Técnicas de inmunofl uorescencla




INMUNOFLUQRESCENCIA DIRRKCTA

En el afio 1967, Cormane describe la presencia de depééitos
granulares de immunoglcobulinas en el vértice de las papilas
dérmicas en piel  de pacientes con dermatitis
herpetiforme. Mas adelante, mediante la wutilizacién de
antisuero policlonal, Van der Meer (1969), confirma estos

hallazgos y observa que la immunoglobulina predominante es

de la clase IgA, si bien otras como: IgG, IgM, IgD e IgE

pueden estar presentes en el 10—20% de 163 casos, éon
distribucién similar (Fry y cols., 1980; Leonard y cols.,
1083). Estos depésitos son de tipo granular en el 85-90% de
los casos (Katz y Strober 1878), siendo dichos depésitos el
criterio mAs importante para diagnéstico. En el resto, el
patrén de depéositos es de tipo lineal correspondiendo a la
denominada "dermatosis lineal ampollosa infantil tipo IgAd*

(Civatte 1082; Lever y Schaumburg-Lever 1983)

Bstos depésitos de immunoglobulinas, se observan tanto en
piel lesional como perilesional O aparentemente normal
(Van der Meer 1969 ; Katz 1980), si bien existe diferencias
cualitativas (Ljunghall ¥y Tjernlund 1983). Los resultados de
las biopsias son positivos cuando se toman de distintas
zonas, incluso de mucosa oral, Aarea infrecuente de
localizacién (Haffenden y cols., 1974). Aunque estos

resultados estan adn sin aclarar, existe la evidencia de que
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la IgAh esta presente en todo el tegumento y se recomienda la
toma de biopsia de pilel perilesional aparentemente normal
(Hall y Durham 1987). En alguna ocasién, la IgA, esta
ausente en piel lesional (Van der Meer 1969) posiblemente
debido a la destruccién de la misma por el intenso

infiltrado inflamatorio (Zone y Peterson 1985).

Los depésitos granulares de IgA se describen
fundamentalmente en el vértice de las papilas dérmicas, sin
embargo, estos depésitos pueden presentar una localizacién
no papilar (Leonard y cols., 1082), aunque dicho l.aatrén.
"granular continuo” se encuentre mAs concentrado en las
papilas (Ljunghall y Tjernlund 1983>. Algunos paciontﬁs
con patrén papilar pueden desarrollar un patrén 3ranu1-a.t>-
continuo pero nunca se oObserva ningun cambio de patran
granular a homogéneo lineal (Ljunghall y Tjernlund 1983),

Ocasionalmente, algunos pacientes con tipico depésito

granular, presentan un componente fibrilar en el depésito de

immunoglobulina que aparece como una fina tincién de
immunofluorescencia, con la misma configuracién que las
microfibrillas descritas en la dermis papilar (Briggaman Yy
Vheeler 1975). Tales ©pacientes, presentan depésitos
granulares papilares tipicos cuando se biopsia otra zona,
considerando dicha forma como variante del patrén granular
papilar de IgA (Zone y Petersen 1085). E1 patrén granular

papilar, granular continuo ¥ fibrilar se sitaan en la
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dermis por debajo de la membrana basal (Zone y Petersen

1985) .

Con el desarrollo de articuerpos monoclonales frente a las
dos subclases de IgA, IgAl e IgA2 se sabe que los depésitos
granulares son de tipo IgAl ¢ Hall y Lawley 1985; Flotte y

cols., 1985 y Olbricht y cols., 1986).

Tanto en piel lesional como perilesional, se encuentrah‘
depésitos de componentes del complemento, C3, C5 junto a
otros de la via alternativa: properdina y properdin fg%_tor
B y en ocasiones Clq (Provost y Tomasi 1974; Katz y cols.,
1976 ;Katz y cols.; 1980) y el complejo atacante de mnhrb.na
que se forma como resultado final en la activacién .dol

complemento (Dahl y cols., 1985).

Mediante técnicas de immunoperoxidasa indirecta y
anticuerpos monoclonales, el infiltrado de células
mononucleares (linfocitos cooperadores/inductores, ci;:otbxi—
cos/supresores, macréfagos ¥y células de Langerhaﬁa) en

piel perilesional, es significativamente menor que en el

penfigoide ampolloso y pénfigo vulgar. Estos infiltrados

asociados con las lesiones de dermatitis herpetiforme,
parecen reflejar un mecanismo diferente al del pénfigo
vulgar y penfigoide ampolloso en la produccién de

autoanticuerpos y formacién de ampollas (FNestor y cols.,

1987 .
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Al igual que eéen otras dermatosis tales como lupus
eritematoso sistémico, psoriasis vulgar ¥y penfigoide
ampolloso, en la dermatitis herpetiforme, se han encontrado

depésitos intraepidéermicos de fibronectina (Fyrand 1980).
Chorzelski y Cormane en el afio 1968, <fracasan en Sus

estudios dirigidos a encontrar um anticuerypo tipo IgA

presente en el suero, que reaccione frente a una-s proteina- :

s de la piel. No encuentran anticuerpos circulantes cuntra.'

la membrana basal, dato que se confirma con la utilizacion
de ClNa 1,0 X en piel humana normal como sustrato (Gammon ¥y
cols., 1984). Esta falta de resultados positivos, puede
deberse a la escasa concentracién de IgAh especifica emn el
syero y/o la escasa censibilidad de la técnica do

inmunofluorescencia ipdirecta (IFI) (Hall y Durbam 1987

Los estudios serolégicos en la dermatitis herpetifornni.ﬂ'"r
demuestran 1la existencia de umna cerie de anticuerpos de
funcién desconocida en la patogénesis de la enfermedad. Lué
anticuerpos antirreticulina de 1a clase IgA, parecen
especificos para la dermatitis herpetiforme, encontrandose
en una proporciém que varia de un 17 a un 67% (Lancaster-
Smith y cols., 1975; Lunghall ¥y cols., 1979 Hall y cols.,
1080). Los anticuerpos antirreticulina de 1la clase IgG,

sin embargo, no Son ecpecificos y s€ encuentran tambien en
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pacientes con penfigoide, pénfigo y sujetos normales (Kumar
y cols. , 1987) . La presencia de los anticuerpos
antirreticulina, probablemente indica la existencia de una
alteraciéon de la reticulina en los pacientes con dermatitis

herpetiforme ( Fry y Seah 1977).

Recientenente, Kumar y cols. (1987), encuentran, anticuerpos
antiendomisic de la clase IgA en el 67% de pacientes con
dermatitis herpetiforme bajo una dieta normal, estando
ausentes en pacientes con la dermatosis y dieta sin

gluten, en otras enfermedades y en los sujetos controles.

Estos estudios indican el alto grado de espec.:lf:lc:ld.ad y

sensibilidad de estos anticuerpos.

Los presencia de anticuerpos antigliadina C(AAG> que .se
asocian con la enteropatia sensible al gluten se
encuentran aproximadamente en el 80-90% de los sueros de
pacientes con dermatitis herpetiforme. Sin embargo, pueden
aparecer tambien en el 40-80% del suero de pacientes con
pénfigo, peniigoide, y sujetos normales. Esto hace que los
anticuerpo AAG no se consideren marcador serolégico de la
enfermedad (Kumar y cols., 1987). Otros anticuerpos:
antitiroideos, anticélulas parietales gastricas, factor
reumatoide, antimitocondriales y antinucleares, &e han
descrito en varias ocasiones (Seah y cols., 1971;Zone ¥y
Cunningam 1983> . Actualmente el significado de la presencia

de estos uUltimos se desconoce, pero se supone que titulos
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elevados pueden reflejar un deterioro de la funcién del

sistema immune (Seah y cols., 1971).

Los anticuerpos circulantes en el suero pueden estar
presentes en forma de immunocomplejos (Mohammed v
cols.,1976>, en una proporcién que varia desde un 25% ( Hall
y cols.1980) a un 70% (Zone y Petersen (1985), sin relacién
con la actividad de la enfermedad (Lawle y Yancey 1983).
Estos immunocomplejos pueden  ser inducidos por 1la

alimentacién con gluten (Zone y cols.. 1982), aunque Yancey

y cols., (1982>, son incapaces de confirmar esta

observacién.

Existen una serie de observaciones que apoyan la hipétesis
de que los anticuerpos circulantes se encuentren fﬁrmando
immunocomplejos, causa de unos resultados negativos de
immunofluorescencia indirecta. Primero, la configuracién
granular de los depésitos de los depésitos de 1IgA es
morfolégicamente similar a la observada en otras
enfermedades mediadas por immunocomplejos, tales como 1la
glomerulonefritis postestreptocécica. Segundo, no se pueden
detectar immunocomplejos por técnicas de
inmunofluorescercia. La carga iénica de la membrana basal
parece ser esencial para la fijacién de immunocomplejos ¥y
g6lo tiene 1lugar in vivo. Tercero, 1los immunocomplejos
existen en pequefias cantids 2s en la circulacién y

rdpidamente son aclarados . por el sistema
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reticuloendotelial, explicando su negatividad en algunas

ocasiones (Zone y Petersen 19€5).

MICRUSCOPIA INNUNOELECTRONICA

La técnica de microscopi« inmunoelectronica, con tincion de
_peroxidasa. revela que los depésitos granulare . de IgA se
encuentran por debajo de la membrana basal, dentro de 1la
dermis papilar, en el &Area de las fivrillas de anclaje
(Stingl y cols., 1976> en re'ac'én con los baces de
microfibrillas elasticas Yy de forma lineal a nivel de la

lamina lucida (Pehamberger y cols., 19772 .




VI. TRATAMIENTO




El tratamiento de la dermatitis herpetiforme, fué empirico
hasta hace solamente unos afios, debido al desconocimiento de

su patogenia (Fry y cols. 1977) .

Se baza en dos pautas (Katz y cols. 1980):
~a) la utilizacién de drogas tales como las sulfonas ¥y
sulfapiridina y

-b) mantenimientoc de una dieta exenta de gluten.

Sulfonas y sulrapiridina:

La primera droga utilizada en el control de la enfermedad,
fué la sulfopiridina (Costello 1940>. Fueé introducida al
pensar que la dermatitis herpetiforme era una reaccién
alérgica a una infeccién bacteriana. Las sulfonas (dapsona ¥y
sulfoxona), sintetizadas para tratar infecciomnes por
micobacterias, se utilizaron por primera vez para el

contrcl de la erupcién de la dermatosis por Cornbleet en

el 1951.

Duranie los ultimos 20 afios,la rapida respuesta de 1la

erupcién a las sulfonas y la recidiva tras la retirada de

éstas, se considera método diagnéstico en la enfermedad.
Sin embargo , la respuesta de otras dermatosis a las
mismas ha hecho que la desaparicién de ura erupcién con las

sulfonas nO sea diaghéstico de dermatitis herpetiforme (Fry

y cols. 1977).
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La respuesta a la administracién de estas drogas es réapida,
con el cese de picor y formacién de nuevas lesiones en el

plazo de 12-48 horas (Lawley y Yancey 1983).

La sulfopiridina, fue durante mucho tiempoc el tratamiento de
eleccién. Degos y cols. (1981), da una dosis de 2-3 grs. al

dia durante 8 semanas consecutivas. En la actualidad, se ha

reemplazado por la sulfa-metoxi-piridazina a dosis de 750

mgrs. /dia. Son generalmente bien toleradas. Es necesario un
control médico con el cese de la medicacién cuando aparecen
signos de intolerancia. Pueden provocar anorexia, nauseas y
vomitos, cefaleas, filebre, leucopenia, anemia hemolitica,
agranulocitosis, hepatitis, ¥ alteraciones renales (Dulanto
19817 asi como la formaclén de céalculos renales (Lang
1979>. Deben de ser abandonadas tras la ausencia de
mejoria despues de 8 semanas de tratamiento. Degos y cols.
(1981), asocian la aureomicina . Una cura de 15 dias con
aureomicina (1gr./dia’ trés una dosis de 20 dias de
sulfamidas, puede dar lugar a

una gran mejoria.

La dapsona,a dosis de 100mgrs/dia, parece mhs eficaz que las
otras (Lawley y Yancey 1083) a dosis de 100-150 mgrs/dia. En
los pacientes en tratamiento con dapsona Se€ debe realizar un
control periédico del hemograma debido al posible riesgo del

desarrollo de metakemoglobinemia y hemélisis con corpascu-
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los de HEINZ circulantes. En la experiencia de Katz Yy
cols., (1980), 1los pacientes en tratamiento con 50 mgrs.
presentan una tendencia al desarrollo de hemélisis ¥
metahemoglobinemia, debido a la farmacologia de la droga.
L.os pacientes que reciben 100-200 mgrs./dia pueden diéminuir
su hemoglobina de 1,5-2 grs.por dl el primer mee de
tratamiento, pero pueden recuperar el 60-75% de la pérdida
por el jpcremento de la produccién de glébulos rojos. En

individuos con deficiencia de G-6-PDH se produce una

hemélisis mayor. Es necesario recuento global semanal de

glébulos blancos, para prevenir granulocitupenia. Despues,
se puede hacer un recuento sanguineo cada 2-3 meses (Katz
y cols., 1980). La media de metahemoglobinemia en el grupo
estudiado por estos aut res es de 2-12%. La formacién de
metahemoglobinemia es dosis-dependiente. En individuos
sanos, los sintomas de debilidad, nauseas, taquicardia,
dolor de cabeza Y dolor abdominal raramente ocurre con
niveles de metahemoglobinemia inferiores al 20%. La mayoria
de los pacientes, toleran la disminucién de hemoglobina ¥
aparicién de metahemoglobinemia, sin enbargo, en pacientes
con enfermedad cardiopulmonarse recomienda el uso de
sulfapiridina, que aunque menos eficaz, ocasiona menos

efectos adversos en la capacidad de transporte de 02 en

sangre (Lawley y Yancey 1983).

Es tambien importante una monitorizacién de la funcién renal

y hepatica en estos pacientes tratados con dapsona ya que
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ésta se metaboliza en el higadeo y se excreta por el rifien.
Se ha reportado como complicacién dafio hepatocelular e

jctericia colestatica (Lawley y Yancey 1983).

Los inconvenientes de la droga, se pueden reducir
disminuyendo las dosis, con periodos de reposo ¥
administracién de hierro, piridoxina ¥y cianncobalanina'

(Dulanto y cols., 1981
En los tratamientos prolongados puede ocurrir el sindrome
por sulfonas: fiebre, eritrodermia, necrosis hepética con

jctericia y linfadenitis (De Gowin 1967).

El mecanismo de accién de la dapsona en la dermatitis

herpetiforme es desconocido. No parece tener, segin los

conocirn.entos actuales, ningun efecto sobre la
supresién de la lesiéﬂ intestinal . Esto indica, que los
procesos patolégicos involucrados en la piel y en el
intestino pueden Ser diferentes, a pesar de estar
esencialmente relacionados con una alteracién de la

immunidad y con el gluten (Fry ¥ cols., 1977>.

Es de gran interés 1a observacién de que 1a droga es eficaz
en aquellas enfermedades en las que el infiltrado
predominante son los leucocitos pclimorfnnucleares
inhibiendo la actividad i{nflamatoria de los mismos. Inhiben

la quimiotaxis de los polinucleares activados por un parche
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de ioduro potasico (Plewig y Schopf, 1975), reducen 1la
formacién de intermediarios oxigenados (anién
superoxido y peréxido de hidrégeno) derivados de los mismos
(Miyachi y Niwa 1982) interfiere el sistema citotéxico de
los polinucleares mediado por mieloperoxidas H202- (Stendahl
y cols., 1978), e inhibe 1la actividad de sus enzimas
lisosomales (Barranco 1974). Adicionalmente, se sugiere que
la dapsona, potente inhibidor de 1la via alternativa del
complemento mejora a través de este mecanismo, las lesiones
de la dermatitis herpetiforme, en cuya formacién participa
el lemento (Seah y cols., 1973). Algunos de estos
enfermos en tratamiento prolongado con la droga, siguen
presentando depésitos de complemento a nivel cuténeo,
incluso en ausencia de lesiones clinicas <(Katz Yy cols. ,
1976>. Igual cucede con los depésitos de IgA, indicando, que
la droga actua unicamente inhibiendo la reacclién

ipflamatoria y no sobre la causa de la enfermedad (Casanova

y Rubio 1987).

La heparina, que tambien se ha descrito como efectiva en el
tratamiento de la dermatitis herpetiforme, actua de igual
modo. La completa heparinizacién en pacientes con dermatitis
herpetiforme (pacientes hospitalizados por insuficiencia
coronaria), produce un cese del picor Yy de las lesiones

durante 7 dias. Las dosis de heparina de forma intermitente,

producen tambien un alivio parcial. Dentro de las ventajas

de 1a droga, se destacan 1a eliminacién de los efectos por




OBJETIVOS




Las dermatosis ampollosas, constituyen un grupo complejo de
entidades que plantean numerosos problemas a nivel del
diagnéstico, tanto en . la vertiente clinica como
histopatologica, requiriendose la relizacién de ténicas
complementarias. Dichas técnicas, conllevan tener que
realizar nuevas tomas biopsicas con la consecuente molestia

al paciente, retraso en el diagnéstico ¥y gasto econémico.

En el presente trabajo, estudiamos tres entidades de dichas
dermatosis: pénfigo, penfigoide y dermatitis herpetiformse,

con los siguientes objetivos:

,-valorar 1los criterios histopatolégicos de diagnéstico,
clasicamente admitidos con microscopia éptica.

—confirmar la utilidad préactica de 1las técnicas de
inmunnfluarescencia directa e indirecta en el diagnéstico
y seguimiento de la tres entidades.

. —comparar 1o0s resultados obtenidos con técnica de

peroxidasa anti-peroxidasa (PAP) con los resultados de

inmunofluorescencia directa (IFD) ¥y evaluar su fiabilidad

en el diagnéstico de casos retrospectivos.

_-—estudiar con microscopia electrénica e 1nmunue1ectr6nica

a que niveles acontece la lesién ampollosa.

,-establecer una correlacién entre 1la jesién cutéanea y

caracteristicas histopatolégicas.
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6.-estudiar la influencia de factores hereditarios

incluyendo estudio de antigenos de histocompatibilidad.

7.-valorar los diferentes marcadores analiticos de 1la

evolucion de la enfermedad.

8.-evaluar el pronéstico y tratamento de estos enfermos.




MATERIAL Y METODO




Hemos realizado durante los afios 1978 hasta Julio de 1988;

una revisién de los paclentes vistos y diagnosticados en los

Departamentos de Anatomia Patolégica y de Dermatblngica

Médico-Quirurgica y Venereologia del Hospital Clinico
Universitario San Cecilio de Granada. De un total de 32.000
pacientes, 71 casos presentaban el diagnéstico de.pénfiga,
penfigoide y dermatitis herpetiforme. Se seleccionaron 46
casos, siendo éxcluidos los demas por no cumplir 1los

requisitos exigidos para su estudio.

Los motivos de exclusiéon fueron los siguientes:

-1)no presentar historias clinicas completas

-2)material insuficiente para diagnéstico anatomopatolégi-
co con microscopia éptica

-3)y no presentar estudios con técnicas de immunofluores-
cencia directa, requisito indispensable para diagnéstico

-4)>falta de estudio ultraestructural con microscopia ele-
trénica

-5)imposibilidad de seguimiento de los pacientes.

Del total de los caisos, 18 fueron diagnosticados como
penfigo, 16 como penfigoide ampolloso, 6 como dermatitis

herpetiforme y 6 presentaban neoplasia asaociada al cuadro

dermatolégico (grupo paraneoplasico).




Hemos seguido los siguientes protocolos:

2.1.-ESTUDIO CLINICO (PROTOCOLO A-1 y A-2):
2.1.1.-8exa
2.1.2.-Zdad al consultar: dividida en décadas desde 10 hasta
90 afios
-—Antecedentes:
.familiares (dermatolégicos)
personales (dermatolégicos)
.~Localizacién: 1inicial y posterinr en mucosa y piel.
+~Cuadro clinico:
lesién cuténea, observando o no la presencia de: an—
lla, exulceraciones y costras, simetria, confluencia
monomorfismo y polimorfismo.
.alteraciones generales, donde incluimos: mal estado
g2neral, fiebre, prurito, dolor y quemazém,
alteracién en la deglucién, signo de Nikolsky.
2.1.6.-Pruebas de laboratorio:
de forma sistematica se realizaron las sigulentes:
hemograma, velocidad de sedimentacién, SMA-12, inmu-
noglobulinas séricas, subpoblaciones linfocitarias,
cociente OKT4/0KT8, linfocitos B y nivel de las

fracciones C3 y C4 del complemento.

2.1.7.-Tratamiento:

.general: corticnides, inmunosupresores y otros.




.tratamiento local.
2.1.8.-Caomplicaciones:
2.1.9.-Evaolucién clinica: estacionario ¢nn tratamiento

estacionario sin tratamiento, recidivas y muerte

Se procedié a la realizacién de biopsias sistemiticas
mediante bisturi BP-15, previa anestesia 1local de

mepivacaina H-CL al 2/1000.

2.2.1.--ESTULIO OPTICO:

Realizamos La técnica de hematoxilina-eosina, PAS vy

tricrémicc y nos basamos en los protocolos B-1 para el

pénfign y B-2 para los demas. Se estudiaron con microscopio
de investigacién ORTHOPLAN con vario-tubo tipo 1 a 32Xy
caja de lampara de 500,250 y 100. Microfotografias con

dispositivos LEITSZ. Pelicula Kodakx Ektachrome 50 EPY 135-

36.

2.2.2.BSTUDIO ULTRAESTRUCTURAL CON NICROSCOPIA ELECTRONICA:
L rragmentos de tejido obtenidos en freco se cortan en
pequefios trozos y se pasan al fijador rapidamente para

evitar fe 6menos de autolisis.

1.-Fijacién: las piezas se i{ntroducer en primer lugar en una

solucién fijadora de glutaraldehido al 2,5% en buffer a ph




7,4, durante 4-9 :oras a 42 C de temperatur~. Seguidamente,
se la an tres veces consecutivas con solucién buffer a 42,
Lis fragmentos se cortan en otros menores (lxZ2mm®) y se
realiza una refijacién en una solucidén de tecréxido de osmio
al 1% en buffer fosfato a ph 7,4, a 42C durante 30 minutos,

seguidos de tres lavados rapidos en agua destilada.

2. -Deshidratacién: Introduccién en acetona a. 7% con acetato

de wuranilo al 1% durante 18 horas a 42C. Posteriormente

en acetona al 100% dos bafios,durante 15 minutos cada uno, @
42C. Por ultimo se coloca en 2 bafios de 6xido de propilemno

de 15 minutos cada uno, a temperatura ambiente.

