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Epidermdlisis hulosa?

Por los Dres.:

VICENTE DANIEL MENENDEZ GARCIA,5 JOSE DIAZ DE LA
KOCHA,6 JOSE G. DIAZ ALMEIDA****

Menéndez Garcia, V. D. et al. Epidermd’isis hulosa. R

sv. Cub. Med. 12: 2, 1973.

Se presenta el caso (le una nina afectada de

epidermdlisis hulosa distréfica hiperplasica y el
estudio familiar realizado. Se revisan las bibliografias
cubana y extranjera de la enfermedad, asi como las
distintas clasificaciones y cuadros histopatolégicos.

HISTORIA

Wichman, en 1794,27 fue el primero en hacer
la  descripcion de esta  dermatosis;
posteriormente, otros autores también
reportaron esta patologia: Vori Hebra en
1890,23 Fox en 1879" y Goldscheider en
1882.24

Ko/>mr,1.7>9.2324 en 1886. la designd con el
nombre de Epidermdlisis hulosa.

Maés tarde, Brocq??1® la denominé pénfigo
traumatico congénito.

SINONIMIA

Acantdlisis hulosa.-7

Pénfigo traumdtico congénito de Brocq.1"-91B
CONCEPTO

Esta dermatosis es una distrofia cutdneo-
mucosa ampollar congénita, de evolucién
crénica y prondstico reservado en algunos

pacieirtes.

4 Trabajo presentado ante la Sociedad Cubana de
Dermatologia.
5 Responsable de Dermatologia y Vene- rologia en la
tir. Reg. 10 de Octubre.
6 Profesor auxiliar del Servicio de Dermatologia,
Hosp. “Enrique Cabrera”, Altaha- bana.
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FORMAS CLINICAS
A. Clasicamente se individualizan dos

formas clinicas de la enfermedad :1.2.5.7>
9,15,21,24

1. Epidermodlisis hulosa simple, de
caracter dominante.

2. Epidermdlisis biliosa distrofia, de
caracter recesivo.

B. Turaine senala tres variedades cli-

nicas:7.5,9,15,26,29

1. Epidermdlisis hulosa simple (do-
minante) .
Hiperplésica (dom.)

2. Epidermdlisis hulosa distrofia
Hiperplésica (dom.)
Polidisplasica (rec.)

3. Epidermolisis hulosa Letalis de caracter

recesivo.

C. Otros autores reconocen otras va-

riedades de esta dermatosis ampollar, que

enumeramos a continuacién :7.91>

1. Epidermolisis hulosa albopapuloide,
dominante.

2. Epidermdlisis hulosa ulcerovegetairte’
recesiva.

3. Epidermdlisis hulosa maculosa de
Mendés Da Costa, de caracter recesivo.



D. Gay Prieto® cita la clasificacién de
Pinol Aguadé:

1. Epidermdlisis ampollar simple
(dominante):

a) con localizacién en manos y pies
(Weber-Cockayne).

b) epidermdlisis bulosa letal (Herlitz-

Heinrichbawer).
2. Dermolisis ampollosaa distréficas:
a) albopapuloide (le Passini (do-

minante) .

b) ulcerovegetante (recesiva).

¢) maculosa de Mendés Da Costa.

DESCRIPCION CLINICA

Epidermdlisis bulosa simple

Esta forma clinica se comporta con caracter

dominante.

En esta variedad las ampollas aparecen al
momento del nacimiento o més tarde; las
lesiones se observan sobre los puntos
sometidos a mayor presién, friccién o
cualquier otro tipo de trauma, teniendo un
tamafio variable, entre un guisante y un
huevo de gallina. El contenido de las
ampollas es

seroso o  ligeramente

hemorragieo.

