resorcina en las zonas infec
tadas y en las erosiones tórpidas se aplicó célu
las secas de sangre humana* Se evitan los trauma
tismos y se colocan vendajes protectores* 
Exámonés^ ce laboratorio: Copias do análisis olí
nicos y da laboratorio realizados:
Setiembre 1948* Pondo de ojo: normal.



Recuento ¿lobular* glóbulos rojosi ♦•54U.OOO p. 3

glóbulos blancos* 11-500 P• ÍZffi3
Hemoglobina i 88

Fórmula leucocitaria 
porcentual

( pol. neuürófilos 
( w eosinófilos 
( M basófilos 
(linfocitos
(monocitos

59 Jt 
0 %
0 i* 

35 *
1  *

■Glucemia: 0,72 grs# o/oo
Uremia 0,4-6 grs. o/oo
Análisis de sangre*
Fórmula absoluta:
Polinucleares neutráfilos 6785

H eosinófilos 0
M basófilos 0

Linfocitos 4500
Monocitos 115
Glóbulos blancos 11.500
Análisis de Sangre 
Bilirrubina directa: no contiene

* indirecta: 0 , 1 0

M total 0 , 1 0  mg./í

Reserva alcalina 44 vol. 00^ $
Cloro globular 170 mg.

" plasmático 3^0 mg. $

Reí. Cl- Gl.a 0,43
0 1 . Pl.



Hemolisis paroial i 3|5 g» o/oo de Cl* Na*

" total t 3 

Ascorbinemia : 1 mg«

Análisis da sangra: Reacción de Wasasermann 
/ Kabn Standard y presuntiva: negativa 
Reacción de ütc&evcrry— Carchisioi negativa 
Colesterol : 2,Q0 grs* o/oo 
Prótidos totales: 6f32 g# ojio o 
Albúminas* 3#45 g* $
Globulinas; 2 #87 g. $

Reí* a/G# » 1 920 g# /£

Calcemia 7f2 mg* jí'

Fosfatémia: 5 ag * ^

Potasemia : 22 mg* #

Análisis de orina: único elemento anormal vesti

gios de acetona* Se investigó con resultado nega

tivo porfixlnuria*

Enero 1949# Análisis del liquido extraída por 

punción del contenido de ampollas de piel*

Examen directo: negativo para górmenos 

" químiooi 30 grs* o/oo do proteínas 

Cultivo bacteriológico: estreptococos citrum 

Examen citológico: pol. neutrof*59; eosinof«l| ba

sef. 0) linfooitos 20} monooitoa j c¿lulas ende-
;  0t*li»lee 19. 3* observan hematía*.



Las radiografías ds huesos rePelan todas una 
dlAorsta gracilidad ¿sea.
Sritrosedimentacióni Indios de Katsi 7
Consideraciones resiíaem

SI enfermo estudiado presenta una típica ep¿ 
dermolisls amp ollosa distrÓfioa oon las caraote- 
rístioaa siguientesi

Está presente el factor hereditario por 3a 
consanguinidad de los padres. Es ooagénita puesto 
que en el momento del naolaiento /a se puso en 
evidencia la distrofia cutánea. Ko se observan 
las elevaciones albopauloides ds Pasini. En las 
ampollas no ss han hallado substancias anómalas d 
del tipo ds las porfirinas. Ho hay sensibilización 
a la luz. la luss no obstante la reiterada inves
tigación en el niño y en sus padres no ss pudo re 
valar* SI signo ds Jfiftolsky ss francamente posi
tivo. 3obre lai oioatrioos y fuera ds ollas se de
sarrollan quistos epidérmicos do milium. Las aap 
pollas además ds dejar oioatrioos se produoen 
espontáneamente y por traumatismos. Hay distrofias 
ungulares* La erupción no se doloroso. Ho hay 
trastorno del estado general* En soto oaso si ou£ 
#o cabelludo no ha sufrido perturbación alguna*



XI ¿«tenido «atadlo ollnioo realizado no retela 
alteración alguna, la evolución psíquica •• nor

lo cual revela la intangibllidad de la inmuni
dad. Entre la multiplicidad de análisis de laborjt 
torio nada se ha manifestado como anormal. Xo re
sulta entono®a o orno caraoberlstioa de sota dolen
cia ninguna reacción sanguínea. En el tiempo que 
lleva de vida, no obstante los diversos tratamiaa 
tos instituidos» entre otros la opoterapia» la en 
fermed&d no ha manifestado atenuación de ene sín
tomas sólo ha existido detenoión en la evolución 
peyorativa de la dermatosis.

mal. Ifo han apareoido enfermedades interourrentss



3o3ollini I.L.-

Giornala Italiano Malat. Ven. * della Polla
1912. -

Paalni A.-

Oiórnale Italiano di Górmate • 3ifi.lol.1932 

Cerutti. P.-

5iórnale Italiano di Herma t el'» te Sifil.1933 

Sézary A_.-

Bulletin Soo. i'rang. Dermat. et Syphil.1935 

Darler. Sabouraudt eto.

líou ve.11# pTfti icjue Be rma t el o ni crue 1936.

Soolari JS.—

Giórnale Italiano di Derraat, e Sifilol. 

1939.-
Greco H.-

La Semana JSddtoa - 1939

Radaelll F«—

líala ttie Cútanse d 1948 (Esposiz. L. I*

1949).-