3. -Irclusién: Como medio de inclusién se empled epix-resina.
Previamente a la inclusién las piezas se dejan en una mezcla
a partes iguales de 6xido de propileno y de epoxi-resina
durante 1 hora a .2. Despu4s se pasan a un bafio de resina
pura donde se dejan infiltrar durante toda 1la noche a 42C.
Finalmente, se colocan los fragmentos en céapsulas
cilindricas de plastico o en moldes de silicona y ambos
tipos de inclusién se ponén en una estufa a 60°C durante 15

horas para conseguir la polimerizacién de los bloques.

4.-Cortes semifinos: De los blogues se hicieron cortes de
0,5 a 1uym de espesor comn ultramicrotomo LKB III y se tifieron

con azul de toluidina a' 1% en borax al 1% para su examen al

microscopio electrénico.
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5.-Cortes ultrafiros: Se efectuaron cortes de 450-500A de
éspesor con un ultramicrotomo LKB III utilizando cuchillas
de vidrio de 452. Los cortes fueron recogidcs en rejillas de

cobre electrolitico de 300 mallas sin recubrimiento de

soporte,

6.-Impregnacién y contraste de los cortes: La impregnacién
comienza en la fijacién con tetréxido de osmio y se completa
tifiendolos con solucién de acetato de uranilo al 7,5% y

citrato de plomo de Reynolds.

7.-0Observacion: El estudio ultraestructural se realizé con
un microscoplio electrénico JEQOL-100-B a 60 Kv. Para el
registro fotografico se utilizaron placas Kodak electron

microscope film 4489 de 6,5x 9 cnms.

2.2.3.-ESTUDIO CON MICROSCOPIA IMMUNOELECTRONICA

Se realiza con la técnica de oro coloidal-proteina A. Dicho
complejo Proteina A-Oro coloida!, se une directamente a la
fraccién cristalizable de la IgG. Siguiendo ese principio,
hemos aplicado wuna técnica segin Rotk y Horisberger
empleaudo un grano de oro de un diAmetro aproximado de 30nm.

Los cortes de 40C A aproximadamente, incluidos en Resina-

Epoxi segun SPURR, en unas rejillas de Nickel de 300 mallas

y posteriormente, se tratan los cortes de la siguiente

manera:
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-Alhomina bovina al 5% 30 minutos a temperatura ambiente
-sin secar, tratar los cortes con una gota del complejo
Proteina A-oro coloidal durante 15 minutos a temperatura
ambiente.

-lavar con TBS y H20 desti.ada

-contrastar con acetato de uranilo 1 minuto y citrato de

plomo 1 minuto.

2.3.-ESTUDIO INMUNOLOGICO.

2.3.1.- Inmunofluorescencia directa: tras la recogida de la

muestra correspondiendo a zoua lesional y perilesional, se

incluye en nitrégeno liquido para realizar cortes con

criostato procesandose segun la técnica :

1-se secan los cortes de congelacién com ventilador 15-20
minutos

2-para la fijacién del corte al porta, se afiade
acetona durante 5 minutos a 42C

3-ge lava durante 10 minutos con PBS

4-se hacen las diluciomnes de inmunoglobulinas (anti-1gG,

anti-IgA y anti-IgM, C3 ¥y fibrinégeno) (casa comercial

Behring) al 1/10 y se tifien los cortes 30 minutos en

caAmara humeda

5-ge lavan 3 veces con PBS, siendo cada lavado de 10-15

minutos de duracién

6-se montan sin deshidratar con FA MOUTING FLUID.




La lectura se realiza con microscopio ORTHOPLAN Leitz,

equipado para la fluorescncia en luz reflejada.

2.3.2.-Inmunofluorescencia indirecta:

Se recoge sangre del paciente, se somete a centrifugacién y

se congela el suero hasta la realizacién de la técnica.
Utilizamos como sustrato piel humana normal. En tres casos
utilizamos mucosa de esofago de conejo preparado

comercialmente. Se siguen los sigulentes pasos:

l-sacar 1los cortes congelados del sustrato y se dejan
desconjelar a temperatura ambiente

2-se fijan con acetona pura 5 ninutos

3-se lavan con PBS 3-4 minutos

4-se ponen sobre el corte 1-2 gotas de PBS del suero del
paciente (1/20, 1/80,1/160,1/320> durante 30 minutos

5-se decanta y lava con PBS, dos bafios de 5 minutos cada uno

6-se decanta evitando que el tejido se seque

7-se ponen dos gotas de anticuerpo (anti-IgG, anti-IgA e
anti-IgM y C3) conjugado al 1/20 durante 30 minutos

8-se decanta y se lava con PBS dos veces y 5 minutos cada
uno

9-decantar y montar com FA MOUNTING FLUID.

La lectura se realiza igual que en la inmunofluorescencia

directa.




2.3.3.-Técnica inmunohistoquimica: Técnica imunoperoxidasa
(PAP):

l-desparafinar hasta el alcohol de 95 por 100

2-tratar con Etanol-ClH durante 15 minutos:
-ClH al 2% en agua destilada 3,2 cc.
-Etanol absoluto 100cc

3-lavar en alcohol de 95%

4-hidratar hasta el agua destilada

§-tratar con agua oxigenada al 3% en agua destilada en 2
cambios durante 10 minutos

6-lavar con Tris-buffer-salino (TBS) 3 bafios de 3° cada
uno

7-suero de cerdo normal durante 20 minutos

8-incubar con antisuero primario (IgA e IgG) (casa comercial

Dako?> en una dilucién 1/2000 durante 24 horas a 42C
o-lavar co TBS 3 bafios de 3 minutos cada uno
10-incubar con antisuero secundario en dilucién 1/50
durante 30 minutcs
11-lavar con TBS 3 bafios de 3 minutcs cada uno
12-incubar con FPAP (peroxidasa—antiperoxidasa) en dilucién
17100 durante 30 minutos
13-lavar con TBS 3 bafios de 3 minutos cada uno

14-revelar con DAB (Di-Amino-Bencidina).
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PROTOCOLO CLINICO A-1
OBSERVACION Ne SEX0O: 1)varén 2)hembra

EDAD : 1>10-20 2>21-30 3)31-40 4)41-50 5)51-60
6X61-70 7>71-80 8>81-90

ANTECEDENTES DERMATOLOGICOS :
familiares : 1)si 2)no
perceonales : 1)si 2)no

LOCALIZACION:
inicial: 1)dmucosa 2)plel
posterior: 1)mucosa 2)piel

CUADRO CLINICO :
lesion cuténea :
l>ampolla 2> simetria 3)confluencia
4)exulceraciones y costras
5)monomorfismo 6)polimorfismo
LS B E A B R e
alteraciones generales :
1>)mal estado general 2)fiebre 3)prurito
4>dolor y quemazdén S)alteracién deglucién
P oy

signo de Nilkosky : 1) + 2)- 11

PRUEBAS DE LABORATORIO :

hemograma : l)normal 2)patolégico

V.8.G. : normal 2)patolégico

SMA-12 : Dnormal 2)patolégico

inmunoglobulinas : 1)normales 2)patolégicas

subpoblaciones linfocitarias : 1l)normales
2)patolégicas

cociente OKT4./OKTw : 1)normal 2)patolégicas

linfocitos B : 1)normal 2)patolégicos

Ca : l)normal 2)patolégicos

Cx» : 1l)normal 2)patolégicos

otras: 1l)si 2>no

DIAGNOSTICO : 1)P.vulgar 2)P.vegetante
3)P.foliAceo 4)P.eritematoso

TRATAMIENTO :
general : 1)corticoides 2)immunosupresores
3)plasmaféresis 4)sulfonas 5)otros
TR R
i

tépico . 1)si 2)no

COMPLICACIONES : 1)’si 2)no

EVOLUCION :
1)>estacionario con tratamiento

2j)estacionario sin tratamiento
3)recidivas 4)muerte
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PROTOCOLO A-2
OBSERVACION N9: SEXO: 1l)varén 2)hembra

EDAD: 1)>10-20 2>21-30 3)31-40 4)41-50
5)51-60 6>61-70 7)71-80 8)81-90

ANTECEDENTES DERMATOLOGICOS :
familiares : 1)si 2) no
personales : 1)si 2) no

LOCALIZACION :
inicial : l)mucosa 2)piel
posterior : l)mucosa 2)piel

CUADRO CLINICO :
lesion cutanea :
l)ampolla 2)exulceracién y costra 3)simetria
4)>ampolla grande S>ampolla pequefia
6)confluencia 7)monomorfismo 9)polimorfismo
PR E L e
alteraciones generales:
1)mal estado general 2)fiebre 3)diarrea
4)prurito S5)dolor y quemazon vt ok 3
cuadro neoplasico : 1)si 2)no
Signo de Nikolski : 1)+ 2) -

PRUEBAS DE LABORATORIO:

Hemograma : 1)normal 2)patolégico
V.5.G. : 1)mormal 2)patolégico
SMALZ: 1)normal 2)patolégico
immunoglobulina : l)normales 2)patolégicas
subpoblaciones

linfocitarias: 1)normales 2)patolégicas
cociente OKT4/0KT8: 1)normal 2)patolégico
linfocitos B : 1l)normal 2)patolégico
proteina C4 : 1l)normal 2)patolégica
proteina C3 : 1l)normal 2)patolégico
otras pruebas: 1) si 2>no

DIAGROSTICO :
1) penfigoide ampolloso 2)penfigoide cicatricial
3)dermatitis herpetiforme 4) paraneoplésico

TRATANIENTO :

general
1)corticoides 2)immunosupresores 3)sulfonas

4)dieta sin gluten S)otros Pt _vi_d
tépico : 1) si 2) no

COMPLICACIONES : 1)>si 2)no

EVOLUCION : 1)estacidnario con tratamiento
2)estacionario sin tratamiento
3)recidivas 4)muerte
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PROTOCOLO HISTOLOGICO B-1

AMPOLLA:

-subcérnea
-intraepidérmica

EPIDERNIS:

-esponglosis eosinofilica
-edema intercelular ;
—acantolisis
~hiperqueratosis
-paraqueratosis
—-necrosis

contenido de la ampolla:
—infiltrado inflamatorio:

tipo de infiltrado: -mononucleares
-eosinéfilos
-polinucleares

intensidad: leve: +
moderada: ++
intensa : +++

células de Tzanc

suelo de la ampolla: -células epidérmicas

-células basales
-otras alteraciones

DERMIS:

—infiltrado inflamatorio:

tipo de infiltrado: -mononucleares
-eosinéfilos
—polinucleares

intensidad: leve: +
moderada: ++
intensa: +++

localizacién: -en banda
-perivascular
-perifoli ular
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PROTOCOLO HISTOLOGICO B-2

AMPOLLA:
-subcoérnea
~intraepidérmica
-~subepidérmica

VESICULA:

EPIDERNMIS:
~necrosis
-acantolisis
~hiperplasia

Microabscesos:

—-localizacion: -lesional
-perilesional

—composicion: -eosinéfilos
-polinucleares
-mononucleares

Contenido de la ampolla:
—infiltrado inflamatorio:

tipo de infiltrado: -mononucleares
~eosinéfilos
-polinucleares
intensidad: leve: +
moderada: ++
intensa: +++

—fibrina: leve: +
moderada: ++
intensa: +++

~hemorragia:

Suelo de la ampolla: -nitido

-no nitido
DERKIS:
-infiltrado inflamatorio:
infiltrado en banda: -mononucleares

-eosinéfilos
-polinucleares

infiltrado perivascular: -moncnucleares
-eosinofilos
-polinucleares

intensidad: -leve: +
-noderada: ++
-intensa: +++




OBSERVACIONES PERSONALES




OBSERVACION HE2 :1 SEXO: l1)>varén 2)henbra

EDAD : 1)10-20 2)21-30 3)31-40 4)41-50 5)51-60
6)61-70 7)71-80 &>81-90

ANTECEDENTES DERMATOLOGICOS :
familliares : 1l)si 2’no
personales : 1l)si 2)no

LOCALIZACION:
inicial: ldmucosa 2)piel
posterior: l)mucosa 2)piel

CUADRO CLIKICO :
lesion cutéanea
l>ampolla 2) simetria 3)confluencia
4)exulceraciones y costras
S)monomorfismo 6)polimorfismo
11348
alteraciones generales :
1>mal estado general 2)fiebre 3)prurito
4>dolor y quemazdn Slalteracién deglucién
(BURT & B T
signo de Nilkosky : 1) + 2)-

PRUEBAS DE LABORATORIO :

hemograma : l)>normal 2)patolégico

V.8.0. ¢ 1dnormal 2)patolégico

SMA-12 : 1dnormal 2)patolégico

inmunoglobulinas : l)normales 2)patolégicas

subpoblacicnes linfocitarias : l)normales
2)patolégicas

cociente OKT./OKTe : l)normal 2)patolégicas

linfocitos B : 1l)normal 2)patolégicos

Ca : 1normal 2)patolégicos

Cs : 1l)normal 2)patolégicos

otras: 1l)si 2)no

DIAGNGSTICO : 1)P.vulgar 2)P.vegetante
3)P.foliaceo 4>FP.eritematoso

TRATAMIERNTO :
general : l)corticoides 2)immunosupresores
3>plasmaféresis 4>su1fona? Séotros
jliel ) ol

tépico . 1ei 2’no

CONPLICACIONES : 1)si 2>)no

EVOLUCION :
Clinica: {)>estacionario con tratamiento

2)estacionario sin tratamiento
3)recidivas 4)muerte




OBSERVACION N2 : 2 SE:D: ld)varén 2)hembra

EDAD : 1)>10-20 2>21-30 3>31-40 4)41-50 5)51-60
6>61-70 .7)71-80 8>81-90

ANTECEDENTES DERMATOLOGICOS :
familiares : 1)si 2)no
personales : 1)si 2’no

LOCALIZACION:
inicial: ld)mucosa 2)piel
posterior: 1l)mucosa 2)pilel

CUADRO CLINICO :
lesion cutéanea
1>ampolla 2) simetria 3)confluencia
4)exulceraciones y costras
S)>monomorfismoc 6)polimorfismo
SR TN A B2 I
alteraciones generales :
1)mal estado general 2)fiebre 3)prurito
4>dolor y quemazébn S)alteracién deglucién
18 1L
|

signo de Nilkosky : 1) + 2)- |

FRUEBAS DE LABORATORIO :

hemograma : l)normal 2)patolégico

V.8.G. : 1d>normal 2)patolégico

SMA-12 : 1)normal 2>patolégico

inmunoglobulinas : l)normales 2)patolégicas

subpoblacicnes linfocitarias : l1)normales
2)>patolégicas

cociente OKT4/0OKTe : l)rormal 2)patolégicas

linfocitos B : l)normal 2)patolégicos

Ce : 1)normal 2)patolégicos

Cz : 1)normal 2)patolégicos

otras: 1l)si 2)no

1
2|
11
121

e ke
o ) b i e e
— . e m— e —

DIAGNOSTICO : 1)>P.vulgar 2)P.vegetant~
3yP.foliaceo 4)P.eritematoso

TRATAMIENTO :
general : l)corticoides 2)immunosupresores
3)plasmaféresis 4)su1fcna$ 5;otros
I o O B

tépico . D)si 2’>no
COMPLICACIONES : 1>si 2)no

EVOLUCION :
Clinica: 1>estacionario con tratamiento

2)estacionario sin tratamiento
3)recidivas 4>muerte




OBSERVACION N2 :3 SEX0O: 1l)>varén 2)hembra

EDAD : 1>10-20 2>21-30 3>21-40 4>41-50 5)>51-60
6>61-70 7>71-80 8>81-90

ANTECEDEETES DERNATOLOGICOS :
familiares : 1l)si 2)no
personales : 1)si 2>no

LOCALIZACION:
inicial: 1l)mucosa 2)piel
posterior: 1l)mucosa 2)piel

CUADRO CLINICO :
: lesion cuténea
1>ampolla 2) simetria 3>confluencia
4)exulceraciones y costras
5)monomorfismo 6)polimorfismo
1203014018111

alteraciones generales :
1>mal estado general 2)fiebre 3)prurito
4>dolor y quemazédn 5)alteracién deglucién
121 131 141 1% 1
signo de Nilkosky : 1> + 2)- 12y

PRUEBAS DE LABORATORIT :

hemograma : l)normal 2)patolégico

¥.5.0: : 1)normal 2)patolégico

SMA-12 : l)>normal 2>patolégico

inmunoglobulinas : l)normales 2)patolégicas

subpoblaciones linfocitarias : l)norma.es
2)patolégicas

cociente OKT./0OKTe : 1)normal 2)patolégicas

linfocitos B : l)normal 2)patolégicos

Ca : ld)normal 2)patolégicos

Ce : 1)normal 2)patolégicos

otras: l)si 2)no

DIAGNOSTICO : 1)P.vulgar 2)P.vegetante
3)P.foliaceo 4)P.eritematoso

TRATAMIENTO :
general : 1l)corticoides 2)immunosupresores
3)plasmaféresis 4)sulfonas S)otros
1111201801

twépico . 1)si 2)no
CONPLICACIONES : 1l)si 2)no

EVOLUCION :
Clinica: i)estacionario con tratamiento
2)estacionario sin tratamiento
3)recidivas 4)muerte




OBSERVACIOR N2 : 4 SEX0O: l)>vardén 2)henmbra

EDAD : 11>10-20 2321-30 3>31-40 4>41-50 $)51-60
661-70 7271-80 8381-90

ANTECEDERTES DERMATOLOGICOS :
familiares : 1l)si 2>no
personales : 1l)si 2)no

LOCALIZACIOR:
inicial: 1l)mucosa 2)piel
posterior: l)mucosa 2)pilel

CUADRO CLINICO :
lesion cuténea
1>ampolla 2’ simetria 3)confluencia
4>exulceraciones y costras
5)monomorfismo 6)pelimorfismo
L2 3n140181
alteraciones generales
1>)mal estado general 2)fiebre 3)prurito
4)>dolor y quemazén Sdalteracién deglucién
11 131 140 18
signo de Nilkosky : 1) + 2)-

PRUEBAS DE LABORATORIO :

hemograma : ldnormal 2)patolégico

V. 5.0 : 1d>normal 2)patolégico

SMA-12 : 1>normal 2)patolégico

inmunoglobulinas : 1l’normales 2)patolégicas

subpoblaciones linfocitarias : l)normales
2)patoléogicas

cociente OKT./0OKTws : 1)normal 2)patolégicas

linfocitos B : 1l)normal 2)patolégicos

Ca  1)normal 2)patolégicos

Ca : l)normal 2)patolégicos

otras: 1l)si 2)no

DIAGNOSTICO : 1)>P.vu.lgar 2)P.vegetarie
3)P.foliaceo 4)P.eritematoso

TRATAMIENTO :
general : 1l)corticoides 2)immunosupresores
3)plasmaféresis 4)sulfonas Séatros
priverd 41!

tépico . sl 2>)no

CONPLICACIONES : 1>si 2)no

EVOLUCION :
Clinica: 1estacionario con tratamiento

2)estacionario sin tratamiento
3)recidivas 4)>muerte




OBSERVACIOR N2 : 5 SEXO: 1l)>varén 2)>hembra

EDAD : 1)10=20 2)21-30 3)831=-40 4:41-50 5)51-60
6261-70 7.71-80 BI81-60

ANTECEDENRTES DERMATOLOGICOS :
familiares : 1)si 2’no
personales : sl 2)no

LOCALIZACION:
inicial: l’mucosa 2)pilel
posterior: l)mucosa =2)pilel

CLINICO :

lesion cuténea
l>ampolla 2’ simetria 3)confluencia
4>exulceraciones y costras

5)monomorfismo €6)polimorfismo
1134t

alteraciones generales
1>)mal estado general 2)fiebre 3)prurito
4>dolecr y quemazédn Slalteracidn deglucién
11 131 145 13 1
eigno de Nilkosky : 1> + 2)- |

PRUEBAS DE LABORATORTO :

hemograma : 1dnormal 2)patolégice

Y.B.G : 1dnorwmal 2>patolégico

SMA-12 : 1>normal 2>patolégico

inmunoglobulinas : ld)normales 2)patolégicas

subpoblaciones linfocitarias : l)normales
2)patolégicas

cociente OKT./OKTw : 1)normal 2’;atolégicas

linfocitos B : 1l)normal 2)patolégicos

Ca : 1d)normal 2)patolégicos

Cs : l)normal 2)patolégicos

otras: 1l)si 2)no

DIAGEQGSTICO : 1)P.vulgar 2)P.vegetante
3)P.folidceo 4)P.eritematoso

TRATAMIENTO :
general : l)corticoides 2’)immunosupresores
3)plasmaféresis 4)sulfonas 5)otros
BAREANE-TR

tépico . 118l 2)no
COMPLICACIONES : 1)si 2’no

EVOLUCION :
Clinica: 1>estacionario con tratamiento

2)estacionario sin tratamiento
3)recidivas 4>muerte




OBSERVACION N2 : 6 SEXO: l)varén 2)hembra

EDAD : 1510-20 2)21-30 3)31-40 4>41-50 5)51-60
6,61-70 7>71-80 8>81-90

ARTECEDENTES DERMATOLOGICOS :
familiares : 1)si 2>no
personales : l)si 2>no

LOCALIZACION:
inicial: 1)>mucosa 2)piel
posterior: l)mucosa 2)piel

CUADRO CLINICO :
lesion cutéanea
1>ampolla 2) simetria 3)confluencia
4>exulceraciones y costras
S)monomorfismo €’polimorfismo
1Lud3nidniSa_ni
alteraciones generales
1>)mal estado general 2)fiebre 3)prurito
4>doler y quemazédn S5lalteracién deglucién
U BT B TR £ X
signo de Nilkosky : 1) + 2)- 111

PRUEBAS DE LABORATORIO :
hemograma : 1)normal 2)patolégico 1
V.S.G. : l>normal 2)patolégico 121
SMA-12 : 1>nermal 2)patolégico 111
inmunoglobulinas : 1)normales 2)patolégicas 12)
subpoblaciones linfocitarias : l)normales
2)patolégicas 12]
cociente OKT«/OKTa : 1)normal 2)patolégicas IlI
linfocitos B : 1)normal 2)patolégicos 1L
Ca ! 1d)normal 2)patolégicos 11l
Cs : 1normal 2)patolégicos 1<l
otras: 1l)si. 2)no 12§

DIAGEOSTICO : 1)P.vulgar 2)P.vegetante
3)P.folldceo 4)P.eritematoso

TRATAMIENTO :
general : l)corticoides 2)immunosupresores
3)plasmafzresis 4>sulfona? S5)otros
e Bl g s

tépico . 1l)si  2)n0
CONPLICACIONES : 1>si 2)mo

EVOLUCION :
Clinica: 1)>estacionario con tratamiento
2)estacionario sin tratamiento