Los sitios de eleccién sefialados son: rodillas,
codos, gluteos, cintura, dorso de las manos,
cara anterior de las piernas, etc.1-2%0-7-9'13.15.
17.18"19'.1.23124.25

Weber-
Cockayne,”? llamaron la atencién sobre la

Johnson 'y cois.,’? asi como
localizaciéon de las lesiones ampollares en

palmas y plantas, con las mismas
caracteristicas antes sefialadas, que apa-
recen después de la marcha, empleo de
martillos, timén de maquinarias, remar,

cavar, jugar al golf, etc.

Strauch?s las reporté en palmas y plantas de
una nina de 11 afos sin lesiones en otra

parte del cuerpo.
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Algunos autores' citan hiperhidrosis en las
areas donde aparecen las lesiones ampollares,
asi como bromhidrosis.

Pueden observarse también lesiones en la
mucosa bucal, representadas por placas
denudadas, acompanadas de ardor.6-7-9

Degos” sefiala que las lesiones ungueales
en esta variedad de epidermdlisis bulosa son
muy raras.

Cuando estas lesiones ampollares in-
volucionan, dejan  posteriormente  pig-

mentacion o despigmentacién.l

Esta variedad de epidermdlisis se
denomina por algunos autores “epidermolisis
bulosa tardia”, cuando aparece en los adultos,
y fue sefalada, inicialmente, por Lutz en

1951.1%5.7

La evolucion y el pronédstico de esta

variedad son benignos.

Epidermdlisis bulosa distréfica

Esta variedad comprende las siguientes
formas:  hiperpldsica y  polidisplasica,
definidas por Legg (1883), Vidal (1880) y
Brocgq (1890), comportandose como dominante
la primera y como recesiva la segunda. 4

En esta variedad encontramos lesiones

ampollares de contenido  hemorragico
generalmente, apareciendo sobre las mismas,
o a su alrededor pequefios quistes del tamarfio

de uira cabeza de alfiler WA W8 111 2] 2% 27

Lynch'¢ reporté queratosis y lesiones
verrugosas en areas donde hubo ampollas

anteriormente.

Se ha reportado el pseudosigno de Nikolsky
por el clivaje dermoepidérmico.?

También se aprecian deformidades de las
unas!-? representadas por paquioniquias,
onicdlisis y caida de las ufias, quedando los
dedos terminados en mufiones cubiertos por
epidermis atréfica y brillante.
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Algunos autores han sefialado lesiones en
mucosa ocular, con ectropion y ceguera.?
Otros han reportado lesiones en mucosa
bucal, apareciendo areas denudadas en la
boca 'y lengua, que dificultan la
alimentacion.>'¢

Se han reportado dientes rudimentarios,” y
lesiones

también se han encontrado

estenosantes en mucosas digestivas 'y
respiratorias.23'27

En la epidermdlisis bulosa polidisplasica,
varios autores han encontrado un desarrollo
mental deficiente.23

Se han sefialado sinequias y sindactilias
como complicaciones.

Vdzquez,2” en su revisibn, menciona la
aparicion de uroporfirina e hipofosfatemia en
casos graves.

Degos?™ sefiala trastornos psicolégicos con
retardo intelectual y alteraciones del
electroencefalograma, que habla en favor de
una disembrioplasia neuroctodérmica
(Watrin-Kissel-Beure).

La evolucion y el prondstico de esta

variedad es severo.

Epidermdlisis bulosa letalis

Esta rara variedad fue descrita por Herlitz
en 1935 y estudiada posteriormente por
Heirichbauer, y se comporta con caracter
recesivo.5¥7'916'22’23

Los nifios nacen con las ampollas o éstas
aparecen en época temprana de la vida y
sobreviene la muerte, generalmente, durante
los primeros tres meses de vida. El contenido
de las ampollas es hemorragico en la mayoria
de Iog pacientes, encontrandose la piel y
mucosas muy afectados, y dejan cicatrices y
atrofias al regreso.

Existe marcada distrofia ungueal o ésta se
encuentra ausente, y los dientes son
rudimentarios. El pseudosigno de Nikolsky se

halla presente.