3)recidivas 4’>muerte




OBSERVACION Ne :7 SEXO: l)varén 2)hembra

EDAD : 1>10-20 2)21-30 3)31-40 4>41-50 5>51-60
€361-70 7371-80 8)81-50

ANTECEDEETES DERMATOLOGICOS :
familiares : 1)si 2>no
personales : 1l)si 2)no

LOCALIZACION:
inicial: l)mucosa 2)piel
posterior: l)mucosa 2)piel

CLINICO :

lesion cuténea :
1)ampolla 2> simetria 3)confluencia
4>exulceraciones y costras

5)monomorfismo 6)polimorfismo
11SndnSn i

alteraciones generales :
1>mal estado general 2)fiebre 3)prurito
4>dolor y quemazén Sdalteracién deglucién
131 141 151 111

eigno de Nilkosky : 1) + 2)- R

PRUEBAS DE LABORATORIO :

hemograma : 1)normal 2)patolégico

V.8.G. : 1d)normal 2)patolégico

SMA-12 : 1d)normel 2)patolégico

inmunoglobulinas : l)normales 2)patolégicas

subpoblaciones linfocitarias : l)normales
2)patolégicas

cociente OKT./OKTs : l)normal 2)patolégicas

linfocitos B : 1l)normal 2)patolégicos

Ca : 1)normal 2)patolégicos

Cs ¢ 1l)normal 2)patolégicos

otras: 1)si 2)no

DIAGNOSTICO : 1)>P.vulgar 2)P.vegetante
3)P.foliAcec 4)>P.eritematoso

TRATAMIENTO :
general : 1l)corticoides 2)immunosupresores

3)p1asmaféresis 4)sulfona? S)otros
e T e

tépico . 1)sil 2)no
COMPLICACIONES : 1)si 2)no

EVOLUCIOE :
Clinica: 1)estacionario con tratamiento
2jestacionario sin tratamiento

3)recidivas 4)muerte




OBSERVACION N2 : 8 SEXO: 1)varén 2)hembra

EDAD : 1510-20 2>21-30 3,31-40 4341-50 5)51-60
6>61-70 7)71-80 8>81-90

ARTECEDENTES DERMATOLOGICOS :
familiares : 1l)si 2)no
_personales : l)si 2)no

LOCALIZACIOR:
inicial: l1l)mucosa 2)piel
posterior: l)mucosa 2)piel

CUADRO CLINICO :
lesion cuténea :
l>ampolla 2) simetria 3)confluencia
4)exulceraciones y costras

S)monomorfismo 6)polimorfismo
1112131401811

alteraciones generales :
l1>)mal estado general 2)fiebre 3)prurito
4>dolor y quemazén Slalteracién deglucién
1t 12y 131 14 1S

signo de Nilkosky : 1) + 2)- (BK

PRUEBAS DE LABORATORIO :

hemograma : l)>normal 2)patolégico 1

V.S.6. : 1>normal 2)patolégico 121

SMA-12 : 1>)normal 2)patolégico 12

inmunoglobulinas : l)normales 2)patolégicas

subpoblaciones linfocitarias : l)normales
2)patolégicas

cociente OKT./0OKTs : l)normal 2)patolégicas

linfocitos B : l)normal 2)patolégicos

Ca : 1dnormal 2)patolégicos

C» : 1ld)normal 2)patolégicos

ntras: 1l)si 2)no

DIAGNGSTICO : 1)>P.vulgar 2)P.vegetante
3)P.follaceo 4)P.eritematoso

TRATAMIENTO :
general : l)corticoides 2)immunosupresores
3)plasmaféresis 4)sulfonas S)otros
' 11112113118

tépico . 1)si 2)mo
COMPLICACIONES : 1)si 2)no

EVOLUCION :
Clinica: l1)estacionario con tratamiento

2)estacionario sin tratamiento
3)recidivas 4)muerte




OBSERVACION N2 :9 SEXO: l1)>varén 2)hembra

EDAD : 1510-20 2>21-30 3)31-40 4>41-50 5)51-60
6>61-70 7>71-80 £>81-90

ANTECEDENTES DERNATOLOGICOGS :
familiares : l)si 2)no
personales : 1l)si 2>no

LOCALIZACION:
inicial: l)mucosa 2)pilel
posterior: l)mucosa 2)plel

CUADRO CLINICO :
lesion cuténea :
1>ampolla 2) simetria 3)confluencia
4>exulceraciones y costras
S)monomorfismo 6)polimorfismo
: 1131418

alteraciones generales :
1)mal estado general 2)fiebre 3)prurito
4)>dolor y quemazén 5>a1tegac16n deglucién
=) | §-1 1 {9

signo de Nilkosky : 1) + 2)-

PRUEBAS DE LABORATORIO :

hemograma : l)normal 2)patolégico

V.S.G. : 1Dnormal 2)patolégico

SMA-12 : 1dnormal 2)patolégico

inmunoglobulinas : l)normales 2)patolégicas

subpoblaciones linfocitarias : l)normales
2)patolégicas

cociente OKT./0OKTe : l)normal 2)patolégicas

linfocitos B : l)normal 2)patolégicos

Ca : 1l)normal 2)patolégicos

C : 1ld)normal 2)patolégicos

otras: 1)si 2)no

DIAGEOSTICO : 1)P.vulgar 2)P.vegetante
3)P.foli&ceo 4)P.eritematoso

TRATAXIERNTO : :
general : l)corticoides 2)immunosupresores
3)plasmaféresis 4)sulfona$ S;Otros
bl s BB B

tépico . )si 2)no
CONPLICACIONES : 1)si 2)no

EVOLUCION :
Clinica: 1)>estacionario con tratamiento
2)estacionario sin tratamiento
3)recidivas 4)>muerte




OBSERVACION B :10 SEXO: 1l)varén 2)hembra

EDAD : 1>10-20 2>21-30 3)31-40 4>41-50 5>51-60
€>61-70 7>71-80 £>81-90

ANTECEDENTES DERNMATOLOGICOS :
familiares : 1)si 2)no
personales : 1l)si 2>no

LOCALIZACION:
inicial: l)mucosa 2)piel
posterior: l)muceosa 2)vniel

CUADRO CLINICO :
lesion cutéanea :
1>ampolla 2) simetria 3)confluencia
4)exulceraciones y costras

S)monomorfismo 6)polinoriismo
12034

alteraciones generales :
l1>)mal estado general 2)fiebre 3)prurito
4>dolor y quemazén Slalteracién degluclién
. 1L 120 30 148 1
signo de Nilkoeky : 1> + 2)- : 1

PRUEBAS DE LABORATORIO :

hemcgrama : l)normal 2)patolégico

¥V.5. 6. : normal 2)patolégico

SMA-12 : 1Dnermal 2)patolégico

inmunoglobulinas : l)normales 2)patolégicas

subpoblaciones linfocitarias : l)normales
2)patolégicas

cociente OKTa/0OKTw : 1)normal 2)patolégicas

linfocitos B : 1l)normal 2)patolégicos

Ca : 1d)normal 2)patolégicos

Cs : 1)normal 2)patolégicos

otras: 1)si 2)no

DIAGNOSTICO : 1)P.vulgar 2)P.vegetante
3)P.foliadceo 4)F.eritematoso

TRATAMIENTO :
general : l)corticoides 2)immunosupresores
3)plasmaféresis 4)sulfonas S)otros
(L1218

tépico . 1isi 2)no
COMPLICACIONES : 1)si 2>no

EVOLUCIOF :
Clinica: l)estacionaric con tratamiento
2)estacionario sin tratamiento
3)recidivas 4)muerte




OBSERVACION N2 :11 SEXO: l)varén 2)>hembra

EDAD : 1>10-20 2)21-30 3>31-40 4>41-50 £>51-60
6>61-70 7>71-80 8:81-90

ANTECEDENTES DERNATOLOGICOS :
familiares : 1l)si 2’no
personales : l)si 2)no

LOCALIZACION:
inicial: 1)mucosa 2)pilel
posterior: l)mucosa 2)piel

CUADRO CLINICO :
lesion cuténea :
1>ampella 2) simetria 3)confluencia
4>exulceraciones y costras
S)monomorfismo €’polimorfismo
L34S
alteraciones generales :
1>mal estado general 2)fiebre 3)prurito
4>dolor y quemazén Slalteracién deglucién
1L a3 4 S
eigno de Nilkosky : 1) + 2)- 11

PRUEBAS DE LABORATORIO :

hemograma : l)>normal 2)patolégico 11
V.S.G. : 1dnormal 2)patolégico 12}
SMA-12 : 1d>normal 2)patolégico (BN
inmunoglobulinas : l)normales 2)patolégicas 12|
subpoblaciones linfocitarias : 1l)normales

, 2)patolégicas 12
cociente OKT«/OKTs : 1)normal 2)patolégicas 1li
linfocitos B : 1)normal 2)patolégicos 14
Ca : 1)normal 2)patolégicos 111
C» : 1dnormal 2)patolégicos 111
otras: 1)si 2)no 111

DIAGNOSTICO : 1)P.vulgar 2)P.vegetante
3)P.folisceo 4)P.eritematoso 1

TRATAMIENTO :
general : 1l)corticoides 2)immunosupresores
3)plasmaféresis 4)sulfonas S)otros
11||2||_||_t|?|

tépico . 1)s1 2)no (B
COMPLICACIONES : 1)si 2)no 11

EVOLUCION :
Clinica: 1)>estacionario con tratamiento

2)estacionario sin tratamiento
3)recidivas 4>muerte




OBSERVACION Fe :12 SEXO: l)varén 2)hembra

EDAD : 1>10-20 2>21-30 3>31-40 4>41-50 5)51-60
6>61-70 7>71-80 8>81-90

ANTECEDENTES DERMATOLOGICOS :
familiares : 1l)si 2)no
personales : l)si 2)no

LOCALIZACIOR:
inicial: l)mucosa 2)piel
posterior: l)mucosa 2)piel

CUADRO CLINICO :
lesion cuténea
l)ampolla 2) simetria 3)confluencia
4)exulceraciones y costras
S)monomorfismo 6)polimorfismo
1L &S _i_ni

alteraciones generales :
- 1)mal estado general 2)fiebre 3)prurito
4)dolor y quemazédn Slalteracién deglucién
EOE o T

signo de Nilkosky : 1) + 2)- 11

PRUEBAS DE LABORATORIO :

hemograma : 1)normal 2)patolégico

V.8.G. : Dnormal 2)patolégico

SMA-12 : Lnormal 2)patolégico

inmunoglobulinas : l)normales 2)patologicas

subpoblaciones linfocitarias : l)normales
2)patolégicas

cociente OKT./0OKTe : l)normal 2)patolégicas

linfocitos B : 1l)normal 2)patolégicos

Ca : 1)normal 2)patolégicos

C= : 1)normal 2)patolégicos

otras: 1l)si 2)no

DIAGNOSTICO : 1)P.vulgar 2)P.vegetante
3)P.foliaceo 4’P.eritematoso

TRATAXIEERTO :
general : 1l)corticoides 2)immunosupresores
3)plasmaféresis 4)su1fona$ 5;otros
PiriZit 1l

tépico . 1)si 2’no
COMPLICACIONES : 1>si 2)no

EVOLUCION :
Clinica: 1)>estacionario con tratamiento
2)estacionario sin tratamiento

3)recidivas 4>muerte




OBSERVACION B2 :13 SEXO: l)varéen 2)henbra

EDAD : 1>10-20 2>21-30 3)>31-40 4>41-50 5)51-60
6>61-70 7>71-80 &>81-90

ANTECEDENTES DERNATOLOGICOS :
familiares : l)si 2>no
personales : l)si 2)no

LOCALIZACION:
inicial: l)mucosa 2)piel
posterior: l)mucosa 2)piel

CUADRO CLINICO :
lesion cutéAnea
1>ampolla 2) simetria 3)confluencia
4)exulceraciones y costras

S>)monomorfismo €)polimorfismo
1102030140181

alteraciones generales :
1)mal estado general 2)fiebre 3)prurito
4>dolor y quemaz6n Slalteracién deglucién
<X TR S T D T Bt B B

signo de Nilkosky : 1> + 2)- 111

PRUEBAS DE LABORATORIO :

hemograma : 1)normal 2)patolégico

V.8.6. : 1>normal 2)patolégico

SMA-12 : 1d)normal 2)patolégico

inmunoglobulinas : 1l)normales 2)patolégicas

subpoblaciones linfocitarias : l)normales
2)patolégicas

cociente OKT«/0OKTs : l)normal 2)patclégicas

linfocitos B : l)normal 2)patolégicos

Ca : l)normal 2)patolégicos

Ca : 1l)normal 2)patolégicos

otras: l)si 2)no

DIAGNOSTICO : 1)P.vulgar 2)P.vegetante
3)P.foliéceo 4)P.eritematoso

TRATANIERTO :
general : 1l)corticoides 2)immunosupresores
3)plasmaféresis 4>su1fona$ Séotros
[ R I I

tépico . 1isi 2)no
CONPLICACIONES : 1>si 2)no

EVOLUCION :
Clinica: 1>estacionario con tratamiento

2)estacionario sin tratamiento
3)recidivas 4)muerte




OBSERVACIOR N2 :14 - SEXO: l)varén <Z)hembra

EDAD : 1>10-20 2>21-30 3>31-40 4>41-50 5>51-60
6>61-70 7>71-80 8£>81-90

ANTECEDENTES DERNATOLOGICOS :
familiares : 1)si 2)no
personales : 1l)si 2)no

LOCALIZACION:
inicial: l)mucosa 2)piel
posterior: l)mucosa 2)piel

CUADRO CLINICO :
lesion cuténea :
l>ampolla 2) simetria 3)confluencia
4)exulceracionese y costras
S)monomorfisme 6)polimorfismo
1103 t4niS i
alteraciones generales :
1>mal estado general 2)fiebre 3)prurito
4>dolor y quemazédn Slalteracién deglucién
PSS 1o 1 o

signo de Nilkosky : 1) + 2)- 11

PRUEBAS DE LABORATORIO :
hemograma : 1)normal 2)patolégico 11
V.S.G. : 1dnormal 2)patolégico 12)
SMA-12 : 1dnormal 2)patolégico 11
inmunoglobulinas : l)normales 2)patolégicas I11I
subpoblaciones linfocitarias : 1l)normales
2)patolégicas 11|
cociente OKT«/0OKTs : 1l)normal 2)patolégicas (1l
linfocitos B : 1l)normal 2)patolégicos 111
Ca : lonormal 2)patolégicos 111
Ca : 1)normal 2)patolégicos
otras: 1)si 2’n0

DIAGNOSTICO : 1)P.vulgar 2)P.vegetante
3)P.foliaceo 4)F.eritematoso

TRATAMIENTO :
general : 1l)corticoides 2)immunosupresores
3)plasmaféresis 4)su1fona$ S)otros
e

tépico . 1’si 2)no
CONPLICACIONES : 1l)>si 2)no

EVOLUCION :
Clinica: 1)estacionario con tratamiento

2)estacionario sin tratamiento
3)recidivas 4)>muerte




OBSERVACION N2 :15 SEXO: l)varén 2)hembra

EDAD : 1)10-20 2)21-30 3>31-40 4)41-50 5)51-60
6)61-70 7>71-80 8,81-90

ANTECEDENTES DERMATOLOGICOS :
familiares : 1l)si 2>no
personales : 1)si 2)no

LOCALIZACION:
inicial: 1)mucosa 2)piel
posterior: l)mucosa 2)pilel

CUADRO CLINICO :
lesion cuténea
1>ampolla 2) simetria 3)confluencia
4)exulceraciones y costras

S§)monomorfismo €6)polimorfismo
1121301401800

alteraciones generales
1>)mal estado general 2)fiebre 3)prurito
4>doler y quemazédn Slalteracién deglucidn
1231 1 e

i
signo de Nilkosky : 1> + 2)- 1£]

PRUEBAS DE LABORATORIO :

hemograma : 1)normal 2>patolégico

V.8.G. : 1d)normal 2)patolégico

SMA-12 : 1d)normal 2>patolégico

inmunoglobulinas : 1)’normales 2)patolégicas

subpoblaciones linfocitarias : 1)normales
2)patolégicas

cociente OKT4/0OKTe : 1l)normal 2)patolégicas

linfocitos B : 1)normal 2)patolégicos

Ca : 1ldnormal 2)patolégicos

Cs : 1dnormal 2)patolégicos

ptras: 1l)si 2)no

DIAGEQOSTICO : 1)P.vulgar 2)P.vegetante
3)P.foli&ceo 4)>P.eritematoso

TRATAMIERNTO :
general : l)corticoides 2)>immunosupresores
3)plasmaféresis 4)>sulfonas S)otros
L E s

tépico . 1isi 2)no
CONPLICACIONES : 1)si 2)no

EVOLUCION :
Clinica: 1)estacionario con tratamiento

2)estacionario sin tratamiento
3)recidivas 4>muerte




OBSERVACION N2 :16 SEXO: l)varén 2)hembra

EDAD : 1>10-20 2>21-30 3)31-40 4>41-50 5)51-60
6>61-70 7>71-80 8:81-90

ANTECEDENTES DERNATOLOGICOS :
familiares : l)si 2)no
personales : 1)si 2>no

LOCALIZACIOR:
inicial: l)mucosa 2)piel
posterior: l)mucosa 2)piel

CLINICO :

lesion cuténea
1>ampolla 2) simetria 3)confluencia
4'exulceraciones y costras

S)monomorfismo €)polimorfismo
1112031401511

alteraciones generales :
1)mal estado general 2)fiebre 3)prurito
4>dolor y quemazoOn S’alteracisén deglucién
1) 18 1t Y
signo de Nilkosky : 1) + 2)- 11

PRUEBAS DE LABORATORIO :

hemograma : l)normal 2)patolégico

V.5. 6. : 1d>normal 2)patolégico

SMA-12 : ld)normal 2)patolégico

inmunoglobulinas : l)normales 2)patolégicas

subpoblaciones linfocitarias : l)normales
2)patolégicas

cociente OKT./0KTe : l)normal 2)patolégicas

linfocitos B : 1l)normal 2)patolégicos

Ca : l)normal 2)patolégicos

C» : 1)normal 2)patolégicos

otras: l)si 2’no

DIAGNOSTICO : 1)>FP.vulgar 2>)P.vegetante
3)P.folidceo 4)P.eritematoso

TRATANIENTO :
geueral : l)corticoides 2’immunosupresores
3)plasmaféresis 4)sulfona$ S)otros
FAIIRE) 1Y

tépico . 1l)si 2>)no
CONPLICACIONES : l)si 2)no

EVOLUCION :
Clinica: l1)estacionario con tratamiento
2)estacionario sin tratamiento

3>recidivas 4>muerte




OBSERVACION He :17 SEXO: 1)varén 2)hembra

EDAD : 1)>10-20 2>21-30 3)31-40 4>41-50 5)51-60
6>61-70 7571-80 8381-90

ARTECEDENTES DERNATOLOGICOS :
familiares : 1l)si 2>no
personaies : 1l)si 2>no

LOCALIZACION:
inicial: l)mucosa 2)piel
posterior: l)mucosa 2)pilel

CUADRO CLINICO :
lesion cutéanea
ldampolla 2) simetria 3)confluencia
4)exulceraciones y costras
S5)monomorfismo 6 'polimorfismo
1101201301418
alteraciones generales
1>)mal estado general 2)fiebre 3)prurito
4>dolor y quemazén S)alteracién deglucién
P 130 14
signo de Nilkosky : 1) + 2)- !

PRUEBAS DE LABORATORIO :

hemograma : l1)>normal 2)patolégico 1

V.8.6. : 1>normal 2)patclégico 12)

SMA-12 : 1>normal 2)patelégi~o 111

inmunoglobulinas : 1l)normales 2)patolégicas 111

subpoblaciones linfocitarias : l)normales
2)patolégicas

cociente OKT4/0KTe : l)normal 2)patolégicas

linfocitos B : l)normal 2)patolégicos

Ca : ld)normal 2)patolégicos

Cs : 1d)normal 2>patolégicos

otras: 1’si 2)no

DIAGNGOSTICO : 1)P.vulgar 2>P.vegetante
3)P.foliéceo 4)P.eritematoso

TRATAMIENTO :
general : l)corticoides 2)immunosupresores
3)plasmaféresis 4>sulfonas S)otros
ti12008 01111

tépico . 1)si @)no 11
CONPLICACIONES : 1)>si 2)no (BN

EVOLUCION :
Clinica: 1)>estacionario con tratamiento
2)estacionario sin tratamiento

3)recidivas 4)muerte




JOBSERVACIOR HNe :18 SEXO: l)varén 2)hembra

EDAD : 1)>10-20 2>21-30 3>31-40 4>41-50 5>51-60
6)61-70 7)71-80 8>81-90

ANTECEDENTES DERMATOLOGICOS :
familiares : 1)si 2’)no
personales : 1)si 2)no

LOCALIZACION:
inicial: l)mucosa 2)piel
Fosterior: l)mucosa 2)piel

CUADRO CLINICO :
lesion cuténea
1>ampolla 2) simetria 3)confluencia
4)>exulceraciones y costras
S)moncmorfismo 6’polimorfismo
1112003 01401801 0
alteraciones generales :
1)mal estado general 2)fiebre 3)prurito
4>dolor y quemazédn Slalteracién deglucién
131 4 ad 10

signo de Nilkosky : 1) + 2)- 11

PRUEBAS DE LABORATORIO :

hemograma : 1)normal 2)patolégico 11
¥.8.¢. : 1d)normal 2)patolégico 12)
SMA-12 : normal 2)patolégico 11
inmunoglobulinas : l)normales 2)patolégicas
subpoblaciones linfocitarias : l)normales
2)patolégicas 11

cociente OKT«/0KT=s : 1)normal 2)patolégicas 1 Ty

linfocitos B : l)normal 2)patolégicos
Ca : 1Dnormal 2)patolégicos

Ca : l)normal 2)patolégicos

otras: 1l)si 2)no

DIAGNGSTICO : 1)P.vulgar 2)P.vegetzate
3)P.foliAceo 4)P.eritematoso

TRATAMIERTO :
general : 1l)corticoides 2)immunosupresores
3)plasmaféresis 4)sulfona$ 5éotros
FrIis 1)

tépico . 1isi 2)no
CONPLICACIONES : 1)si 2’no

EVOLUCION :
Clinica: 1)estacionario con tratamiento

2)estacionario sin tratamiento
3>recidivas 4)muerte




OBCERVACION K2:19 SEX0: 1)varén 2)hembra 11

EDAD: 1)10-20 2)21-30 3>31-40 4)41-50
5)51-60 6)61-70 7>71-80 8)81-90

ANTECLDENTES DERMATOLOG1COS :
familiares : 1l)si é) no
personales : 1)si 2) no

LOCALIZACION :
inicial : 1)mucosa 2)piel
posterior : l)mucosa 2)piel

CUADRO CLINICO :
lesion cuténea :
1>ampolla 2)exulceracién y costra 3)simetria
4)ampolla grande S)ampolla pequefia
6)confluencia 7)monomorfismo 8) olimorfismo
11112113:1411811811 1

alteraciones generales:
1)mal estado general 2)fiebre 3)diarrea
4>prurito S)dolor y quemazon 120140180101
cuadro neoplasico : 1)si 2)mo
Signo de Fikolski : 10+ o). =

PRUEBAS DE LABORATORIO:

Hemograma : 1)normal 2)pctolégico
V.8.G. : 1)mormal 2)patolégico
SMAlZ: 1>normal 2)patolégico
{mmunoglobulina : l)normales 2)patolégicas
subpoblaciones

linfocitarias: 1)normales 2)patolégicas
cociente OKT4/0KT8: 1)normal 2)patolégico
1infocitos B : 1d)normal 2)patnlégico
C4 1)normal 2)patolégica
c3 . 1)normal 2)patolégico
otras pruebas: 1) si 2)no

DIAGEOSTICO :
1>penfigoide ampolloso 2)penfigoide cicatricial
3)dermatitis herpetiforme 4> paraneoplésico

TRATANIENTO :
general :
1)ecorticoides 2)immunosupresores 3)sulfonas
4)>dieta ein gluten S’otros 111201801010

tépico : 1) si 2) no 11
COMPLICACIONES : 1l)si 2)no

EVOLUCION :
clinica: 1)estacionario con tratamiento
2jestacionario sin tratamiento
3)recidivas 4)muerte




OBSERVACIOE Ne:20 SEX0: 1)varén 2)hembra 12)

EDAD: 1>10-20 2)21-30 3)>31-40 4141-50
§)51-60 6)61-70 7>71-80 8)81-90

ANTECEDENTES DERNATOLOGICOS :
familiares : 1)si 2) BB
personales : 1)si 2) no

LOCALIZACION :
inicial : 1>mucosa 2)piel
posterior : 1l)mucosa 2)piel

CUADRO CLINICO :
lesion cutéanea @
1>ampolla 2)exulceracién y costra 3)simetria
4>ampolla grande S)ampolla pequefia
6>confiuencia 7)monomorfismo 8)polimorfismo
1121311401811 8111
alteraciones generales:
1)mal estado general 2)fiebre 3)diarrea
4)prurito S)dolor y quemazom 1Attt
cuadro necplasico : 1)si 2)no
Signo de Nikolski : 1:¢ 8 —

PRUEBAS DE LABORATORIO:

Hemograma 1)normal 2)patolégico
¥.8.6, ! 1)mormal 2)patolégico
SMAlZ: 1)normal 2)patolégico
immunoglobulina : 1)normales 2)patolégicas
subpoblaciones

linfocitarias: 1l)normales 2)patolégicas
cociente OKT4/0KT&: 1)normal 2)patolégico
linfocitos B : 1)normal 2)patolégico
C4 . 1)normal 2)patolégica
c3 . 1)normal 2)patolégico
otras pruebas: 1) si 2)no

DIAGNOSTICO :
1)penfigoide ampolloso 2)penfigoide cicatricial
3)dermatitis herpetiforme 4) paraneoplasico

TRATANIENTO :

general :
1corticoides 2)immunosupresores 3)sulfonas

4)dieta sin gluten S)otros 1 1St
tépico : 1) si 2) mo 11

CONPLICACIONES : 1)si 2)no 11

EVOLUCION :
clinica: 1)>estacionario con tratamiento
2jestacionario sin tratamiento

3)recidivas 4)muerte




OBSERVACION WN2: 21 SEXO: l)varén 2)hembra

EDAD: 1>10-20 2)21-30 3)31-40 4:41-50
$)51-60 6)61-70 7>71-80 8)81-90

ANTECEDENTES DERKATOLOGICOS :
familiares : 1)si 2) mo
personales : 1l)si 2) 88

LOCALIZACION :
inicial : l)mucosa 2)piel
posterior : 1l)mucosa 2)piel

CUADRO CLINICO :
lesion cuténea :
l)ampolla 2Yexulceracién y costra 3)simetria
4)>ampolla grande S)ampolla pequefia
6)confluencia 7)monomorfiemc 8)polimorfismo
111211311411611811_
alteraciones generales:
1)mal estado general 2)fiebre 3)diarrea
4)prurito S)dolor y quemazon 1411S1i_11_11_1I
cuadro neoplésico : 1)si 2)Xno
Signo de Nikolski : 1)+ 2) -

PRUEBAS DE LABORATORIO:

Hemograma : 1)normal 2)patolégico 11
V.5.G. : 1)mormal 2)patolégico 11
SMAl12: 1)normal 2)patolégico 11
immunoglobulina : l)normales 2)patolégicas 121
subpoblaciones

linfocitarias: 1)normales 2)patolégicas 12|
cociente OKT4/0KT8: 1)normal 2)patolégico 11
linfocitos B : 1)normal 2)patolégico 11
C4 : 1)normal 2)patolégica
Cc3 : 1)normal 2)patolégico
otras pruebas: 1) si 2)no

DIAGNOSTICO :
1)penfigoide ampolloso 2)penfigoide cicatricial
3)dermatitis herpetiforme 4) paraneoplésico

TRATANIENTO :
general :
1)corticoides 2)immunosupresores 3)sulfonas
4>dieta sin gluten Sdotros 1111S11_11_11_)
tépico : 1) s1 2) mo 11

CONPLICACIONES : 1)si 2)no 12

EVOLUCION :
clinica: l)estacionario con tratamiento
2)estacionario sin tratamiento
3)recidivas 4)muerte




OBSERVACIOE NQ:22 SEX0: 1)varén 2)hembra 12)

EDAD: 1>10-20 2)21-30 3)31-4C 4)41-50
5)51-60 6)61-70 7)>71-80 8)81-90

ANTECEDENTES DERNATOLOGICOS :
familiares : 1)si 2) no
personales : 1l)si ) no

LOCALIZACION
inicial : 1)mucosa 2)piel
posterior : l)mucosa 2)piel

CUADRO CLINICO :

lesion cuténea :
1>ampolla 2)exulceracién y costra 3)simetria
4>ampolla grande S)ampolla pequefia
6)>confluencia 7T)monomorfismo 8)polimorfismo

1101201 301601811_1i i

alteraciones generales:
1)mal estado general 2)fiebre 3)diarrea
4>prurito 5>dolor y quemazon Ilitdri_ti_ti_l|

cuadrc neoplasico : 1)si 2)no

Signo de Nikolski : 10+ 2) =

PRUEBAS DE LABORATORIO:

Hemograma : 1)normal 2)patolégico
vV.8.G6. : 1)mormal 2)patolégico
SMAl2: 1)normal 2)patolégico
immunoglobulina : 1)normales 2)patolégicas
subpoblaciones

linfocitarias: 1)normales 2)patolégicas
cociente OKT4/0KT8: 1l)normal 2)patolégico
1infocitos B : 1)normal 2)patolégico
C4 : 1)normal 2)patolégica
c3 : 1Dnormal 2)patolégico
otras pruebas: 1) si 2)no

DIAGNOSTICO :
1>)penfigoide ampolloso 2)penfigoide cicatricial
3)dermatitis herpetiforme 4> paranecplasico

TRATANIENTO :
general :
1)corticoides 2)immunosupresores 3)sulfonas

4)dieta sin gluten Sdotros 111i_ti_ti1_t11_I
tépico : 1) si 2) mno 11

CONPLICACIONES : 1)si 2)no 111

EVOLUCION :
clinica: 1l)estacionario con tratamiento
2)estacionario sin tratamiento

3)recidivas 4)muerte |3|




OBSERVACION No: 23 SEX0O: l)>varén 2)hembra

EDAD: 1>10-20 2)21-30 3>31-40 4)41-50
5)51-60 6)61-70 7>71-80 8)81-90

ANTECEDENTES DERMATOLOGICOS :
familiares : 1l)si 2) no
personales : 1)si 2) no

LOCALIZACION :

inicial : l)mucosa 2)piel
posterior : l)mucosa 2)piel

CUADR(O CLINICO :
lesion cuténea :
ldampolla 2)exulceracién y costra 3)simetria
4)>ampnlla grande 5)ampolla pequefia
6)confluencia 7)monomorfismo 8)polimorfismo
1120130140181 111
~ alteraciones generales:
1)mal estado general 2)fiebre 3)diarrea
4)prurito 5)dolor y quemazon 140118101 _11_11_|I
cuadro neoplésico : 12si 2)no
Signo de Nikolski : 1>+ 2) -

PIUEBAS DE LABORATORIO:

Hemograma : 1)normal 2)patolégico
N.B. G 1)mormal 2)patolégico
SMAlZ: 1)normal 2)patolégico
immunoglobulina : l)normales 2)patolégicas
subpoblaciones

linfocitarias: 1l)normales 2)patolégicas
cociente OKT4/0KT8: l)nmormal 2)patolégico
linfocitos B : 1)normal 2)patolégico
Ca ¢ 1l)normal 2)patolégica
C3 : l)normal 2)patolégico
otras pruebas: 1) si 2)no

DIAGNOSTICO :
1)penfigoide ampolloso 2)penfigoide cicatricial
3)dermatitis herpetiforme 4) paraneoplésico

TRATAMIENTO :
general : -
1)ecorticoides 2)immunosuprescres 3)sulfonas
4)dieta sin gluten Sdotros I1L11311_11_11_1
tépico : 1) s1 2) mno 11

COMPLICACIONES : 1)si 2)no 12)

EVOLUCION :
clinica: 1)estacionarioc con tratamiento
2)estacionario ein tratamiento
3)recidivas 4>muerte




OBSERVACION N2:24 SEXO: l)varon 2)henmbra

EDAD: 1>10-20 2)21-30 3>31-40 4,41-50
5)51-60 6)61-70 7>71-80 8)81-90

ARTECEDENTES DERMATOLOGICOS :
familiares : 1)si 2) no
personales : 1)si 21 b

LOCALIZACION :
inicial : 1)mucosa 2)piel
posterior : l)mucosa 2)piel

CUADRO CLINICO :
lesion cuténea :
1dampolla 2)exulceracién y costra 3)simetria
4>ampolla grande S)ampolla pequefia
6)confluencia 7)monomorfismo 8)polimorfismo
110120 14016011811 1
alteraciones generales:
1>)mal estado general 2)fiebre 3)diarrea
4)prurito S)>dolor y quemazon 1&11_ti_11_I1_)
cuadro neoplasico : 1)si 2)no 2
Signo de Nikolski : 1>+ 2) -

PRUEBAS DE LABORATORIO:

Hemograma : 1)normal 2)patolégico
V.8.G. : 1>mormal 2)patolégico
SMAl2: 1)normal 2)patolégico
immunoglobulina : 1l)normales 2)patolégicas
subpoblaciones

linfocitarias: 1l)normales 2)patolégicas
cociente OKT4/0KT8: l)normal 2)patolégico
linfocitos B : 1)normal 2)patolégico
Cé4 : 1)normal 2)patolégica
c? : : 1)normal 2)patolégico
otras pruebas: 1) si = 2)no

DIAGNOSTICO :
1)penfigoide ampolloso 2)penfigoide cicatricial
3)dermatitis herpetiforme 4) paraneoplésico

TRATANIENTO :

general :
1)corticoides 2)immunosupresores 3)sulfonas

4>dieta sin gluten Sdotros 1111S1i_1i_11
tépico : 1) si 2) mno (R

COMPLICACIONES : 1)si 2)no 12

EVOLUCION :
clinica: 1)>estacicnario con tratamiento

2jestacionarioc sin tratamiento
2)recidivas 4)muerte




OBSERVACION N2:25 SEXO: l)varén 2)hembra

EDAD: 1>10-20 2)21-30 3)>31-40 4)41-50
5)51-60 6)61-70 7>71-80 8)81-90

ANTECEDENTES DERNATOLOGICOS :
familiares : 1l)si 2) no
perscnales : 1l)si 2) no.

LOCALIZACION :
inicial : l)mucosa 2)piel
posterior : l)mucosa 2)piel

CUADRO CLINICO :
lesion cuténea :
lDampolla 2)exulceracién y costra 3)simetria
4>ampolla grande S)ampolla pequefia
6)confluencia 7)monomorfismc 8)polimorfismo
1Lit2n3n14118i_11
alteraciones gemnerales:
1)mal estado general 2)fiebre 3)diarrea
4)prurito S>dolor y quemazon 1111311411811 )
cuadro neoplésico : 1>)si 2)no IZI
Signo de Nikolski : 1)+ 2) - 121

PRUEBAS DE LABORATORIO:

Hemograma : 1)normal 2)patolégico
¥.85.6. 1)mormal 2)patolégico
SMAlZ: 1)normal 2)patolégico
immunoglobulina : l)normales 2)patolégicas
subpoblaciones

linfocitarias: 1l)normales 2)patolégicas
cociente OKT4/0KT8: l)normal 2)patolégico
linfocitos B : 1)normal 2)patolégico
C4 : l)normal 2)patolégica
c3 : l)normal 2)patolégico
otras pruebas: 1) si 2)no

DIAGNOSTICO :
1)penfigoide ampolloso 2)penfigoide cicatricial
3)dermatitis herpetiforme 4) paraneoplésico

TRATANIENTO

general :
1)corticoides 2)immunosupresores 3)sulfonas

4)>dieta sin gluten Sdotros 11i1_ti_ti_ti_l
tépico : 1) s1i 2) no 11

COMPLICACIONES : 1)si 2)no 111

EVOLUCION :
clinica: 1l)estacionario con tratamiento
2)estacionario sin tratamiento
3)recidivas 4)muerte




OBSERVACION N9:26 SEXO: 1)varén 2)hembra 121

EDAD: 1)10-20 2)21-30 3>31-40 41)41-50
5)51-60 6)61-70 7>71-80 8)81-90

ANTECEDENTES DERKATOLOGICOS :
familiares : 1’si 2) no
personales : 1l)si 2) no

LOCALIZACION :
inicial : 1)mucosa 2)piel
posterior : l)mucosa 2)piel

CUADRO CLINICO :
lesion cuténea :
1>ampolla 2)exulceracién y costra 3)simetria
4)>ampolla grande 5)ampolla pequefia
€6)confluencia 7)monomorfismo 8)polimorfismo
1Li203n4nsn8i
alteraciones generales:
1>)mal estado general 2)fiebre 3)diarrea
4)prurito 5)doleor y quemazon I411_ti_ti_i1_
cuadro neoplésico : 1)si 2)mo 12
Signo de Nikolski : 1)+ 2) - I

PRUEBAS DE LABORATORIO:

Hemograma : 1)normal 2)patolégico
V.5.G. : 1>)mormal 2)patolégico
SMAlZ: 1>normal 2)patolégico
immunoglobulina : l)normales 2)patolégicas
subpoblaciones

linfocitarias: 1)normales 2)patolégicas
cociente OKT4/0KT8: 1)normal 2)patolégico
linfocitos B : 1)normal 2)patolégico
C4 : 1)normal 2)patolégica
c3 : 1)normal 2)patolégico
otras pruebas: 1) si 2)no

DIAGEOSTICO :
1)penfigoide ampolloso 2)penfigoide cicatricial
3)dermatitis herpetiforme 4) paraneoplésico

TRATANIERNTO :
general :
1)corticoides 2)immunosupresores 3)sulfonas

4)dieta sin gluten Sdotros ILit_ti_I1_11_}
tépico : 1) si 2) mo 1

CONPLICACIONES : 1)si 2)no 12}

EVOLUCION :
clinica: 1)estacionario con tratamiento
2)estacionario sin tratamiento

3)recidivas 4)muerte




OBSERVACION WN2:27 SEXO: l)varén 2)hembra

EDAD: 1>10-20 2)21-30 3)>31-40 4)41-50
5>51-60 6)61-70 7>71-80 8)81-90

AFTECEDENTES DERNATOLOGICOS :
familiares : 1l)si 2) no
personales : 1)si 2) no

LOCALIZACION :
inicial : 1l)mucosa 2)piel
posterior : 1l)mucosa 2)piel

CUADRO CLINICO :
lesion cuténea :
l)ampolla 2)exulceracién y costra 3)simetria
4)ampolla grande S)ampolla pequefia
6)confluencia 7)monomorfismo 8)polimorfismo
1123114181111t
alteraciones generales:
1)mal estado general 2)fiebre 3)diarrea
4)prurito S)dolor y quemazon 1111211411511 1
cuadro neoplasico : 1>si 2)no 12y
Signo de Nikoleki : 1)+ 2) - 12)

PRUEBAS DE LABORATORIO:

Hemograma : 1)normal 2)patolégico
YR.9. 1)mormal 2)patolégiceo
SMAl2: 1)normal 2)patolégico
immunoglobulina : l)normales 2)patolégicas
subpoblaciones

linfocitarias: 1l)normales 2)patolégicas
cociente OKT4/0KT8: 1)normal 2)patolégico
linfocitos B : 1l)normal 2)patolégico
C4 : 1)normal 2)patolégica
c3 : 1)normal 2)patolégico
otras pruebas: 1) si 2)no

DIAGNOSTICO :
1)penfigoide ampolloso 2)penfigoide cicatricial
3)dermatitis herpetiforme 4) paraneoplésico

TRATAXIENTO :
general :
1)corticoides 2)immunosuprescres-3)sulfonas
4)>dieta sin gluten S5)otros 1111211511 _11_1
tépico : 1) si 2) no BA

CONPLICACIONES : 1)si 2)no 121

EVOLUCION :
clinica: 1l)estacionario con tratamiento
2)estacionario sin tratamiento
3)recidivas 4)muerte




OBSERVACIOR N2:28 SEX0: 1)varén &2)hembra

EDAD: 1>10-20 2521-30 3)31-40 4>41-50
5)51-60 6)61-70 7)>71-80 8)81-90

AEKTECEDENTES DERNATOLOGICOS :
familiares : 1)si 2) no
personales : 1l)si 2) no

LOCALIZACION :
inicial : 1l)mucosa 2)piel
posterior : l)mucosa 2)piel

CUADRO CLINICO :
lesion cutéAnea :
1)>ampolla 2)exulceracién y costra 3)simetria
4)>ampolla grande S)ampolla pequefia
6)confluencia 7)monomorfismo 8)polimorfismo
11201401811
alteraciones generales:
1)mal estado general 2)fiebre 3)diarrea
4)prurito S)dolor y quemazon I41ISHI_1I_I1_|
cuadro neoplésico : 1)si 2)mo 2
Signo de Nikolski : 1)+ 2) -

PRUEBAS DE LABORATORIO:

Hemograma : 1)>normal 2)patolégico
V.8.6. i 1)mormal 2)patolégico
SMAlz: 1)normal 2)patolégico
immunoglobulina : l)normalee 2)patolégicas
subpoblaciones

linfocitarias: 1l)normales 2)patoclégicas
cociente OKT4/0KT&: l)normal 2)patolégico
linfocitos B : 1)normal 2)patolégico
c4 : 1)normal 2)patolégica
c3 : 1)normal 2)patolégico
otras pruebas: 1) si 2)no

DIAGNOSTICO :
1)penfigoide ampolloso 2)penfigoide cicatricial
3)dermatitis herpetiforme 4) paraneoplasico

TRATAKIENTO :

general :
1)>corticoides 2)immunosupresores 3)sulfonas

4>dieta sin gluten S)otros 1L01S1i_1i_t1_l
tépico : 1) si 2) mo 11

12

COMPLICACIONES : 1)si 2)no

EVOLUCION :
clinica: l)estacionario con tratamiento
2)estacionarioc &in tratamiento

3)recidivas 4)muerte




OBSERVACION ¥2:29 SEXO: 1)varén 2)hembdbra 11

EDAD: 1>10-20 2)21-30 3)>31-40 4141-50
5>51-60 6)61-70 7>71-80 8)81-90

ANTECEDENTES DERNATOLOGICOS :
familiares : 1J)sl 2) no
personales : 1)si 2) no

LOCALIZACION :
inicial : 1)mucosa 2)piel
posterior : 1)mucosa 2)piel

CUADRO CLINICO :
lesion cutéAnea :
1>ampolla 2)exulceracién y costra 3)simetria
4>ampolla grande S)ampolla pequefia
6)confluencia 7)monomorfismo 8)polimorfismo
1112013011411611811 )

alteraciones generales:
1)mal estado general 2)fiebre 3)diarrea
4)prurito 5)dolor y quemazon 114iS_n_
2

cuadro neoplésico : 1)si 2)no - 2
Signo de Nikolski : 1)+ 2) - 12)

PRUEBAS DE LABORATORIO:

Hemograma : 1)normal 2)patcolégico
V.8.G. : 1)mormal 2)patolégico
SMAl2: ' 1>normal 2)patolégico
immunoglobulina : l)normales 2)patcoclégicas
subpoblaciones

linfocitarias: 1)normales 2)patolégicas
cociente OKT4/0KT8: 1l)normal 2)patolégico
linfocitos B : 1)normal 2)patolégico
C4 : 1)normal 2)patolégica
C3 : 1)normal 2)patolégico
otras pruebas: 1) si 2)no

DIAGNOSTICO :
1)penfigoide ampolloso 2)penfigoide cicatricial
3)dermatitis herpetiforme 4) paraneopléasico

TRATAMIENTC :
general :
1)>corticoides 2)immunosupresores 3)sulfonas

4>dieta esin gluten Sdotros 11280
tépico : 1) si 2) mo 121

CONPLICACIONES : 1)si 2)no 12y

EVOLUCION :
clinica: 1)estacionarioc con tratamiento
2)estacionario sin tratamiento

3)recidivas 4)muerte




OBSERVACIOF N2:30 SEXYO: 1)varén 2)hembdbra 12)

EDAD: 1)>10-20 2)21-30 3>31-40 4)41-50
5)51-60 6)61-70 7>71-80 8)81-90 184

ANTECEDENTES DERMATOLOGICOS :
familiares : 1)si 2) no
personales : 1)si 2) no

LOCALIZACION :
inicial : 1)muccsa 2)piel
posterior : l)mucosa 2)piel

CUADRO CLINKICO :
lesion cuténea !
1)>ampolla 2)exulceracién y costra 3)simetria
4)ampolla grande 5)ampolla pequefia
é)>confluencia 7)>mopnomorfismo 8) olimorfismo
111211311411 _118118

alteraciones generales:
1)mal estado general 2)fiebre 3)>diarrea
4)prurito S)dolor y quemazon |1llil|§ll_llil
|
|

2)
2,

cuadro neoplaésico : 1)si 2)no
Signo de Nikolski : 1y% 2} ~

PRUEBAS DE LABORATORIO:

Hemograma : 1)normal 2)patolégico 1
V.S8.G. 1)mormal 2)patolégico
SMA12: 1)normal 2)patolégico LR
immunoglobulina : 1)normales 2)patolégicas -
subpoblaciones