R. C. M.
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Tourairve6 invoca un “factor letal”
responsable de la muerte en las primeras 2 a
3 semanas de vida.

Silver?3 reporta trastornos endocrinos y
vasculocutaneos en esta variedad.

La evolucion y el pronéstico de esta
variedad es sombrio.

Lomb y Halpert,!3 en una revisién de la
bibliografia, solamente encontraron 27 casos
publicados o reportados basta 1947.

LiPlatid y Hirschl)a en su reporte, so-
lamente encontraron 34 pacientes en la
bibliografia mundial hasta 1954.

Schaffer,24 en 1953, publicé dos casos de
epidermolisis bulosa Letalis, que fallecieron.

Roberts y cois.,?? en su estudio, sefalaron
que hasta 1957 sélo se habian encontrado 51

casos en la bibliografia mundial.

Epidermdlisis  bulosa  albopapuloide de

Passitii

La forma albopapuloide fue descrita por
Passini en 1928,789'19 habiéndose reportado,
segin Pailheret y Gueguen,?® 44 casos hasta
1946.

Esta variedad es muy rara. Se caracteriza
por la coexistencia de las lesiones ampollares
de contenido claro, con manchas porcelanicas
o rosadas, algunas ligeramente papulosas,
localizadas generalmente en el tronco,
hombros y, a veces, en las caras de extension
de los miembros.

Andreasen3 sefnalé la presencia de quistes
epidérmicos en las areas de las ampollas de
reciente formacion.®

Las lesiones ampollares y maculas pueden

ser de aparicién tardia en pocos casos.20
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Esta variedad se comporta con caracter

dominante.

Epidermdlisis bulosa ulcerovegetante

Descrita inicialmente por Nicolds Moutot y
Charlit en 1913, fue perfectamente estudiada
después por Miescher, Marchionini y Siemens
en el afio 1937.7-9

Esta variedad es extremadamente rara. Se
caracteriza porque las ampollas al romperse,

originan lesiones ulcerosas y vegetantes.

Las localizaciones preferidas son las
regiones perianales, encias, mucosas bucal y
faringea, produciendo en ocasiones estenosis
faringeas y esofdgicas, que empeoran el

cuadro clinico.

Esta variedad se comporta con caracter

recesivo.

Epidermdlisis bulosa maculosa de

Mendes Da Costa

Esta rara afeccion fue descrita por Mendes
Da Costa en 1908.79

La transmisién es recesiva sexual ho-
landrica.

Las ampollas son muy escasas, encon-
trandose asociadas a maculas blancas que se
asientan sobre placas cianéticas. También se
asocian hiperpigmentacién difusa, atriquia,
microcefalia y falta de desarrollo de las

extremidades de los dedos.

ETIOPATOGENIA

Esta es muy discutida y no existe unidad
de criterios al respecto. Engman y Mook,519
en 1905, y otros autores!’’1427 gefialaron que
la causa podria ser un inadecuado desarrollo
o ausencia de las fibras eldsticas en la dermis
supe: facial, posiblemente por el resultado de
una mutacién  genética, que puede
manifestarse en forma recesiva en el estado
beterocigético o en forma dominante en el

estado homocigotico.
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Le6n/14 provocd la formacién de bulas por
excitacion mecdnica y por excitacién fisica y
quimica.

Johnson y Test? encuentran las fibras
elasticas normales en la epidermdlisis bulosa
simple, y disminuidas o ausentes en la
epidermoélisis bulosa polidispldsica y la
letabs.

Roberts 'y cois.,'2 en recientes in-
vestigaciones, sefialan que el defecto primario
no descansa en la dermis superior, sino en las
encontrandose una

células basales,

degeneracién vacuolar en las mismas.

Algunos autores®?8 han sefialado una
disminucién de la heparina en la dermis y
disfuncién del sistema é4cido hialurénico-
hialuronidasa.

Herlitz23 hall6 una degeneracion de la fibra
elastica, con glandulas sebdceas y pelos
rudimentarios, en algunas variedades raras
de la enfermedad.