1infocitarias: 1)normales 2)patolégicas
cociente OKT4/OKT8: 1)normal 2)patolégico
1infocitos B : 1)normal 2)patolégico
c4 . 1)normal 2)patolégica
c3 . 1)normal 2)patolégico
otras piuebas: 1) sl 2)no

DIAGEOSTICO :
1)penfigoide ampolloso 2)penfigoide cicatricial
3)dermatitis herpetiforme 4) paraneoplésico

TRATANIENTO :

general :
1>corticoides 2)immunosupresores 3)sulfonas

4>dieta sin gluten 5dotros (1St
tépico : 1> 1 2) mO 111

CONPLICACIONES : 1)si 2)no 12)

EVOLUCION :
clinica: 1)estacionario con tratamiento

2)estacionario ein tratamiento
3)recidivas 4)muerte




OBSERVACION N9:31 SEX0: 1)>varén 2)hembra 11

EDAD: 1)10-20 2)21-30 3)31-40 4)41-50
5)51-60 6)61-70 7)71-80 8)81-90 17

ANTECEDENTES DERNATOLOGICOS :
familiares : 1l)si 2) no
personales : 1)si 2) no

LOCALIZACION :
inicial : 1)mucosa 2)piel
posterior : l)mucosa 2)piel

CUADRO CLINICO :
lesion cuténea :
1>ampolla 2)exulceracién y costra 3)simetria
4)ampolla grande S5)ampolla pequefia
6)>confluencia 7)>monomorfismo 8)polimorfismo
110120131141811811 )
alteraciones generales:
i)mal estado general 2)fiebre 3)diarrea
4)prurito 5’dolor y quemazon 1411811 _t1_1i_t
cuadro neoplasico : 1)si 2)no 121
Signo de Nikolski : 1>+ 2) -

PRUEBAS DE LABORATORIO:

Hemograma : 1)normal 2)patolégico
V.S.G. : 1)mormal 2)patolégico
SMAlz2: 1>normal 2)patolégico
immunoglobulina : 1l)normales 2)patolégicas
subpoblaciones

linfocitarias: 1)normales 2)patolégicas
cociente OKT4/0KT8: 1)normal 2)patolégico
linfocitos B : 1)normal 2)patolégico
Ca : 1)normal 2)patolégica
c3 : 1)normal 2)patolégico
otras pruebas: 1) si 2)no

DIAGNOSTICO :
1)penfigoide ampolloso 2)penfigoide cicatricial
3)dermatitis herpetiforme 4, paraneoplasico

TRATANIENTO

general :
1)corticoides 2)immunosupresores 3)sulfonas

4)>dieta sin gluten S)otros 1L1i1Sii_ti_ti_l
tépico : 1) s1 2) mo 1

COMPLICACIONES : 1)si 2)no 121

EVOLUCION :
clinica: l)>estacionario con tratamiento
2jestacionario sin tratamiento

3)recidivas 4)muerte




OBSERVACION N9:32 SEX0: 1)varén 2)hembra

EDAD: 1>10-20 2)21-30 3)>31-40 4)41-50
$)51-60 6)61-7T0 7>)71-80 8181-90

ANTECEDENTES DERKATOLOGICOS :
familiares : 1)si 2) no
personales : 1l)si €) mno

LOCALIZACIOR :
inicial : l)mucosa 2)piel
posterior : 1l)mucosa 2)piel

CUADRO CLINICO :
lesion cutéAnea :
1>ampolla 2)exulceracién y costra 3)simetria
4)ampolla grande S)ampolla pequefia
6)confluencia 7)monomorfismo 8)polimorfismo
1L11201301411611811 0
alteraciones gemnerales:
1)mal estado general 2)fiebre 3)diarrea
4)prurito S>deler y quemazon 1Z11&11_11_11_)
cuadro neoplésico : 1)si 2)no I _
Signo de Nikoleki : 1+ 2) - 11

PRUEBAS DE LABORATORIO:
- Hemograma : 1)normal 2)patolégico 121

V.8.G. : 1)mormal 2)patolégico 1
SMA12: 1)normal 2)patolégico 17
immunoglobulina : 1)normales 2)patolégicas 1
subpotlaciones

linfocitarias: 1)normales 2)patolégicas 1L
cociente OKT4/0KT8: 1l)normal 2)>patolégico (BN
linfocitos B : 1)normal 2)patolégico 11
C4 : 1)normal 2)patolégica
Cc3 : 1)normal 2)patolégico
otras pruebas: 1) si 2)no

DIAGNOSTICO :
1)penfigoide ampolloso 2)penfigoide cicatricial
3)dermatitie herpetiforme 4) paraneoplésico

TRATANIENTO :

general :
1)corticoides 2)immunosupresores 3)sulfonas

4)>dieta sin gluten Sdotros LS
tépico : 1> si 2) no 11

COMPLICACTONES : 1)si 2)no

EVOLUCION :
clinica: 1)estacionario con tratamiento
2)estacionario sin tratamiento

3)recidivas 4)muerte




OBSERVACION N2:33 SEX0: 1)varén 2)hembra 12

EDAD: 1>10-20 2)21-30 3>31-40 4>41-50
5)51-60 6€)61-70 7>71-80 8&)81-%0

ANRTECEDENTES DERNATOLOGICOS :
familiares : 1)si 2) no
personales : 1)si 2) no

LOCALIZACION :
inicial : 1)mucosa 2)piel
posterior : 1)mucosa 2)piel

CUADRO CLINICO :
lesion cutanea :
1)ampolla 2)exulceracién y costra 3)simetria
4>ampolla grande S)ampolla pequefia
6)confluencia 7)monomorfismo 8)polimorfismo
11112113114118116118)

alteraciones generales:
1)mal estado general 2)fiebre 3)diarrea
4)prurito S)>dolor y quemazon 11ni2ni4nsi e
cuadro neoplasico : 1)si 2)no 12
Signo de Nikolski : 1)+ 2) - 121

PRUEBAS DE LABORATORIO:

Hemograma : 1)>noramal 2)patolégico
V.8.a. ¢ 1)mormal 2)patolégico
SMAlz: 1)normal 2)patolégico
immunoglobulina : l)normales 2)patolégicas
subpoblaciones

1:nfocitarias: 1)normales 2)patolégicas
cociente OKT4/0KT8: 1)normal 2)patolégico
l1infocitos B : 1)normal 2)patolégico
c4 : idnormal 2)patolégica
Cc3 : 1)normal 2)patolégico
otras pruebas: 1) si 2)no

DIAGNOSTICO :
1)penfigoide ampolloso 2)penfigoide cicatricial

3)dermatitis herpetiforme 4) paraneoplasico

TRATANIERNTO :

general :
1)corticoides 2)immunosupresores 3)sulfonas

4>dieta sin gluten S)otros pdae_n_ti_in_l
tépico : 1> s1 2) no 11

CONPLICACIONES : 1)si 2)no 121

EVOLUCION :
clinica: 1)estacionario con tratamie2nto
2j)estacionario sin tratamiento

3)recidivas 4)muerte




OBSERVACION N2:34 SEXO: 1)varén 2)hembra 12)

EDAD: 1)10-20 2)21-30 3>31-40 4)41-50
5)51-60 6)61-70 7>71-80 8)81-90

ANTECEDENTES DERMATOLOGICOS :
familiares : 1)si 2) no
personales : 1)si 2) mno

LOCALIZACION :
inicial : 1)>mucosa 2)piel
posterior : l)mucosa 2)piel

CUADRO CLINICO :
lesion cutéAnea :
1>ampolla 2)exulceracién y costra 3)simetria
4>ampolla grande 5)ampolla pequefia
6>confluencia 7)monomorfismo 8) olimorfismo
iL1120131141 818118
alteraciones generales:
1)mal estado general 2)fiebre 3)diarrea
4)prurito S)dolor y quemazon 14tttz
cuadro neoplasicc : 1)si 2dmo 12)
Signo de Nikoleki : 1)+ 2) - 128

PPTEBAS DE LABORATORIO:

'emograma 1>normal 2)patolégico
V.8.8. ¢ 1)mormal 2)patolégico
SMAlZ2: 1)normal 2)patolégico
immunoglobulina : 1)normales 2)patolégicas
subpoblaciones

linfocitarias: 1l)normales 2)patolégicas
cociente OKT4/0KT8: 1)normal 2)patolégico
linfocitos B : 1jrormal 2)patolégico
c4 . 1)normal 2)patolégica
Cc3 . 1)normal 2)patolégico
otrasz pruebas: 1) si 2)no

DIAGNOSTICO :
1)penfigoide ampolloso 2)penfigoide cicatricial
3)dermatitis herpetiforme 4) paraneoplasico

TRATAMIERTO :

general
1)corticoides 2)immunosupresores 3)sulfonas

4)dieta sin gluten 5S)otros i3l
tépico : 1) si 2) mno 11

CONPLICACIONES : 1)si 2)mno 12}

EVOI.UCION :
clinica: 1)ectacionario con tratamiento
2restacionario sin tratamiento

3)recidivas 4)muerte




OBSERVACIOE N2:35 SEX0: 1)varén 2)hembra 12}

EDAD: 1>10-20 2)21-30 3)31-40 4)41-50
5)51-60 6)61-70 T7>71-80 6&>81-90

ANTECEDENTES DERMATOLOGICOS :
familiares : 1)si 2) no
personales : 1)si 2) no

LOCALIZACION :
inicial : 1l)mucosa 2)piel
posterior : l)mucosa 2)piel

CUADRO CLINICO :
lesion cutanea :
1>ampolla 2)exulceracién y costra 3)simetria
4>ampolla grande S)ampolla pequefia
6)confluencia 7)monomorfismo 8)polimorfismo
11012113115116117118

alteraciones generales:
1)mal estado general 2)fiebre 3)diarrea
4)prurito S)dolor y quemazon 1iSei_n_si_l
cuadro neoplasico : 1)si 2)no 2
Signo de Nikolski : 1)+ 2) = 12

PRUEBAS DE LABORATORIO:

Hemograma : 1)normal 2)patolégico
v.8.G. i 1)mormal 2)patolégico
SMAlZ: 1>normal 2)patolégico
immunoglobulina : 1)normales 2)patolégicas
subpoblaciones

linfocitarias: 1)normales 2)patolégicas
cociente OKT4/0KT8: 1)normal 2)patolégico
linfocitos B : 1)normal 2)patolégico
Ca : 1)normal 2)patolégica
c3 : : 1)normal 2)patolégico
oiras pruebas: 1) si 2)no

DIAGNOSTICO :
1>penfigoide ampolloso 2)penfigoide cicatricial
3)dermatitis herpetiforme 4) paraneoplasico

TRATAMIENTO :

general :
1)corticoidee 2)immunosupresores 3)sulfonas

4)>dieta ein gluten 5S)otros |1||§||1||_!|?5
tépico : 1) si 2) no |

COMPLICACIONES : 1)l 2)no

EVOLUCION :
clinica: 1)estacionario con tratamiento

2)estacionario ein tratamiento
3)recidivas 4)muerte




OBSERVACION N9:36 SEXO: 1)varén 2)hembra

EDAD: 1,10-20 2)21-30 3)31-40 4>41-50
5)51-60 6)61-70 7>71-80 8>81-90

ANTECEDENTES DERNATOLOGICOS :
familiares : 1)si 2) no
personales : 1)si 2] nb

LOCALIZACION :
inicial : l)mucosa 2)piel
posterior : l)mucosa 2)piel

CUADRO CLINICO :
lesion cutanea :
1>ampolla 2)exulceracién y costra 3)simetria
4)ampolla grarn2- S5’ampolla pequefia
6)confluencia 7)monomorfismo 8)polimorfismo
1101200301811 218
alteraciones generales:
1>)mal estado general 2)fiebre 3)diarrea
4)prurito 5)>dolor y quemazon 1211311411 11_)
cuadro neoplasico : 11)ei 2)no . 121
Signo de Nikolski : 1>+ 2) - 121
PRUEBAS DE LABORATORIO:
Hemograma : 1dnormal 2)patolégico
V.8.G. : 1)mormal 2)patolégico
SMAlz: 1>normal 2)patolégico
immunoglobulina : l)normales 2)patolégicas
subpoblaciones
linfocitarias: 1)normales 2)patolégicas
cociente OKT4/0KT8: l)normal 2>patolégico
linfocitoe B : 1)normal 2)patolégico
c4 : 1)normal 2)patolégica
c3 : 1)normal 2)patolégico
otras pruebas: 1) s&i 2)no

DIAGNOSTICO :
1)penfigoide ampolloso 2)penfigoide cicatricial
3)dermatitie herpetiforme 4) paraneaplésico

TRATANIENTO :
general :
1)corticoides 2)immunosupresores 3)sulfonas

4>dieta sin gluten Sdotros I3114n1_ti_ti_l
tépico : 1> s1 2) mo 11

CONPLICACIONES : 1)si 2)no 12)

EVOLUCION :
clinica: 1)>estacionario con tratamiento
2)estacionario sin tratamiento
3)recidivas 4)muerte




OBSERVACION N2:37 SEXO: l)varén 2)hembra

EDAD: 1)>10-20 2)21-30 3>31-40 4)41-50
$3181=60 6)61-70 7TiT1-B0 8)81~90

ANTECEDERTES DERMATOLOGICOS :
familiares : 1)si 2) no
personales : 1)si 2) no

LOCALIZACION :
inicial : l)mucosa 2)piel
posterior : l)mucosa 2)piel

CUADRO CLINICO :
lesion cutéanea :
l>ampolla 2)exulceracién y costra 3)simetria
4)ampolla grande 5)ampolla pequefia
6)>confluencia 7)monomorfismo 8)polimorfismo
1121311511818
alteraciones generales:
1>mal estado general 2)fiebre 3)diarrea
4)prurito S)dolor y quemazon (311411811111
cuadro neoplasico : 1)si 2)n0 2
Signo de Nikolski : 1)+ 2) - 121

PRUEBAS DE LABORATORIO:

Hemograma : 1)normal 2)patolégico
V.8.G. : 1)mormal 2)patolégico
SMAl2: 1)normal 2)patolégico
immunoglobulina : 1)normales 2)patolégicas
subpoblaciones

linfocitarias: 1)normales 2)patolégicas
cociente OKT4/0KT8: 1l)normal 2)patolégico
linfocitos B : 1)normal 2)patolégico
C4 : 1)normal 2)patolégica
C3 : 1dnormal 2)patolégico
otras pruebas: 1) si 2)no

DIAGEOSTICO :
1)penfigoide ampolloso 2)penfigoide cicatricial
3)dermatitis herpetiforme 4) paraneoplasico

TRATANIENTO :

general :
1)>corticoides 2)immunosupresores 3)sulfonas

4)dieta sin gluten S)otros 1134
tépico : 1) s1i 2) mo 12)

COMPLICACIONES : 1)si 2)no 124

EVOLUCION :
clinica: 1)>estacionario con tratamiento
2)estacionario sin tratamiento

3)recidivas 4)muerte




OBSERVACION N§2:38 SEX0O: 1)varén 2)hembra

EDAD: 1)>10-20 2)21-30 3)>31-40 4)41-50
5)51-60 6)61-70 7>71-80 8)81-90

ANTECEDENTES DERMATOLOGICOS :
familiares : 1l)si 2) no
personales : 1)si 2) no

LOCALIZACION :
inicial : 1)mucosa 2)piel
posterior : l)mucosa 2)piel

CUADRD CLINICO :
lesion cuténea :
1>ampolla 2)exulceracién y costra 3)simetria
4>ampolla grande S)ampolla pequefia
6)confluencia 7)monomorfismo B)golimarfismn
1120388l
alteraciones generales:
1)mal estado general 2)fiebre 3)diarrea
4)prurito 5)dolor y quemazon 1SS
cuadro neoplasico : 1)si 2)no | £1
Signo de FNikolski : 1)+ 2) - 121

PRUEBAS DE LABORATORIO:

Hemogreama : 1)normal 2)patolégico
V.5.G. : 1)mormal 2)patolégico
SMAlZ2: 1)normal 2)patolégico
immunoglobulina : 1)normales 2)patolégicas
subpoblaciones

linfocitarias: 1)normales 2)patolégicas
cociente OKT4/O0KT8: 1)normal 2)patolégico
linfocitos B 1)normal 2)patolégico
céd * . 1)normal 2)patolégica
c3 . 1)normal 2)patolégico
otras pruehas: 1) si 2)no

DIAGNOSTICO :
1)penfigoide ampolloso 2)penfigoide cicatricial
3)dermatitis bherpetiforme 4) paraﬁeoplasico

TRATAMIENTO :

general :
1)corticoides 2) immunosupresores 3)sulfonas

4>dieta sin gluten S)otros t4pr il
tépico : 1) si 2) mO 1k

COMPLICACIONES : 1)si 2)m0 12

EVOLUCION :
clinica: 1>estacionaric con tratamiento

2)estacinnario ein tratamiento
3>recidivas 4)muerte




OBSERVACION F2:39 SEX0: 1)varén 2)hembra
EDAD: 1>10-20 2)21-30 3)>31-40 4)41-50
5)51-60 6)61-70 7)71-80 8)81-90

ANTECEDENTES DERNATOLOGICOS :
familiares : 1l)ei 2) no
personales : 1l)si 2) no

LOCALIZACIOR :
inicial : 1l)mucosa 2)piel
posterior : l)mucosa 2)piel

CUADRO CLINICO :

lesion cuténea :
l>)ampolla 2)exulceracién y costra 3)simetria
4>ampolla grande S)ampolla pequefia :
6)confluencia 7)monomorfismo 8)polimorfismo

11112113114115116118)

alteraciones gemnerales:
l)mal estado general 2)fiebre 3)diarrea
4)prurito 5)dolor y quemazon 11112113114115)

cuadro neoplasico : 1)si 2)no

Signo de Nikolski : 1>+ 2) -

PRUEBAS DE LABORATORIO:

Hemograma : 1)normal 2)patolégico
V.8.G. : 1)mormal 2)patolégico
SMAl2: 1)normal 2)patolégico
immunoglobulina : l1l)normales 2)patolégicas
subpoblaciones

linfocitarias: 1l)normales 2)patolégicas
cociente OKT4/0KT8: 1)normal 2)patolégico
linfocitos B : 1)normal 2)patolégico
C4 : 1)normal 2)patolégica
C3 : 1d)normal 2)patolégico
otras pruebas: 1) si 2)no

DIAGNOSTICO :
1)penfigoide ampolloso 2)penfigoide cicatricial
3)dermatitis herpetiforme 4) paraneoplésico

TRATAMIENTO :
general :
1)corticoides 2)immunosupresores 3)sulfonas
4>dieta sin gluten Sdotros 1111211311413
tépico : 1) si 2) mo 1L

COMPLICACIONES : 1)si 2)no 111

EVOLUCION :
clinica: l)estacionario con tratamiento
2)estacionarioc sin tratamiento
3)>recidivas 4)muerte




OBSERVACION N2:40 SEX0O: l)varén 2)hembra

EDAD: 1)10-20 2)21-30 3)31-40 4’41-50
5)51-60 6)61-70 7>71-80 8)81-90

ANTECEDENTES DERNATOLOGICOS :
familiares : 1)si 2) no
personales : 1l)si 2) no

LOCALIZACION :
inicial : 1)mucosa 2)piel
posterior : 1l)>mucosa 2)piel

CUADRO CLINICO :
lesion cuténea :
1)>ampolla 2)>exulceracién y costra 3)simetria
4)ampolla grande S)ampolla pequefia
6)confluencia 7)monomorfismo 8)polimorfismo
11002113115011811811

alteraciones generales:
1)mal estado general 2)fiebre 3)diarrea
4>)prurito 5>dolor y quemazon 1411S11_11_I1_I
cuadro neoplaésico : 1)si 2)mo 2
Signo de Nikolski : 1)+ 2) - 12)

PRUEBAS DE LABORATORIO:

Hemograma : 1)normal 2)patolégico
V.8.6.: : 1)mormal 2)patolégico
SMAl2: 1)normal 2)patolégico
immunoglobulina : 1l)normales 2)patolégicas
subpoblaciones

linfocitarias: 1)normales 2)patolégicas
cociente OKT4/0KT8: l)normal 2)patolégico
linfocitos B : 1)normal 2)patolégico
Ca4 : 1)normal 2)patolégica
;3 : 1)normal 2)patolégico
otras pruebas: 1) si 2)no

DIAGNOSTICO :
1)penfigoide ampolloso 2)penfigoide cicatricial
3)dermatitis herpetiforme 4) paraneoplasico

TRATAMIENTO :

general :
1>corticoides 2)immunosupresores 3)sulfonas

4)>dieta sin gluten S)otros 134 Sn_ni_s
tépico : 1) si 2) no 1 1

CONPLICACIONBS : 1)si 2)no 11

EVOLUCION :
clinica: 1)eetacionario con tratamiento
2j)estacionario sin tratamiento

3)recidivas 4)muerte




OBSERVACION N2:41 SEX0: 1)varén 2)hembra 12

.

EDAD: 1>10-20 2)21-30 3>31-40 4)41-50
5)51-60 6)61-70 T7>71-80 8)81-90

ANTECEDENTES DERMATOLOGICOS :
familiares : 1)si 2) no
personales : 1)si 2) no

LOCALIZACION :
inicial : 1)mucosa 2)piel
posterior : l)mucosa 2)pilel

CUADRO CLINICO :
lesion cutéAnea :
1>ampolla 2)exulceracién y costra 3)simetria
4>ampolla grande S)ampolla pequefia
6)confluencia 7)monomorfismo 8)polimorfismo
1121 3114011811811 0

alteraciones generales:
1)mal estado general 2)fiebre 3)diarrea
4)prurito S)dolor y quemazon 1112114118110
cuadro neoplésico : 1)si 2)no 1
Signo de Nikolski : 1)+ 2) = 121

PRUEBAS DE LABORATORIO:

Hemograma : 1)normal 2)patolégico 1
v.8.6. : 1)mormal 2)patolégico 12
SMA12: 1)normal 2)patolégico 121
immunoglobulina : l)normales 2)patolégicas
subpoblaciones

1infocitarias: 1)normales 2)patolégicas
cociente OKT4/0KT8: l)normal 2)patolégico
linfocitos B : 1)normal 2)patolégico
Cc4 : 1)normal 2)patolégica
c3 . 1)normal 2)patolégico
otras pruebas: 1) si 2)no

DIAGNOSTICO :
1)penfigoide ampolloso 2)penfigoide cicatricial
3)dermatitis bherpetiforme 4) paraneoplasico

TRATAMIENTO :

general :
1)corticoides 2)immunosupresores 3)sulfonas

4)dieta sin gluten S)otros Pt
tépico : 1) si 2) no 121

COMPLICACIONES : 1)si 2)no

EVOLUCION :
clinica: 1)>estacionario con tratamiento
2)estacionario sin tratamiento
3)recidivas 4)muerte




OBSERVACION N9:42 SEX0: 1)varén 2)hembra 121

EDAD: 1)10-20 2)21-30 3)31-40 4141-50
5)51-60 €)61-70 9)>71-80 B8181=80

ANTECEDENTES DERNATOLOGICOS :
familiares : 1)si 2) mno
perscnales : 1)si 2) no

LOCALIZACION :
inicial : 1l)mucosa 2)piel
posterior : l)mucosa 2)piel

CUADRO CLINICO :
lesion cuténea :
1)>ampolla 2)exulceracién y costra 3)simetria
4)ampolla grande S)ampolla pequefia
6)confluencia 7)monomorfismo 8)polimorfismo
1312013115188
alteraciones gemnerales:
1>)mal estado general 2)fiebre 3)diarrea
4)prurito S)doler y quemazon et
cuadro necoplésico : 1)si 2)no 11
Signo de Nikolski : 1)+ 2) -

PRUEBAS DE LABORATORIO:

Hemograma : 1)normal 2)patolégico
V.8.G. : 1)mormal 2)patolégico
SMAl2: 1)normal 2)patolégico
immunoglobulina : 1l)normales 2)patolégicas
subpoblaciones

linfocitarias: 1)normales 2)patolégicas
cociente OKT4/0OKT8: 1)normal 2)patolégico
1infoeitos B : 1d)normal 2)patolégico
c4 : 1)normal 2)patolégica
£3 : 1)normal 2)patolégico
otras pruebas: 1) si 2)no ‘

DIAGROSTICO :
1)penfigoide ampolloso 2)penfigoide cicatricial

3)dermatitis berpetiforme 4) paraneoplasico

TRATAMIENTO :

general :
1)>corticoides 2)immunosupresores 3)sulfonas

4>dieta sin gluten S5)otros L O B
tépico : 1) si 2) mo (R

CONPLICACIONES : 1)ei 2)mno (B

EVOLUCION :
clinica: 1)estacionario con tratamiento

2jestacionario sin tratamiento
3)recidivas 4)muerte




OBSERVACION N©9:43 SEX0O: 1l)varén 2)hembra 11

EDAD: 1:>10-20 2)21-3C G&>31-40 4>41-50
$)51-60 6)61=70 7Ti71-80 B)Bi=90

ANTECEDERTES DERMATOLOGICOS :
familiares : sl 2) no
personales : 1l)si 2) no

LOCALIZACION :
inicial : 1l)mucosa 2)piel
posterior : 1)mucosa 2)piel

CUADRO CLIKICO :
lesion cuténea :
1>ampolla 2)exulceracién y costra 3)simetria
4)>ampolla grande 5)ampolla pequefia
€)confluencia 7)monomorfismo 8)polimorfismo
111 211311415118118
alteraciones generales:
1>mal estado general 2)fiebre 3)diarrea
4)prurito 5)dolor y quemazon 1111211311411%
cuadro neoplasico : 1)si 2)mo (B R
Signo de Nikolski : 1)+ 2) =

PRUEBAS DE LABORATORIO:

Hemograma : 1>normal 2)patolégico
¥.8.6. ; 1>mormal 2)patolégico
SMAl2: 1>)normal 2)patolégico
i{mmunoglobulina : l)normales 2)patolégicas
subpoblaciones

linfocitarias: 1)normales 2)patalégicas
cociente OKT4/0KT8: 1)normal 2)patolégico
1infocitos B : 1)normal 2>patolégico
c4 : 1)normal 2)patolégica
c3 : 1d)normal 2)patolégico
otras pruebas: 1) si 2)no

DIAGNOSTICO :
1>)penfigoide ampollosc 2)penfigoide cicatricial
3)dermatitis herpetiforme 4> paraneoplasico

TRATANIENTO :
general :
1)corticoides 2)immunosupresores 3)sulfonas

4)dieta sin gluten S)otros L O
tépico : 1) si 2) mo 121

CONPLICACIONES : 1)si 2)no 121

EVOLUCION :
clinica: 1)estacionarioc con tratamiento
2)estacionario sin tratamiento

3)recidivas 4)muerte




OBSERVACION N2:44 SEX0: 1l)varén 2)hembra

EDAD: 1>10-20 2321-30 3)>31-4C 4>41-50
5:51-60 6)61-70 7)71-80 8)81-90

ARTECEDERTES DERNATOLOGICOS :
familiares : 1l)si 2) no
personales : 1l)si 2) no

LOCALIZACIOR :
inicial : 1l)mucosa 2)piel
posterior : l)mucosa 2)piel

CUADRO CLINICO :
lesion cuténpea :
1>ampolla 2)exulceracién y costra 3)simetria
4)>ampolla grande S5)ampoclla pequefia
6>confluencia 7)monomorfismo 8)polimoriismo
L2045 8
alteraciones gemnerales:
1>)mal estado general 2)fiebre 3)diarrea
4)prurito S)dolor y quemazon 1111201411 11}
cuadro neopléasico : 1)si 2)mo 1
Signo de Fikolski : 1)+ 2) - -

PRUEBAS DE LABORATORIO:

Hemograma : 1)normal 2)patolégico
V.85.6, ¢ 1>mormali 2)patolégico
SMAl2: 1)>normal 2)patolégico
immunoglobulina : l)normales 2)>patolégicas
subpoblaciones

linfocitarias: 1)normales 2)patolégicas
cociente OKT4/0KT8: l)normal 2)patolégico
linfocitos B : 1)normal 2)>patolégico
C4 : 1)normal 2)patolégica
C3 : 1)normal 2)patolégico
otras pruebas: 1) si 2)no

DIAGEOSTICO :
1)penfigoide ampolloso 2)penfigoide cicatricial

3)dermatitis herpetiforme 4 paraneopléasico

TRATANIENTO :

general :
1)corticoides 2)immunosupresores 3)sulfonas

4)>dieta sin gluten 5)otros Illl_ll_ll_llTl
tépico : 1> s1i 2) mo 11l

CONPLICACIONES : 1)si 2)no 1

EVOLUCION :
clinica: 1)estacionario con tratamiento

2)estacionario sin tratamiento
3)recidivas 4)muerte




OBSERVACIOR He:45 SEX0: 1l)varén 2)henbra 11

EDAD: 1>10-20 2)21-30 3>31-40 4>41-50
5)51-60 6)61-70 7)>71-80 8)81-90C

ABTECEDENTES DERMATOLOGICOS :
familiares : 1)si 2) no
personales : 1)si 2) no

LOCALIZACION
inicial : 1)mucosa 2)piel
posterior : 1>mucosa 2)piel

CUADRO CLINICO :
lesion cutéanea :
1>ampoila 2)exulceracién y costra 3)simetria
4)>ampolla grande S)ampolla pequefia
6>)confluencia 7)monomorfismo 8)polimorfismo
11120130114011811801_
alteraciones gecnerales:
1)mal estado general 2)fiebre 3)diarrea
4)prurito S)dolor y quemazon 20t
cuadro neopléasico : 1)si 2)no 1
Signo de Nikolski : 10+ 2) =

PRUEBAS DE LABORATORIO: '

Hemograma : 1)normal 2)patolégico
vV:B.G. 1)mormal 2)patolégicc
SMAlZ2: 1)normal 2)patolégico
immunoglobulina : l)normales 2)patolégicas
subpoblaciones

linfocitarias: 1l)normales 2)patologicas
cociente OKT4/0KT8: l)normal 2)patolégico
linfocitos B : 1)normal 2)patolégico
ca . 1)normal 2)patolégica
c3 : 1)normal 2)patolégico
otras pruebas: 1) si 2)no

DIAGNOSTICO :
1>penfigoide ampolloso 2)penfigoide cicatricial
3)dermatitis herpetiforme 4) paranecplasico

TRATAMIENTO :
general :
1)corticoides 2)immunosupresores 3)sulfonas
4)>dieta sin gluten S)otros IO T O
tépico : 1) sl 2) mO . 1

CONPLICACIONES : 1)si 2)no 12

EVOLUCION :
clinica: 1)estacionario con tratamiento
2)estacionario sin tratamiento
3)recidivas 4)muerte




OBSERVACION E2:46 SEXO: l)vardén <2)hembra
EDAD: 1510-20 2)21-30 3>31-40 4141-50
5)51-60 6)61-70 7 .-80 8)81-90

ANTECEDENTES DERNATOLOGICOS :
familiares : 1l)si 2) no
personales : 1l)si 2) no

LOCALIZACION :
inicial : 1lJmucosa 2)piel
posterior : l)mucosa 2)piel

CUADRO CLINICO :
lesion cutéanea :

l)ampolla 2)exulceracién y costra 3)simetr:a

4>ampoulla grande S)ampo!'a pequefia

6)confluencia 7)monomoriismo 8)polimorfismo

1L121130141151611&

alteraciones generales:

1>)mal estado general 2)fiebre 3)diarrea

4)prurito S)dolor y quemazon L2 3n&
cuadro neoplésico : 1)si 2)nmo 11
Signo de Nikolski : 1>+ 2) - 124

PRUEBAS DE LABORATORIO:

BHemograma : 1)normal 2)patolégico
vV.85.G. : 1>mormal 2)patolégico
S¥AlZ: 1>normal 2)patolégico
immunoglobulina : 1l)normales 2)patolégicas
subpoblaciones

linfocitarias: 1)normales 2)patolégicas
cociente OKT4/0KT8: 1l)normal 2)patolégico
l1infocitos B : 1)normal 2)patolégico
cé4 : 1d)normal 2)patolégica
Cc3 : 1Dnormal 2)patolégico
otras pruebas: 1) si 2)no

DIAGNOSTICO .
1)penfigcide ampolloso 2)penfigoide cicatricial
3)dermatitis herpetiforme 4) paraneoplasico

TRATANIENTO :
general :
1)corticoides 2)immunosupresores 3)sulfonas

4)dieta sin gluten S)otros |1||_|1_||_||T|
tépico : 1) sl 2) mno 11

COMPLICACIONES : 1)si 2)no

EVOLUCION :
clinica: 1>estacionario con tratamiento
2)estacionario gin tratamiento

3)recidivas 4)muerte




RESULTADOS




-257-

N TOTAL DE PENFIGOS: 18

TIPOS CLAINICOS:

. VULGAR: 12 (66, 66%%>

. VEGETANTE: 2 (11, 11%>
.FOLTACEO: 2«11, 11%>
.ERITEMATOS0: 2(11,11%

—P. VULGAR: -varones

-~-hembras

~P.VEGETANTE: -varones

-P. FOLIACEQ: —hembras

—P.ERITEMATOS0O: -varones

-hembras
ANTECHNENTES:

3(16,66%>
1(5,5%%

- personales:
-familiares:

=1y=201
=21 =801
~31-409:
-41-50:
~51-601
~&1=70%
~71=860:
~-&51-90:

EDAD:

1
1
1
1
T

— W w

LOCALIZACION:

—P.VULGAR: -inicial:

4pu:t@rimr:

—P.VEGETANTE: —inicial:

—pnsterior:

—P. FOLTACEO:

-inicial:
"posterior:

14 (33, 33%)
: 8 (66, 66%)

:2(100%)>
:20100%)

1 1 (59%)
:1(50%)

.mucosa: 10(83,83%)
.piel: 2016, 16%)

8 (66,66%>
10(83,33%)

.mucosa:l
.piel:

1 (50%)
1(50%)

.mecnsa:
pleis

.plel:2(100%)>

20100%)
2¢100%)

.piel:
.pielz




-P.ERITEMATOSO: ~inicial: .pial: 2¢100%)

-pnsterior: .piel: 2(100%)

. VULGAR:

-ampolla : 12(100%)
-simetria; 4(33,33%
-confluencia: 11(91,66)%
—exulceraciones 3 112 (100%)
—monomorfismo: 12¢100%) -

~P. VEGETANTE:
-ampolla: 2(100%>
-gimetria: 1(50%)
-confluencia: 20100%
~exulceraciones y costras: 2(100%>
-nponomor fismo: 2(100%

—P. FOLIACEQO:
-ampolla: 2(100%)
—simetria: 2¢(100%)
—confluencia: 2(100%>
-axulceraciones : 2(100%
—monomorfiemo: 2(100%>

—P. ERITENATOSO:
-ampolla: 2(100%>
-simetria: 20100%)
-confluencia: 2(100%)
—exulceraciones ] costras: 2(100%)
—monomorfismo: 2(100%>

ALIERAQIQHESﬂGBHEBALEst

-P. VULGAR:
-ma: estado general: 7 (58, 33%)
-fiebre: 4(33,33%
-prurito: 12(100%)>
—dolor y quemazon: 8 (66,66%)
-dificultad deglucién: 7 (58, 33%)>
-signo de Nikolski: 10(83, 33%>

--P. VEGETANTE:
-prurito: 2(100%)

-signo de Nikolski: 2(100%)

~P. FOLTACEOQO:
~prurit01
-dolor y quemazom:

Z(100%>
1(50%)
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-signo de Nikolski: 1(50%)

-P. BRITEMATOSO:
-mal estado general: 1(50%)
-prurito: 20100%)
-dolar y quemazén: 2(100%
-signo de Nikolski: 2100%>

PRUEBAS DE LABORATORIO:

-P. YULGAR:
hemograma: -patolégico: 1¢(8,33%

V.S8.G.: -patolégico: 11(91,66)

SMAlB: -patolégico: 5(41,66%>

immunoglnbulinas:—patolégicas:ﬁ(BO%)

subpoblaciones:
linfocitarias: -patolégico:5(41.66%)

co~iente OKT4/0KT8: -normal:12 (100%>
linfocitos B: -normales: 12(100%)

C4: *patnlégica:S(zs%)

c3: —patolégica:5(41.66%>

otros: si: 8(66,66%)

~P. VEGETANTE:
hemograma: -normal:2(100%>

V.S.G.: -patolégico: 2 (100%)
SMAlZ2: -normal: 2(100%>
immuncglobulinas: -patolégicas:l(ﬁo%)

subpoblaciones
linfocitarias (L.T.):-normales: 2(100%>

coclente OKT4/0KT8: —normal : 2(100%>

1infocitos B: -normales: 2(100%>
-normal: 2(100%)

—normal: 2(100%)

2¢100%




-P. FOLIACEQ:

hemograma: -patolégico: 1(50%)

V.5.G.: -patolégica: 1(50%)
SMAl2: -normal: 2(100%)>
inmunoglobulinas: -normales: 2(100%)>

subpoblaciones
linfocitarias: -normales: 20100%>

cociente OKT4/0KT8:-normal: 20100%>
linfocitos B: -normales: 20100%>
C4: -normal: 2(100%>
G -rormal: 20100%>
otros: si: 2(66,66%)

-P.ERITEMATOSQ:
hemograma: -normal: 2(100%)>
V.S.G.: -patolégica: 2(100%)
SMAlZ: -patolégico: 1(50%)
inmunoglobulinas: -normales: 2¢100%)

subpoblaciones
linfocitarias: —normales: 20(100%)

l1infocitos B: —-normales: 2¢100%
-normal: 2¢(100%>
-alterado: 1(50%>

2(100%)

TRATAMIENTO:
--P. YULGAR:
GENERAL:
-corticoides: 12¢100%)
—-immunosupresores: B8 (66,66%)
-placmaféresis: 1¢8,33%>
-potros: 5¢41,66%)

TOPICO:




11¢91,66%))

~P. VEGETANIE:
GENERAL:

-corticoides:
-immunosupresores:

TOPICO:
-=i: 2¢100%)
~-P. FOLIACEQ:

GENERAL:
-corticoides:
-gulfonas:
-ptros:

TOPICO:
-s1:2¢100%

GENERAL:
-corticoides:

-{mmunosupresores:

-ntros:
TOPICO:
-51:2100%)

2¢100%)
1¢50%)

1(50%)
2(100%>
1 (50%)

2(100%>
1(50%>
2(100%)>

C3C)l(l’];Z[(:AL(DZ[CDIWIEES:

. VULGAR: -si:

. VEGETANTE: -gi: 1(50%)

. FOLTIACEQO: -no:

.ERITENLTOSO:—Si:

2(100%>

2(100%>

10 (20, 90%)

EVOLUCION:

. VULGAR:
-~estacionario con
~estacionario sin
-recidivas:
-muerte:

. VEGETANTE:
—estacionario ein

. FOLIACEO:
—estacionario can

.ERITBHATOSO:
—estacionario con

tratamiento:
tratamiento:

tratamiento:

tratamiento:

tratamiento:

0(75%?
2(16,66%)
1(8,33%>
1(8,33%)

2(100%>

2(100%>

2 (100%)
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INCIDENCIA: 46 dermatosis ampollosas que incluyen: pénfigo,
pentigoide, dermatitis herpetiforme y dermatosis ampollosas
paraneoplasicas, entre un total de 32.000 enfermos, supone

una frecuencia de 1,43 por cada 1000 pacientes vistos por

primera vez.

Corresponde a 18 observaciones (grafica n? 1).Los hemos
clasificado en dos grupos:

-pénfigo vulgar, con su variante pénfigo vegetante

-pénfigo superficial con sus variantes pénfigo foliaceo y

eritematoso.

TIPO CLINICQ: 12 observaciones corresponden a pénfigo vulgar,
2 a penfigo vegetante, 2 a pénfigo foliaceo y las otras 2 a

pénfigo eritematoso (grafica n2 2).

SEXQ: En el pénfigo vulgar 4 corresponden a varones y 8 a
mujeres, en el pénfigo vegetante los dos casos corresponden

a varones, en el pénfigo foliadceo a mujeres y en el

eritematoso 1 caso varén y otro mujer (grafica n? 3.

-personales: sin interés

—-familiares: en la observacién n2 3. Madre muerta de un

cvadro dermatologico, posiblemente pénfigo.
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EDAD: Existe un predominio a partir de la 62 década de 1la

vida, situando la edad media entre 50-60 afios (grafica n2 4)

LOCALIZACION: (Graf. 5

Penfigo wvulgar: 10 en mucosa Yy 2 en piel, y en fase
posterior de los 10 que afectan mucosa, 2 quedan localizados
en ella (obs. 7 y 11), los demds se extienden a plel. La
mucosa oral, es la que se afecta con mayor frecuencia. En
la observacién n2 5 y 8 ademads de la mucosa oral se afecta
faringe y genitales, en la n? 4 faringe y en la ne 8
conjuntiva ocular. La afectacién cutéanea comienza
preferentemente en: cuero cabelludo, tronco, extremidades
superiores y pliegues con posterior extensién.

Penfigo vegetante: 1 se localiza inicialmente en piel y otro
en mucosa oOral, en fase posterior 1la afectacién es
exclusivamente cutéanea.

Penfigo folidceo y eritematoso: la localizacién en los 4

casos se limita a piel.

CUADRQO CLINICO:
LESION CUTANEA:
Pénfigo vulgar: Se observa ampolla de tamafio medio y conteni-
do claro, a veces hemorragico sobre piel eritematosa o no
(Fig.1 y 2>. De consistencia flaccida (Fig.1l), se rompe con

rapidez dejando zonas exulceradas y costrosas (Fig. 3,4,5,6)

y como lesién residual hiperpigmentacién transitoria. En 1la

observacién n2 1,8 y 12 , se afectan las faneras, producien-
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do alopecia que se corrige con la mejoria del paciente tras
tratamiento. Las lesiones son monomorfas y confluyen en 11
casos (Fig.4).En 4 casos eran simétricas (Fig.6). Las lesio-
nes en mucosa oral se caracterizan por ampolla de rapida
evolucién dejando zonas exulceradas de dificil diagnéstico

tFig. 7).

Péenfigo vegetante: Clinicamente se distinguen dos tipos:

~Tipo Newman: se caracteriza por presentar vesiculo-ampollas

que rapidamente desarrolla rapidamente pustulas que
confluyen y se exulceran , costras y elementos vegetantes,
aungue sin perder su caracter monomorfo. Las lesiones eran
simétricas.
-Tipo Hallopeau: se advierten pustulas y proliferaciones
vegetantes. No son simétricas.
Pénfigo foliAceo: se advierten vesiculo-ampollas sobre base
eritematosa, a veces sélo eritema y costras melicéricas
En los dos casos se observan pustulas siendo el diagnético
inicial pustulosis subcérnea de Sneddon Wilkinson.
Exulceraciones, costras, simetria, confluencia y monomor-
fismo (Fig.8 y 9 > e hiperpigmentacién residual (Fig. 10).
Pénfigo eritematoso: Similar al pénfigo foliaceo
conpredominio del eritema. Las lesionas rapidamente se

exulceran y es dificil ver ampollas (Fig.il).

ALTERACIONES GENERALES: (Graf.n2 7).

Pénfigo wvulgar: 7 casos presentan mal estado general y 4




e L2

fiebre, l2 prurito y 8 dolor y quemazén. En 7 dificultad
en la deglucioén.

Pénfigo vegetante: solo prurito.

Penfigo foliadceo: en 2 prurito Yy en 1 dolor y quemazén.
Pénfigo eritematoso: prurito, dolor ¥ Quemazén en los 2

casos y en 1 mal estado general.

En todos los casos excepto en la observacién ne 3 y 14 el

signo de Nikolsky es positivo.

PRUEBAS DS LABORATORIQ:

HEMOGRAMA :

Normal en todos los casos, sélo en la observacién n2 1 se
observa anemia, leucopenia y plaquetopenia.

VELOCIDAD DE SEDIMENTACION:

Elevada en todos los casos excepto en la observacién n2 3.
El valor medio en la primera hora es alrededor de 5C. Con
tratamiento vuelve a sus valores normales.

SHA12:

En 6 casos alterado con disminucién de proteinas totales y
en 4 de ellos hiperglucemia, 1 con hiperlipemia, 2 elevacién
de las transaminasas y 3 aumento de la fosfatasa alcalina.
INMUNOGLOBULINAS:

Se encuentran alteradas en 6 casos de pénfigo vulgar: en 1

caso existe elevacién de IgG, IgA e IgM (obs. n2 8), en 3

elevacién de la IgA (obs. n2 1, 2 y 11 y en 2 aumento de
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IgG e IgM (nbs. n? 6 y 10). En un caso de pénfigo vegetante

aumento de la IgA e IgM (obs. n2 13).

En todos los casos, los niveles de inmunoglobulinas, IgG
fundamentalmente, incluso dentro de la normalidad,
descienden can la mejoria de la enfermedad tras
tratamiento, elevandose antes de cada recidiva.
SUBPOBLACIONES LINFOCITARIAS:

En 5 casos de pénfigo vulgar eran patolégicas, presentando
una elevacion de OkT3 y OkT4 con normalidad de 0kT8 (obs. n®
1, 4, 6 y 8 ,y en otro disminucién de OkT8 (obs. n2 7).
COCIENTE OKT4/0KT8 y LINFOCITOS B sin alteracién.

C4: valores disminuidos en 3 casos de pénfigo vulgar.