La consanguinidad de los padres es un

factor que predispone a esta afeccién.

Diagnéstico de certeza

El diagnéstico de certeza no es dificil de
sospechar cuando nos encontramos con un
cuadro clinico tipico; sin embargo, en
ocasiones, a pesar de éste, es necesario un
buen estudio histopatolégico y la anamnesis
detallada para llegar a la certeza diagndstica

Diagnéstico diferencial

El diagnéstico diferencial debera es-
tablecerse con otras enfermedades am

R. C. M.
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pollares, siendo a veces imposible. Enu-
meraremos los més frecuentes a realizar.
Impétigo ampolloso.
Enfermedad de Duhring.
Eritema polimorfo ampollar.
Prurigo buloso.
Toxicodermias ampollares.
Enfermedad de Reiter.
Pénfigo benigno familiar.

Pénfigo sifilitico.

© ® N o W

Eritrodermia ictiosiforme.
10. Porfiria congénita.

11. Acrodermatitis enteropatica.

Hallazgos necrépsicos en la

enfermedad

Vdzquez, de México,2” en estudio necrdsico

realizado a un paciente de 4 meses que

falleci6 de epidermdlisis bu- losa distrofia,

encontro las siguientes alteraciones:

—Pulmones: areas de aspecto congestivo,
mas notable en los l6bulos basales,
mostrando zonas de engrosamiento de
los tabiques intralveolares. También
observéd congestién  vetrocapilar y
macrofagos en luz alveolar.

—En el miocardio y en el encéfalo habia

signos de congestién vascular y anoxia.

HISTOPATOLOGIA: 1,2,4,5,7,0,10,15,23,24,26

Se pueden sefialar cuadros histopatoldgicos
bien delimitados, siempre que se obtengan
bulas recién formadas:

Epidermdlisis bulosa simple (dominante) :
La ampolla es intraepidérmica, en-
contrandose en ocasiones subcornea, con la
membrana basal intacta, que colorea bien
con el PAS. La dermis no presenta cambios
notables.

R. C. M.
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No se observan quistes miliares epi-
dérmicos en la dermis.

Epidermdlisis  bulosa  distréfica  hi-
perpldsica (dominante):

La ampolla es subepidérmica; pero, debido
a la rdapida regeneracién, en ocasiones es
posible observarla intraepidérmica, cuando
tiene algunos dias de evolucién.

Presencia de pequefios quistes miliares
epidérmicos en la dermis; en esta variedad las
fibras elasticas pueden observarse
disminuidas en cantidad o normales.

Epidermdlisis  bulosa  distréfica  poli-
displdsica (recesiva) :

La ampolla es subepidérmica, encon-
trandose la capa basal en el techo de la
misma.

Presencia de pequefios quistes miliares
epidérmicos en la dermis, donde las fibras
elasticas se encuentran ausentes o
disminuidas en cantidad.

Epidermdlisis bulosa Letalis (recesiva) :

La ampolla es subepidérmica.

No se observan quistes miliares epi-
dérmicos en la dermis, observandose
generalmente ausentes las fibras eldsticas en

esta variedad.

TRATAMIENTO

No existe un tratamiento especifico para
esta enfermedad; sin embargo, es necesario
evitar los traumatismos e infecciones para
lograr mantener a los pacientes libres de
lesiones.51121

Enumeraremos algunos de los trata-
mientos recomendados por diversos autores:

Degos™ sefiala la vitaminoterapia y
corticoterapia con resultados satisfactorios,
asi como los polvos inertes y la heparina

asociada a la epinefrina (Dom. 1957).
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Brasil,!"

sospechando una hipofuncién pituitaria, que

Mauros 'y  Guimeraes, del
era capaz de desencadenar una perturbacion
del metabolismo del agua con hipercloremia,
recomendaron solucién de lugol.

Pardo Castello0
transfusiones de sangre total y vitamina A en

sefiala pequenias
fases agudas de la enfermedad.