C3: disminuida en 5 casos de pénfigo vulgar y en 1 de
pénfigo eritematoso.

OTRAS PRUEBAS: Se incluyen estudio de antigenos HLA en 11
pacientes, fenémeno LE y anticuerpos anti-DNA y antinuclea-
res en el pénfigo eritematoso. No encontramos relacién con
ningun antigeno HLA. El estudio del fenémeno LE y la presen-—
cia de anticuerpos anti-nucleares y anti-DNA, fueron

negativos.

TRATAMIENTQO: (Graf.n2 8). Seguimos el siguiente protocolo:

A.-FASE AGUDA:
1) corticoides a dosis elevadas

2) tratamiento coadyuvante con : inmunosupresores, sul-

fonas y plasmaféresis.




B. -FASE CRONICA:

1) corticoides a dosis de mantenim!ento

Pénfigo vulgar: En todos los casos administramos
corticoterapia. En los casos limitados a mucosa, la dosis
inicial requerida para el control del brote agudo es
aproximadamentede 60 mgrs./dia. En los demAs casos, se
administran dosis que varian de 100-120 mgrs/dia, si bien en
la observacién n2 8 y 10 se necesitan dosis superiores a 200
para el control del brote agudo v en la n2 12 por el
contrario, se consigue el control con dosis de 30 mgrs/dia.

Una vez corregido el brote agudo, se disminuyen las dosis
de 5-10 mgrs/cemana hasta 1llegar a las dosis de
mantenimiento, variables de 10-25 mgrs. segun el paciente.
En 5 observaciones, al llegar a dosis de 30-40 mgrs./dia, se
administran de forma alterna, sin observar diferencia en
cuanto a la efectividad de los dos métodos. En 8 casos, que
no respondieron a corticoterapia, se afiadis terapia
immunosupresora cuando la dosis de corticoicdes son de 30-40
mgrs. /dia, pero nunca para el control del brote agudo. Los
immunosupresores administrados fueron: en 4 paclentes
azatioprina, en 2 ciclofosfamida y en dos metotrexate. Las

dosis eran las siguientes: al comienzo dosis de 100-150

mgrs. /dia por via oral durante dos semanas, posteriormente a

dias alternos, mAs tarde la mitad, después dos veces a la
semana y posteriormente una. En la observacién numero 8 se

realiza plasmaféresis debido a la falta de respuesta a
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corticoides e inmunosupresores. Se realizan » © sesiones a
dias alternos con un total de liquido extraido de 18 litros,
Obteniendose junto a corticoides e immunosupresores el
control del brote. En 3 casos se administron antibiéticos
(eritromicina> para controlar una infeccién
sobreafiadida,estafilocécica en dos casos y estreptocécica en
otro y en 4 antihistaminicos y antifungicos. El1 tratamiento
tépico, se hizo a base de bafios de avenodermol, permanganato

potasico y corticoterapia tépica (graf. 9).

Pénfigo vegetante: Se administran corticoides en el todos
los casos a dosis 1iniciales de 80-100 mgrs/dia con
disminucion de la misma siguiendo la misma pauta que en el
pénfigo wvulgar. Sélo en 1 caso se afiadié ciclofosfamida a
dosis de 100mgrs/dia.Se afiade tratamiento tépico (graf.10).
.
Pénfigo foliaceo: Corticoides a dosis bajas de 60-80
mgrs. /dia para el control del brote agudo en un caso (obs.
n? 16). En 1 caso se administra desde el principio sulfonas
(obs. n2 15> y en el otro se afiade a los corticoides,
permitiendo disminuir las dosis de los mismos. Antibiéticos
(eritromicina) en 1 caso y antihistaminicos en 1los 2. En

todos se realiza tratamiento toéopico (graf.9).

Pénfigo eritematoso: La dosis necesaria de corticoides es de

60mgrs. /dia. En la observacién n2 17, debido a la preseancia

de hiperglucemia, se administran inmunostp.esores (ciclc os-




famida vy postericrmente azatioprina) a dosis iniciales de
100 mgrs./di- y pauta similar al pénfigo vulgar, permitiendo
disminuir la dosis de corticoides, se administran

antihistaminicos y se da tratamiento tépico (graf.9).

COMPLICACIONES: Se observan en 10 de los casos de pénfigo
vulgar, en 1 de pénfigo vegetante, en 1 de foli&dceo y en
los dos eritematosos.
Secundarias a la administracién de corticoides son :
facies cushinoide, trastcrnos oseos isteoporosis y
aplastamient s vertebrales), trastornos circulatorios
(fragilidad capilar), diabetes iatrogénica, infecciones
secundarias <(especialmente estafilocécicas y candidiasis),
alteraciones gastricas, trastornos oculares (cataratas,
opacidad capsular y nuclear), trastornos auditivos (pérdida
parcial audicién), neuralgias, leucocitosis e insuficiencia
adrenal. Como consecuencia de la administraciénde
immunosupresores : cistitis y painlogia pulmonar intersti-
cial difusa debido a la adminis*racién de ciclofosfamida que
obliga a sustituirla por azatiprina (obs. n2 2) leucopenia
linfopenia (obs. n2 17> y hepatitis (obs. n2 11> por
metotrexate, siendo la azatiopirina el immunosupresor con

menos efectos secundarios.

EVOLUCION:

Pénfigo vulgar: 2 pacientes se encuentran en estadio

estacionario sin tratamiento y corresponden a los casos
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localizados exclusivamente en mucosa. 8, se encuentran en
estado estacionario con tratamiento y . con recidivas. Sélo
un paciente (obs. n2 6>, fallece ~omo consecuencia de una

agudizacion del proceso y negarse a ser hospitalizada (Graf.

ng 10).

Pénfigo vegetante: lcs dos casos se encuentran estacionarios

sin tratamiento (Graf. 10

Pénfigo superficial: todos 1los paclentes se - Zuentran

controlados bajo tratamiento.

CARACTEI TSTICAS HISTOPATOIOGICAS DEL PENFIGO

Hemos estudiado 20 biopsias correspondientes a los 12
pac:entes con pénfigo vulgar. De ellas, 17 corresponden a

piel y 3 a mucosa oral.

MICROSCOPIA OPTICA

De las 17 biopsia cutaneas, 15 se encuentran emn un periodo

de estado, 1 en periodo inicial y la restante en periodo
Y

tardio.
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La lesién caracteristica del pénfigo, en el periodo de
estado, corresponde a wuna ampolla intraepidérmica de
localizacién suprabasal con escasos elementos celulares en
8u interior <(Fig.12). El suelo de 1la ampolla, aparece
tapizado por una © a veces varias hileras (de 2 a 3) de
células basales separadas entre si, pero fuertemente
adheridas a la membrana basal. Dichas células, en 1=
mayoria de los casos son c¢ilindricas altas constituyendo 1la
imagen caracteristica de “hilera de lapidas” (Fig.13) y en
ocasiones de tipo cuboideo. A ‘reces, presencan cierta
tendencia a la formacién de proyecciones papilares
(PFig.12). Bn los margenes de la ampollas, es nosible

advertir la presencia de hendiduras intraepidérmicas.

En el periodo tardio, se observa la existencia de ampolla
tambien intraepidérmica aunque de localizacién mAs
superficial (subcérnea’, cuyo suelo se encuentra constituido

por 3 6 4 hileras de células sin presentar fenémenos de

acantolisis (Fig 16, correspondiente al paciente de la fig.

187 .

La células acantoliticas (Fig 17), que consisten en células
epidérmicas aisladas de aspecto globuloso, nicleo de gran
tamafio y citoplasma eosinéfilo, se advierten en todas
nuestras observaciones, siendo muy abundantes en el periodo

inicial, mAs escasas en el periodo de estado y ausentes en

el tardio.




A

De forma similar, el infiltrado inflamatorio varia

Cualitativa y cuantitativamente dependiendo del estadio de
la lesion. De esta forma, es muy abundante en el periodo
inicial (Fig.17) con predominio de eosinéfilos y
practicamente ausente en el periodo tardio (Fig.16) coﬁ
sustitucisén de eosinéfilos por mononucleares y
polimorfonucleares neutréfilos. Sélo en 3 casos observamos

espongiosis eosinofilica,

En tres casos (observaciones n2 1, 8 ¥ 12) con lesiones
localizadas en cuero cabelludo, observamos la presencia de
hendiduras. suprabasales a nivel del foliculo pilosebaceo
(Fig.18), con destruccién de 1los mismos y formacién de

granulomas de cuerpo extrafio (Fig.19).

De diagnéstico mas dificil son las 3 Dbiopsias de
localizacién en mucosa, debido a la presencia de una
ulceracién asi como un intenso y agudo 1infiltado
inflamatorio. En esta lesiones no observamos la presencia de
la tipica disposicién en empalizada de las células basales,
descritas en las lesiones cuténeas (Fig. 20). Si se observa,
por el contrario, en el fondo de 1la udlcera células
acantoliticas entre gran canticad de polinucleares, fibrina
y restos celulares necroticos (Fig. 1. En la mucosa no
ulcerada, advertimos la existencia de espongiosis

eosinofilica (Fig.22),.




MICRULCOPIA ELECTRONICA

Se caracteriza por la presencia de ampollas intraepidérmicas
(Fig.23 y 24), cuyo suelo esta formado por las células
basales. Dichas células se encuentran adheridas a la
membrana basal gracias a la persistencia de los
hemidesmosomas (Fig.23) aunque presentan disolucién de la
sustancia intercelular con proyecciones digitiformes

citoplasmicas (Fig.24), con separacién entre las células e

incremento y condensacién de los tonofilamentos (Fig. 23 y

24). En ocasiones, se advierte células basales degeneradas

que emigran hacia la luz de la cavidad (Fig.24).

Las células epidérmicas suprabasales aparecen separadas
entre si, advirtiendose disolucién del cemento intercelular
que se dispone como un material grumoso electrodemso y
persistencia de los desmosomas en las fases 1niciales (Fig.
25). Estos desmosomas se plerden en estadios pos:eriores,
pudiendo observarse diferentes estadios de alteracién de

los mismos (Fig 26).

INMUNOFLUORESCENCIA DIRECTA

Los 11 pacientes estudiados con esta técnica, presentan el
tipico patrén caracterizado por depésitos de
inmunoglobulinas de localizacién intercelular del tipo IgG
a nivel del 1/3 inferior de la epidermis. . Sélo en 1 caso

existe ademas IgM en menor cantidad y en 2 casos depésitos
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de la fraccién C3 del complemento con similar distribucién

a la IgG (Fig.27).

INMUNOFLUORESCENCIA INDIRECTA

Se realiza en los 11 pacientes, a las diluciones de 1/20,
1/80, 1/160 y 1/320, utilizando como sustrato piel humana
normal de pacientes jévenes. En tres casos, se utiliza
mucosa esofagica de mono como sustrato, preparados
comercialmente, obteniendo resultados menos especificos. En
todos, se advierte la presencia de anticuerpos circulantes
anti-sustancia intercelular a titulos 1/320. No observamos
modificacién de la titulacién con la evolucién clinica de la
enfermedad puesto que en 1la mejoria de la lesién bajo

tratamiento, la +{titulacién a 1/320 sigue siendo positiva.

INMUNOPEROXIDASA

Se realiza en todos los casos. Con esta ténica observamos
depésitos de inmunoglobulina del tipo IgG a nivel del 1/3
inferior de 1la epidermis (Fig.28). Dichos depésitos, mas
marcados en el espacio intercelular, se encontraron
precentes en menor cantidad en el citoplasma celular (Fig.

29).

MICROSCOPIA INMUNOELECTRONICA

Con 1la técnica de oro coloidal unido a proteina A,

confirmamos los depésitos de inmunoglobulina IgG observados

con la técnica de inmunoperoxidasa. Los depésitos se
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localizan fundamentalmente en la mombrana celular de las
celulas epiteliales, a nivel de la sustancia intercelular,
en menor cantidad en el citoplasma de las c¢é . ulas

epidérmicas (Fig.30> y ocasionalmente a nivel de los

desmosomas (Fig.31).

PENFIGO VEGETANTE

MICROSCOPIA OPTICA
Se estudian 5 biopsias correspondientes a 2 casos. Un caso

correspondiente al tipo Hallopeau y otro al tipo Newman.

En el pénfigo vegetante tipo Hallopeau, oObservamos la
presencia de marcada acantosis y papilomatosis epidérmica
(Fig.32), Jjunto con hiperqueratosis y paraqueratosis (Fig.
35) . Junto a dicha hiperplasia epitelial, advertimos
hendiduras y ampollas suprabasales (Fig 33) y abundantes
proyecciones papilomatosas dérmicas revestidas por células
basales con la tipica disposicién en empalizada (Fig.33)>. La
acantolisis es muy intensa (Fig,34), asi como el infiltrado
inflamatorio con predominio de ecosinéfilos y polinucleares

neutréfilos.En los mArgenes de la ampolla, se observan focos

de hiperplasia epitelial con & antosis, papilomatosis y los

caracteristicos microabscesos eosinotilicos (Fig.3%> con

presencia de algunas células acantoliticas(Fig.36).
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En el penfigo vegetante tipo Newman, se observa menor
hiperplasia epitelial, menor cantidad de microabscesas y

mayor numero de ampollas suprabasales.

MICROSCOPIA ELECTRONICA
%n el caso estudiado correspundienté al tipo de Hallopeau,

se observan caracteristicas ultraestructurales identicas al

pénfigo vulgar, aunque tambien se afectan las capas més

superficiales de la epidermis.

INMUNOFLUORESCENCIA DIRECTA
En ambos casos, los resultados son positivos. Los depésitos
de IgG, de disposicién similar al pénfigo vulgar se observan

en todo el grosor del epitelio.

INMUNOFLUORESCENCIA IEKDIRECTA
Observamos anticuerpos circulantes del tipo IgG frente a la
sustancia intercelular a titulacién de 1/320. Los resultados

no varian con tratamiento.

INMUNOPEROXIDASA

Con dicha técnica, observamos depésitos no uniformes de IgG
intercelular en todo el grosor del epitelio (Fig.37),
sienco mAs marcada a nivel de la membrana c-lular aunque

tambien difunde dentro del citoplasma celular (Fig. 38).
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MICROSCOPIA 1NMUNOELECTRONICA

Similar al pénfigo vulgar

PENFIGO SUPERFICIAL

MICROSCOPIA OPTICA

Se estudian 8 biopsias correspondientes a 4 enfermos. De

ellas ©,correspondientes a pénfigo foliAceo, muestran

ampolla subcornea cuyo techo estd formado por el estrato
cérneo <(Fig 22) y 1la cavidad ocupada por abundantes
polinucleares fundamentalmente eosinéfilos, junte <con

células acantoliticas (Fig. 39).

Las 2  ©biopsias restantes, correspondientes a pénfigo
eritematoso, muestran espongiosis eosinofilica con discreta
acantolisis a nivel del estrato granuloso (Fig. 40>, o la
existencia dJde microvesiculas acantoliticas con abundantes

eosinéfilos (Fig 41 y 42).

MICROSCOPIA ELECTRONICA

Los cambios son similares a los otros tipos de pénfigo pero
con una localizacién superficial, en la parte mas alta de la
epidermis, donde ademas se aprecia homogeinizacién de los

tonofilamentos y granulos de queratinohialina (Fig. 43).

INMUNOFLUORESCENCIA DIRECTA
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En 3 pacientes, los resultados fueron positiveos con patrén

tipico de penfigo con localizacién en el 1/3 guperior de la
epidermis. En un caso de péenfigo foliadceo , por el
contrario, el resultado fué un falso negativo, por 1la

localizacién tan superficial de la lesién.

INMUNOFLUORESCENCIA INDIRECTA
En todos los casos los resultados fueron positivos a titules

de 1/320, incluso en el paciente cuya inmunofluorescencia

directa era negativa.

INMUNOPEROXIDASA

La técnica de inmunoperoxidasa, nos permite observar en
aquellas Dbiopsias de pénfigo foliaceo , depésitos
intercelulares de IgG en el 1/3 superior de la epidermis y

en torno a las células acantoliticas (Fig. 44).

En las ©biopsias de pénfigo eritematoso sin ampolla
histolégica aparente, los depbésitos de IgG, similares a los
anterliormente descritos, afectan exclusivamente a las capas

més superficlales de la epidermis. (Fig. 45)

MICROSCOPIA INMUNOELECTRONICA

Similar a los otros grupos.




Z1G.1: Pénfigo vulgar: tipica ampolla flaccida bien
delimitada. Exulceracionmes y costras en axila.

EIG.2: Pénfigo vulgar: lesiones exulce-
radas de tamafio variable junto a
pequefias ampollas en torax.







EIG.3: Pénfigo vulgar: lesiomee exulcerads v costrosas

o

asimetricas,localizadas en espalda y extremidad
superior izquierda.

EIG.4: Pénfigo vulgar: grandes exulcera-
ciones, algunas con costras sero-
hemAticas junto a2 lesiones ampo-
l.osas flaccidas.







Penfigo vulgar: en

exulceraciones de mayor tamafio,

sas.

region interglitea ampollas y
€n algunas costiro-

EIG.©: Pénfigo vulgar: costras y exulce-
raciones simétricas en regién glu-
tea y extremidades inferiores.







EIC.7: Pénfiigo vulgar: exulceraciones en mucosa bucal.







ElG.8: Pénfigo superficial (foliaceo):
gran placa exulcerada con costras
en parte media de la espalda jun-
to a lesiones ampollosas de peque-
fic tamafio y exulceraciones, de as-
pecto simétrico,

EIG.Q: Pénfigo superficial (foliéceo): detalle de la an-
terior. Lesiones ampollosas, algunas con contenido
purulento y exulceraciones. ‘







EIG, 10: ienfigo :uperficial (foliaceo): placas pigmenta-
as con bordes y parte de regioén ce
3 t ntral
Ampollas y ulcerocostras. b

(eritematoso) : lesiones

EIG.11: Pénfigo superficial
eritemato-escamosas con ampollas ¥ costras.

Color nacarado.







Elc. 12: P.vulgar: ampolla intraepidérmica suprabasal con

escasas ceélulas inflamatorias.

EIG.13: P.vulgar: suelo de 1la ampolla
con la caracteristica disposi-
cién en "hilera de lapidas" de
las células basales.







EIG. 14: P. vulgar: suelo de 1la ampolla. Las células
basales de aspecto cuboideo quedan adbheridas

en algunas 2zonas, se observan 2-3 hileras de
células.

6 basa-
FIG.15: P.vulgar: formacién de hendiduras supra
les en el limite de la ampolla.







EiG 16 F.vulgar: ampolla er periodo tardio, locali-
zada a nivel intraepiaermico con tendencia a

ia la disposicien Subcérnea no advirtiendose
fenomenos de acantelisis

Abundantes células
FIG.17: P.vulgar: estadio inicial. .
; I :c::tgliticas y células inflamatorias, funda

mentalmente eosinéfilos, junto a escasos depé-
sitos de fibrira.







EIG. 1&: P.vulgar: presencia de hendiduras suprabasa-
les a nivel del foliculoc pilosebaceo.

ivel dérmico, presencia de cé-
de cuerpo extrafio y restos

FIG.19: P.vulgar: a 1
lulas gigantes

pilosos.







Eig,20: P. vulgar: mucosa oral. Ampolla suprabasal en
ia que es dificil advertir la disposicién en
empalizada. Intemso infiltrado inflamatorio ea
la submucosa.

FIG.21: P.vulgar: mucosa oral. Abundantes células acan-
toliticas. Fibrina y polinucleares neutréfilos
en el fondo de la ulcera.







EIG.22: P.vulgar: biopsia de mucosa oral perilesional
donde se observa espongiosis eosinofilica.







EIG.23: P.vulgar: suelo de la ampolla.

Obsérvese, la persis-

tencia de los lhenidesmosomas en las células Ddasales,
que muestran condensacién y agrupacién de los tonofl

lamentos, asi como pérdida de desmosomas. Disolucién de la
sustancia intercelular.







EI1G.24: P.vulgar: suelo de 1la ampolla. Se observa la perdida, por
degeneracién, de algunas células basales, asi como 1la

presencia de wun material grumoso intercelular e incremento
del dumero de proyecciones digitiformes en

las ceélulas
epidermicas.







£1G.29: P.vulgar: a nivel del cuerpo mucoso de malpighio, las célilas
aparecen separadas entre si con pérdida de

los
desnosomas, presencia de Proyecciones

digitiformes

Citoplasmicas y de un material grumoso a nivel del cemento

intercelular.







- E1G,26: P.vulgar:

diferentes estadios de alteracién de los desmosomas.







ElG.27: P.vulgar: Inmunofluorescencia directa. Depé-

sitos de IgG a nivel de la sustancia interce-
lular en el 1/3 inferior de la epidermis.







EIG.28: P.vulgar: PAP, Depésitos de IgG a nivel del

estrato muccso de malpighio, con identica die-
posicion a la observada con inmunofluorescen-

cia directa en el 1/3 inferior de la epidermis.

E1G. 29 to, se advierte
: P.- ‘lgar: PAP. A mayor aumento,
que chhos depésitos tienden a2 localizarse a
nivel de la sustancia intercelular, difusién
intracitoplasmica.







EIG.30: P.vulgar: K {nmunoelectrénice. GréAnulos de oro depositados
fundamentalmente en la membrana celular a nivel de la zona
que se correspornde con la sustancia intercelular. Asi mismo,
s cbservan algunos granulos intracitoplasmicos.







£1G.31: P.vulgar: N. iomunoelectrémica. Granulos de oro coloidal
localizados en las zonas correspondientes al cemento
intercelular y ocasicnalmente préximos a los desmosomas.







E1G.32: P vegetante: intensa hiperplasia epitelial,
hé¢ndiduras e infiltrado inflamatorio predomi-
nantemente compuesto por eosindfilos.

EIG.33: P.vegetante: ampolla suprabasal con abundan-
tes proyecciones papilares y caracteristica
disposicién en empalizada de las células ba-
sales.







EIG.34: P.vegatante: abundantes células acantcliticas
entre las proyecciones papilomatosas dérmicas.

FIG.35: P.veyetante: marcada papilomatosis con micrabe-
cesos eosinofilicos.







EIG.36: F.vegetante: microabscesog
gran aumento se adv
lulas acantoliticas

eosinofilicos. a
lerte la presencia de ce-

EIG,37: P.vegetante : PAP. Depésitos
focales de IgG en todo el
grosor del epitelio con ca-
racteristica deposicién in-
celular.







£E1G. 38!
PAF. A gran aumento, depésitos intercelulares

con difusién intracitoplasmica.

EIG.39: P.superficial (foliécen): am
polla subcérnea ocupada por
abundantes polinucleares eo-
sinéfilos.







EIG.40: P.superficial (ioliéceo):a ma-
yor aumento presencia de abun-
dantes células acantoliticas ¥
polinucleares cosinéfilos en
el coatenido de la ampollia.