Hould y Delisle'! ensayaron el alfa tocoferol
por via sistémica, asociado a unglento de
vitamina E, con mejoria transitoria de las
lesiones.

Roberts y cois.”?”? han empleado fomentos
salinos, antibidticos y violeta genciana, asi
como triamcinoloira sistémica.

En estos pacientes es recomendable,
cuando la agudizacién de sus lesiones
lo exigiere, cuidados extremes de enfermeria,
lo que repercutiria en una pronta regresién
de las lesiones.

Bloom y SobelP en 1955, refieren éxitos con

el empleo de la dyodoquina.
Prevencion y reparacion de las
incapacidades

La9 lesiones en manos y pies son capaces
de producir contracturas, necesitando de
masajes y ejercicios.

Se han senalado siuequias de lengua,
encias y parpados, asi como erosiones de
conjuntivas y cdérnea, que requieren la
consulta del oftalmélogo para indicar colirio o
unglientos en una primera fase, o para
reparar, mediante métodos quirdrgicos, las
siuequias ya establecidas.

PRESENTACION DE UNA PACIENTE

X.A.G. Nifia de 11 anos, escolar, que concurre a este

departamento por presentar una dermatosis con

evolucién de un afio y medio.
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Examen dermatolégico:

Presenta lesiones localizadas en ambas piernas y
pies (Figura No. 1), ocupando tanto las canas
anteriores y posteriores como las laterales (Fig. 2).

Estas lesiones son papulosas, blanquecinas en su
superficie, hipertréficas (Fig. 3), algo brillantes y
algunas con un lialo eritematoviolaceo (Fig. 4). En el
tercio medio de las piernas y en el pie derecho se
observan las lesiones con unos puntos blancos duros en
sus superficies, que parecen corresponder a quistes
miliares epidérmicos.

Las lesiones en rodillas son excoriadas y costrosas
(Fig. 5), explicadas por el intenso prurito (Fig. 6). Se
observa el signo de Kobner, siendo negativo el
pseudosigno de Ni- kolsky.

Historia dermatoldgica:

Refiere que hace aproximadamente afio y medio notd
la aparicién de unos granitos salteados en las rodillas
(Fig. 7), los cuales le producian intensa “picazén” (Fig.
8), extendiéndose paulatinamente hasta tomar casi la
totalidad de ambas piernas, por lo que sus padres la
llevaron a un pediatra; éste le indic6 tratamiento local
que no recuerda, no mejorando las lesiones y
apareciéndole otras nuevas que inclusive tomaron los
pies.

Este dltimo brote aparecié hace aproximadamente
unos 6 meses, por lo que fue traida a la consulta
externa de nuestro hospital, donde se realiz6 el
presente estudio.

Desde el punto de vista de su examen fisico,
solamente mencionaremos una pequefia adenopatia, no
dolorosa y movible, en regién inguinal derecha, y crisis
de vémitos y cefaleas cuando se excita.

Exdmenes complementarios:

Hemograma, urea, glicemia, pruebas funcionales
hepaticas: Normales. Orina, heces fecales: Normales.
Eritrosediinentacién: 26 mms. Serologia: Negativa.
Placa simple de térax: Normal. Metabolismo basal:
Limites normales. Placa lateral de craneo: Normal.

Estudio histopatoldgico:

La ampolla es subepidérmica, con gran lii-
perqueratosis (Fig. 9), encontrandose la capa basal en
el techo (Fig. 10). Observamos los quistes cérneos (Fig.
11) dentro de la dermis, tomando uno a mayor
aumento (Fig. 12). Las fibras coldgenas y elasticas se

observan normales.

R. C. M.
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3—Vista lateral de una pierna con las lesio- 4.—Vista lateral de pierna con los detalles de
nes papulosas. lus pdpulas y quistes miliares epidérmicos.



5.—Lesiones sobre piel ligeramente atrofien.

(i—Lesiones en pie derecho, piel hiper-queratdsicas.



7—Vista de la rodilla con lesiones eritema- 8.—Piel atrofien por lesiones anteriores en ro-
tosas y atrofieos. dilia izquierda.

9. —Hiperqueratosis en la lesion estudiada histolégicamente.

R. O. M. i07
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10.—Foliculo pilosebdceo dilatado y queratdsico.

—Quistes miliares epidérmicos.

1973
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12.—Vista de quiste a mayor aumento.

Estudio familiar:

La nifa tiene tres hermanitos pequefios que
presentan lesiones similares y que pasaremos a

describir a continuacién:

Hermano No. 1: Var6n, de 6 afos, presenta en dorso
de dedos de ambas manos lesiones ampollares
pequenias, asi como lesiones papulosas (Fig. 13),
sembradas de puntos cérneos, ademés lesiones a nivel
del codo izquierdo y rodilla derecha, de naturaleza
ampollosa, asentada (Fig. 14) sobre una piel

ligeramente atréfica.

Hermano No. 2: Varén, de 4 anos de edad, presenta
en el dorso de los dedos de ambas manos lesiones
similares a las anteriormente sefialadas (Fig. 15). En la
rodilla izquierda presenta lesiones papulosas del

tamano de lentejas, de superficie brillante, agrupadas
formando plaquitas sobre una piel eritematosa. En una
de estas placas se observa una costra hemorrégica,
como consecuencia de una ampolla.

Hermano No. 3: Presenta también, en el dorso de los
dedos de ambas manos, las lesiones descritas en sus
hermanitos (Fig. 16). En ambas regiones rotulianas
presenta placa numular, como de 4 cms. de didmetro,
eritematoescamosas, con algunas costras, como
consecuencia de una bula rota. En ambos codos
también presentaba lesiones papulosas con iguales
caracteristicas.

Ademas de estos tres familiares, la mama nos refirié
que una de las tias del nifio presentaba unas lesiones
en codos, rodillas y pies, que le fue diagnosticada como
“epidermdlisis hulosa”.



13.—Lesiones papulosas en un hernumito.

14—Lesiones agrupadas sobre base eritematovioldcea, también lesién costrosa.

140 R.C. N
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15. —Vista de lesiones en dorso de tos dedos del 2do. hermano.

16.—L esiones similares en el tercer hermano.

R C. M.
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SUMMARY
Menéndez Garcia, V. D., et al. Bullous epidermolysis. Rev. Cub. Med. 12: 2, 1973.

A female cliild with hvperplastic dystrophic bullous epidermolysis is presented and ji familial study is made.
Cuban and foreign bibliographies as well as different classifications and histopathological pictures of tbe
disease are reviewed.

RESUME
Menéndez Garcia, V. D. et al. Epidermolyse bulleuse. K'v. Cub. Med. 12: 2, 1973.

On présente le cas d'une petite filie atteinte d’épidermolyse bulleuse dystrophique hyper- plasique et 1'étude
familier réalisée. On passe en revue les bibliograpliies cubaines et étran- géres de cette maladie, ainsi que les
différentes classifications et cadres histopathologiques.

FE3XME

MoH3HJI3C Papera B. fl., H sp. Byjuie3HHfi airasepM0OT3. h®v» Cnb. Med.
12: 2,1973.

UpencTaBJmeTCH c-nyqaa jaeBO“KH, cTpajiaKmeft . HHCTpcxJjHHecKiM ranepnjia3H- mqecKKM «5vjuieBHUM
anu”ePMC>JIH30M. DpHBOjWTCf] pe3yjn>Tara npoBeaeHHoro ceMeiHoro ocNioTpa. ipopBOSHTCfl nepecMOTp

HanHQHara>HOH h 3apyoexHoa jraTepaTypj 0 3a0ojieBaHHH n roBopuTCfl 0 pa3jmHHHX KdJiaccH$0Kairasx h
rHCTonaTOdioruraecKHx KapTimax.
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