EIG.41: P.superficial (eritematoso): obsérvese la es-
pongiosie eosinofilica y algunas células acan-
toliticas a nivel del estratc granuloso.







EIG.42: P.superficial (eritematoso):

microvesiculas acantoliticas
subcorneanas.







EIG.43: P.superficial (foliaceo): células malpighianas con grandlos de
queratohialina, correspondientes al estrato superficial en la

que se Observa disolucién del cemento intercelular y pérdida
de desmosomas.







Elﬁ,ﬂﬂ

P.superficial (foliaceo): PAP.
depésitos de IgA en el 1/3
superior de la epidermie, con
caracteristica disposicién in-
tercelular y a nivel de las
células acantoliticas.

EIG 45:

P.superficial (eritematoso):
PAF. Depésitos de IgG en el
estrato superior de la epi-
dermis.







NSTOTAL: 46
d. PENFIGO: I8
b. PENFIGOIDE : 16

C. DERMATITIS HERPETIFORME : 6
d. PROCESOS PARANEOPLASICOS: 6
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~penfigoide ampolloso: 14(87,5%)
~penfigoide cicatricial:1(6,256%)
-penfigoide cicatricial

localizado de Brunsting-Perry:1(6,25%)

ASPECTOS CLINICOS:

SEXQ: -P. AMPOLLOSO: -varones: 6 (42, 85%)
-mujeres: 8 (57, 14%

-P.CICATRICIAL: -mujeres: 1(100%>
—~CICATRICIAL LOCALIZADO: -mujeres:1(100%)

ANTECEDENTES: -familiares: no: 16¢100%)
—personales: si: 1(6,25%)

EDAD:
afios: 1(6,25%>
afios: 10 (62,5%>
afios: 5(31,25%)

LOCALIZACION:
—P. AMPOLLOSO:

-inicial: mucosa:1l(7,14%)
piel: 14¢100%)
-posterior:mucosa: 1 (7, 14%)
plel: 14(100%>

~P.CICATRICIAL:
-—inicial: mucosa: 1(100%)>

-posterior: mucosa: 1 (100%)>
piel 1¢100%>
-P.CICATRICIAL
LOCALIZADO:

—inicial: :1¢100%>
-posterior: " 00%>

~LESION CUTANEA:
~P. ANPOLLOSO:
—ampolla: 14¢100%)

—exulceraciones y costras: 14(100%)

—-simetria: 12(87,71%)
—ampolla grande: 14¢100%)
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—confluencia: 13¢02, 85%)
~“polimorfismo: 14 C100%)

—P.CICATRICIAL:
—ampolla: 1¢100%>
—exXulceraciones y costras:1(100%)
-simetria: 1¢100%>
—ampolla grande: 1¢(100%)>
-ampolla pequefia: 1¢100%>
-~confluencia: 1(100%)
“polimorfismo: 1¢100%>

—P.CICATRICIAL LOCALIZADO:
—ampolla: 1¢(100%>
~“exXulceraciones y costras:1(100%)
~simetria: 1¢100%>
-ampolla pequefia: 1¢100%)
—confluencia: 1¢100%>
~polimorfismo: 1¢100%>

—ALTERACIONES GENERALES:
~P. ANPOLLOSO:

-mal estado general: 6 (42, 85%)
~fiebre: 3(21, 42%)
—diarrea: 1¢7,14%>
-pruritao: 14 (100%>
—dolor y quemazén: 9(69,23%)

—P.CICATRICIAL:
~mal estado general:1(100%)
-fiebre: 1¢100%>
—prurito: 1¢100%>
—dolor y quemazén: 1¢100%)
~P.CICATRICIAL LOCALIZADO:
—pruritao: 1¢100%>

PRUEBAS DE LABORATORIO:

-P. ANPOLL0OSO:

—hemograma: ~patolégico:11(78,57%)
-V.8.G.: -patolégica: 8(57, 14%)
-SMA-12: ~patolégico: 5(35,71%)
—immunoglobulinas: -patolégicas:4(28,57%)
-subpoblacioues

linfocitarias: -patolégicas: 3(21,42%)

-cociente OKT4/0KT8 -normal: 14<¢100%)>
=1linfocitos B: ~patologicos: 2¢14,28%)




-C4: ~patolégica: 3¢21,42%)
=05 ~patolégica: 5(35,71%)

-P.CICATRICIAL:

~hemograma: -normal: 1¢100%)
“V.8.G.: -patolégico: 1(100%)
-SMAl2: ~patolégico: 1(100%)
~immunoglobulinas: ~patolégicas: 1(100%)
-subpoblaciones

linfocitarias: ~patologicas: 1(100%)
—cociente OKT4/0KT8:-normal: 1¢100%>
-linfocitos B: -normal: 1(100%>
-C4: ~patolégica: 1¢100%)
-C3: -patolégica: 1(100%>

P.CICATRICIAL LOCALIZADO:

~hemograma: -patolégico: 1<¢100%)
-V.8.G.: -normal: ©1<€100%)
-SMAl12: -normal : 1¢100%)>
—immunoglobulinas: -patolégicas:1(100%)
-subpoblaciones

linfocitarias: -normales: 1¢100%>
—cociente OKT4/0KT8: -normal: 1¢100%)
~linfocitos B: -normales: 1(100%>
~C4: -normal: 1¢100%>
=03 -normal: 1¢100%>

TRATAMIENTO:
—~GENERAL:
—P. ANPOLLOSO:
-corticoides: 14 (100%>
-~immunosupresores: 3(21, 42%)
-otros: 11<78,57%)
—P.CICATRICIAL:
-corticoides: 1<¢100%)
—P.CICARICIAL LOCALIZADO:

-sulfonas: 1¢100%)
-otros: 1¢100%)

TOPICO:
—P. AMPOLLOSO: -si: 14160%>
—P.CICATRICIAL: -51:1¢100%>

~P.CICATRICIAL LOCALIZADO: -si1:1(100%)>




COMPILICACIONES:
~P. AMPOLLOSO:

-81:5(31,71%)

~P.CICATRICIAL:

-s1:1¢100%)>
—P.CICATRICIAL LOCALIZADO:
-—no: 1¢100%)
EVOIL.UCITION:
-P. AMPOLLOSO:
-estacionario con tratamiento:4 (28,57%)
—estacionario sin tratamiento:2¢14,28%)

~recidivas: 2(14,28%
-muerte: 6(42, 85%)

—~P.CICATRICIAL:

-muerte: 1¢100%)
—P.CICATRICIAL LOCALIZADO:

—estacionario con tratamiento: 1<¢100%)




GRUPO I1: PENFIGQIDES

Corresponde a 16 observaciones (Graf.n2 1)

TIPOS CLINICOS: 14 nbservaciones de penfigoide ampolloso, 1
de penfigoide cicatricial y uno de penfigoide cicatriecial

localizado de Brunsting-Perry (Graf.n211)

SEXO: En el penfigoide ampolloso 6 eran varones y 8
mujeres y en el penfigoide cicatricial y cicatricial

localizado, mujer (Graf. n® 12).

ANTECEDENTES:
Solo un caso de de penfigoide ampolloso coexiste con

queilitis actinica y epitelioma basocelular.

EDAD: Todos los pacientes tenian una edad superior a los 60

afios. La maxima indidencia se sitta entre 70-80 afios de edad

(Graf.n2 13).

LOCALIZACION:
En el penfigoide ampolloso 14 casos , se localizan

inicialmente en piel y 1 tambien en mucosa oral . Las zonas

de localizacion mAs frecuentes en piel son : extremidades

superiores e inferiores, tronco y pliegues.
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En el penfigoide cica ricial, inicialmente se localizé en
mucosa oral y conjuntival y posteriormente se extendis a
Piel. En el penfigoide cica ricial localizado, sélo presenté
lesiones en piel, cuero cabelludo y discretos elementos en

Zona submamaria (Graf. ne 14).

LESION CUTANEA (Graf. n2 15):

Penfigoide ampolloso: ampolla de gran tamafino, tensa, sob.e
piel eritematosa ©o no (Fig. A6, 57, 50. 813 de aspecto
polimorfo junto a exulceraciones y costras (Fig. 47).
Confluyentes y con tendencia a la simétria . Se observé

hiperpigmentacién residual en 8 casos e hipopigmentacién en

3 €fig. 48 y 49

Penfignide cicatricial: En las lesiones mucosas (oral y

conjuntival), se observan ampollas de menor tamafio (Fig.
52>. De caracter polimorfo,confluyentes y simétricas que
forman exulceraciones y grandes costras, asi como cicatrices
2 nivel de las mucosas.. La lesién cutanea es igual que en

el penfigoide ampolloso aunque menos extensa.

Penfigoide cicatricial localizado: ampollas de pequefio
tamafioco dificiles de wver ya que raridamente se transformaban
en costras con formacién de cicatriz, que determina alopecia

cicatricial. Las lesiones son simétricas, confluyentes y con

un caracter polimorfo (Fig. 53).
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ALTERACIONES GENERALES: (Graf. n® 16)

Penfigoide ampolioso: 6 casos presentan mal estado general y

3 fiebre, prurito en todos y dolor Y Quemazén en 9.

Penfigoide cicatricial: mal estado general, fiebre, prurito,

dolor y quemazén.

Penfigoide cicatricial localizado: sélo prurito.

En 1la observacién namero 7 del grupo de penfigoides
ampollosos la enfermedad cutédnea se asocia con hepatopatia y
% pacientes son diabéticos.

En dos casos de penfigoide ampolloso, existia antecedentes
de la toma diaria de medicamentos, en la observacién numero
9 de diazapan y en la numero 2 de butalbital+dimetilaminofe-

nazona.

HEMOGRAMA:

En el penfigoide ampolloso, eosinofilia elevada en 11
casos, asi como en la variedad cicatricial localizado. En el
cicatricial dentro de limites normales.lLa disminucién de la

eosinofilia es paralela la mejoria de la enfermedad con

tratamiento.
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.8.G.: Elevada en 9 casos con una cifra media de 50 mm® en

la primera hora. Se corrige con la mejoria de la enfermedad

en 5 casos.
SMA12: Alterado en 6 casos en total. Dichas alteraciones

incluyen: hipoproteinemia, elevacién de 1la fosfatasa

alcalina, transaminasas, nitrégeno uréico e hiperglvzemia.

IMMUNOGLOBULINAS: Patolégicas en 4 casos de penfigoide
ampolloso <on elevacion de la IgA e IgG conjuntamente en 3

casos, de la IgA en 1 e IgG en otro. Sélo en 2 casos

aumento de la IgE. Aumento de la IgA e IgG en el penfigoide

cicatricial y elevacién de 1la IgG en el penfigoide
clicatricial localizado.
Los valores de IgG,A,M y E, no tienen relacién con la

actividad de la enfermedad.

SUBPOBLACIONES LINFOCITARIAS:

Alteradas en 3 casos de penfigolde ampolloso con aumento de
OKT4 en 2 casos y de OKT4 y OKT3 en otro, en el penfigoide
cicatricial disminucién de las tres y en el cicatricial
localizado normal.

Los cifras patoléogicas se corrigen con el tratamiento.

COCIENTE JUKT4/0KT8 y LINFOCITOS B, dentro de los limites
normales, S6lo en dos casos de venfigoide ampolloso

presentan ligera disminucién de 1o linfocitos B.
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C4 y C4: Disminuidas en el penfigoide cicatricial y &n 3

casos de penfigoide anpollosac. EBn otros dos casos de

pentfigoide ampolloso sé6lo disninucién de C3.

OTRAS PRUEBAS:

Se realiza estudio de antigenos de histocompatibilidad en 7

Observaciones, no existiendo relacién con la enfermedad,
TRATAMIENTO: (Graf. ne 17)

Seguimos el mismo protocolo de administracién que en el

penfigoide.

Penfigoide ampolloso: corticoides en todos los casos a dosis
iniciales de 60-80 mgrs/dia excepto en la observacién numerc
9 que fueron necesarias 120 mgrs/dia. disminuyendo 10mgrs
por semana hasta llegar a 1la dosis de mantenimiento,
aproximadamentede = 10 mgrs. /dia. Se administraron
immunosupresores en 3 cascs (azatiopirina) a dosis de
50-10¢ mgrs/dia <(obs. ne 19,27,29). Antihistaminicos en 9
casos Yy en 4 de ellos antibiéticos (éritrumicina) por
sobreinfeccién secundaria. En todos se aplicé tratamiento
tépico.

Penfigoide cicatricial: se administraron unicamente
corticoides a dosis de 80 mgrs/dia.

Penfigoide cicatricial 1localizado: s6lo tratamiento con

sulfonas a dosis de 50 mgrs/dia y corticoides locales.




COMPLICACIONES:

Penfigoide ampolloso: en 5 casos empecramiento de su
diabetes que se controlaba con aumento de 1la dosis de

insulina, osteoperosis y aplastamiento vertebrales.

Penfigoide cicatricial: exitus por insuficiencisa cardio-res-

piratoria.

Penfigoide cicatricial localizado: alopecia cicatricial en

cuero cabelludo.

BYOLUCION: (Graf. n2 18)

Penfigoide ampolloso: 4 pacientes, se encuentran en estado
estacionario con tratamiento y 2 sin tratamiento. 2 con
recidivas, © muriercn, 5 de ellos debido a su edad avanzada

y 1 al dia siguiente de su ingreso debido a embolia pulmonar

(obs. ne7).

Penfigoide cicatricial: fallece a la semana de su ingreso.

Penfigoide cicatricial localizado: en estado estacionario

con tratamiento.




MICROSCOPIA OPTICA
Hemos estudiado 17 bilopsias correspondientes a los 14
pacientes con penfigoide ampollosa. De ellas 13 corresponden

a piel y 1 a mucosa oral.

Histologicamente, el penfigoide ampolloso se caracterizg por
la formacion de ammolla de l!ncalizacién subepidérmica (Fig.
54 v 56>, cuya cavidad en estadios iniciales, se encuentra
parcialmente ocupada por fibrina y ~élulas inflamatorias,
fundamentalmente polinucleares eosinéfilos (Fig. 54). En los

margznes de la ampolla, observamos pequefias microvesiculas

Al
en cuyo coatenido se aprecia un intenso zhfiltrado

inflamatorio con predominio de eosinéfilos (Fig. 54 y 56).
El fondo de la ampolla estéd forumado por la dermis y pequefios

depésitos de fibrina.

En estadios posteriores, las ampolias presentan un escaso
infiltrado inflamatorio, y mayor nitidez del suelo de la

misma (Fig. 56 y 57).

En dermis el infiltrado inflamatorio en periodos iniciales,

se caracteriza por ser difuso y de células mononucleadas,
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enire las gue se advierte algunos eosinéfilns. En periodos
tardios, tiende a la localizacién perivascular con

disminucién de eosinsfilos (Fig. §7)

La dnica biopsia tomada de mucosa, presenta identicos

cambios histopatolégicos aunque con mayor infiltrado

inflamatorio (Fig 58).

NICROSCOPIA ELECTRONICA

En las zZonas periampollosas los primeros cambios
ultraestructurales que aparecen son engrosamiento edematoso
de la lamina ldcida con tendencia a la formacién formacien
de pequefias vesiculas. La lamina densa, aparece desdoblada y
las células basales comienzan a separarse de la membrana
basal. Se observa espongiosis (Fig. 59) y un incrementc de
proyecciones digitiformes citoplasmicas <(Fig. 59). Las
células Dbasales separadas, presentan pequeflas vacuolas

intracitoplasmicas (Fig. 59).

Una vez constituidas las ampollas, se aprecia como 1la

separacién acontece por encima de la lamina densa (Fig. 60),

advirtiendose en las células basales separadas o
desprendidas restos de lamina lucida adherida a los

hemidesmosomas (Fig. 60).

Las células epidérmicas del estrato de Malpighio presentan

degeneracién hidrépica perinuclear (Fig. 61).
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A nivel epidérmico, se advierten células de Langherans (Fig.

62), mientras que en la dermis superficial existe abundantes
polinucleares eosinéfilos (Fig. 63) Y presencia de
mastocitos con granulos intracitoplasmicos se encuentran en

diferentes estadios evolutivos (Fig. €4).

IMMUNOFLUORESCENCIA DIRECTA

Observamos en todos los casos, depésitos de inmunoglobulinas
del tipo IRG y complemento a nivel de la membrana basal,
con patron continto (Fig. 65). S6lo en la mitad de los casos

se advierte escasos depositos de fibrinégeno.

INMUNOFLUORESCENCIA INDIRECTA

Se realiza en los 14 paciente a titulos de 1/20, 1/80, 1/160
y 1/320. En 9 casos los resultados son positivos a todas las
titulaciones. Los anticuerpos circulantes dirigidos contra
la membrana basal, son del tipo IgG, siendo negativos para
Igh. No encontramos variacién en la titulacién de

anticuerpos con la actividad de la enfermedad.

INMUNOPEROXIDASA

Se realiza en todos 1los casos, encontrando depésitos de
immunoglobulinas del tipo IgG de aspecto lineal en el suelo
de la ampolla (Fig. 66) y depésitos mas escasos en el
contenido de la misma y en las luces vasculares (Fig. 67).
Con menor intensidad, aunque con i1dentica localizacién se

advierten en todos los casos depésitos de IgA.
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MICROSCOPIA INMUNOELECTRONICA
Mediante dicha técnica Observamos depésitos, de granulos de
Ooro coloidal unido a 1a proteira A, a nivel de la lamina

ldcida y a nivel de la zona de desdoblamiento de la lamina

densa (Fig. 68).

En las zonas dcnde 1la ampolla se encuentra formada, se

advierten depésitos en la cavidad de 1la misma (Fig. 69).

Dichos hallazgos se corresponden con los observados mediante

técnica de inmunoperoxidasa, anteriormente descrita.

EENFIGOIDE CICATRICIAL

Corresponden a dos casos, uno de ellos se trata de un
penfigoide clcatricial y el otro de un penfigoide

cicatricial localizado de Brunsting-Perry.

MICROSCOPIA OPTICA

Penfigolde cicatricial: corresponde (observacion n? 44) a
una lesién en un periodo de estado, con la presencia de
ampolla de localizacién subepidérmica poco distendida vy
escaso infiltrado inflamatorio en su interior. El suelo de

la misma presenta un aspecto nitido (Fig. 70). La epidermis,

que constituye el techo de la ampolla muestra una marcada

atrofia (Fig. 70). A nivel dérmico advertimos un incremento

de las fibras de colagena.
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Penfigoide cicatricial localizado: histolégicamente, es de

aspecto similar al penfigoide ampolloso, con excepcion de la
presencia de intenso 1infiltrado inflamatorio dérmica de
disposicion perianexial (Fig.72). Se advierte una disminucién
de foliculos pilosos, asi como hiperplasia del masculo

erector del pelo (Fig. 71).

INMUNOFLUORESCENCIA DIRECTA.

De forma similar al penfigoide ampolloso, se advierte en
ambos caso depéstitos de inmunoglobulinas y complemento. En
el penfigoide cicatricial, del tipo IgG y en el penfigoide

cicatricial localizado de IgG, IgA e IgM.

INMUNOFLUOREGCENCIA INDIRECTA

En el penfigoide cicatricial hemos obtenido resultados
positivos a todas las titulaciones vutilizadas (1720,
1/80,1/160; 1/320), no se advirtié variaciones con la
actividad de la enfermedad. En el penfigoide cicatricial
localizado fué positiva sélo a titulaciones de 1/20, por lo

que la consideramos tambien negativa.

INMUNOPEROXIDASA

En ambos casos, se advierten depésitos de IgG en el suelo de
la ampolla asi como en el contenido, similar al penfigoide
ampolloso (Fig. 72).En ambos casos observamos depésitos

focales de inmunoreactantes a nivel intercelular(Fig. 73).




Ne TOTAIL. DE DERMATITIS
HERPETIFORME: 6

ASPECTOS CLINICOS:
SEX0

-varones:
~hembras:

4 (66, 66%)
2(33, 33%>

ANTECEDENTES: ~familiares: no:6¢100%)>

—~personales: no:6(100%)

EDAD:
=21-=30
-41-50
-51-60
-61-70
-81-90

LOCALIZACION:

afios:
afios:
afios:
afios:
afios:

—inicial:
-posterior:

LESION CUTANEA:

—ampolla grande: 1(16,66%)
-—ampolla pequefia: 6(100%)
—exXulceraciones y costras: 6(100%)
-simetria:
-confluencia: 4 (66,66%)
-polimorfismo: 6 (100%)

—ALTERACIONES GENERALES:

-mal estado general: 2(33,33%)

-fiebre:

—diarrea:

-prurito:

-dolor y quemazon: 583, 33%)
-signo de Nikolski: 0

PRUEBAS DE LABORATORIO:

—hemograma:

-V.8.G.

-SMAl2:

1(16,66%)
1(16,66%)
2(33,33%)
1(16,66%)
1(16,66%)

piel: 6(100%)
piel: 6(100%

6 (100%)

2(33,33%)
4 (66,66%)
6 (100%)

-patolégico: 4(83,83%)
-patolégica :2(33,33%
-patolégica: 3(50%)

~immunoglobulinas: -patolégicas:3(50%)
—-subpoblaciones

linfocitarias: -patolégicas: 2(33,33%)
-cociente OKT4/0KT8: -normal: 6 (100%)>
-linfocitos B: -normal: 6(100%>

-C4:
=C31

-normal: 6(100%>
-normal : 6(100%>

—otras pruebas: -si: 6(100%>




TRATAMIENTC:
~GENERAL:

—corticoides: 3 ((50%)
~immunosupresores: 1 (16,66%)
-sulfonas: 4 (66,66%)
~dieta sin gluten: 6 (1C0%)
-otros: 2438, 88%)
-TOPICO:

5(83,83%)
COMPIL ICACIONES:
-—si: 3 (B0%)
EVOIL.UCION:
—estacionario con tratamiento:
-estacionario sin tratamiento:

-recidivas:
—muerte:

(50%)

(16,66%)
(16,66%)
(16, 66%)




F1G.4%. Penfigoide ampollosc: ampolla temsa de gran
tamafio.

FIG.47: Penfigoide ampolloso: ampolla tensa de gran
tamafio sobre base eritematosa. Exulceraciones.







EIG.48: Penrfigoide ampolloso: ampollas, algunas rotas
vy exulceraciones. En regién lumbar, zonas
bipopigmentadas residuales.

EIG.49: Penfigoide ampolloso: exulceraciones de dis-
posicison simétrica en espalda. Lesiones cos-
trosas en brazo izquierdo tambien simétricas.







EIG.50: Penfigoide ampolloso: ampolla
grande sobre base eritematosa.
En la periferia algunas mas
pequefias.

FIG.S1: Penfigoide ampolloso: ampollas de tamafio varia-
ble, junto a exulceraciones y costras.




