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RESUMEN

El pénfigo folidceo endémico (PFE) es una enfermedad autoinmune de la piel endémica en dreas de la Amazonia peruana. Aunque
no es una enfermedad frecuente, se presenta en personas de nivel socioecondmico bajo de dreas rurales de la Amazonia, lo que
dificulta su acceso a los servicios de salud y genera marginacion, estigmatizacion y exclusion. Su dificil reconocimiento hace que el
diagndstico en los establecimientos del primer nivel de atencion sea complicado. Estos aspectos en su conjunto convierten al PFE en
una enfermedad olvidada en la Amazonia. Es necesario capacitar al personal de salud médico y no médico de los establecimientos
del primer nivel de atencion de dreas endémicas para su reconocimiento y referencia a hospitales, donde puedan recibir manejo
especializado. Las personas con PFE y otras enfermedades deberian beneficiarse del mejoramiento de los establecimientos de
salud existentes en dreas rurales y alejadas del pais como parte de la reforma de la salud.
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ABSTRACT

The endemic pemphigus foliaceus (EPF) is an autoimmune skin
disease endemic in areas of the Peruvian Amazon. Although
not a common disease, occurs in people under rural areas of the
Amazon, hindering their access to health services and generates
marginalization,  stigmatization and exclusion. Its  difficult
recognition makes diagnosis in the establishments of primary
care is complicated. These aspects together make the EPF in a
forgotten disease in the Amazon. It is necessary to train medical
and non-medical health care establishments in the primary care
areas endemic for recognition and referral to hospitals, where they
can receive specialized management. People with EPF and other
diseases should benefit from the improvement of existing facilities in
rural and remote areas of the country as part of health reform health.
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INTRODUCCION

El pénfigo folidceo endémico (PFE) es la tnica enfermedad
autoinmune que se presenta con un patrén endémico. Se
caracteriza por la presencia de lesiones ampollares en la piel,
principalmente, en nifios, adolescentes y adultos jévenes que
residen en dreas rurales de la Amazonfa de Brasil, Colombia,
Paraguay, Venezuela y Perd, de nivel socioeconémico
bajo, en la vecindad de rios y a una altitud entre 500 y
800 msnm."* En estos paises se ha descrito la presencia de la
enfermedad en focos endémicos con afectacién de personas
dentro de una misma familia. El PFE también es conocido
bajo los nombres de pénfigo folidceo brasilefio, pénfigo
folidceo tropical o fogo selvagem. Este dltimo, término
acufado por los nativos de Brasil para referirse a lo que seria
un origen divino de la enfermedad y a su sintomatologfa.*

Laetiologia del PFE es desconocida. Desde el punto de vista
inmunoldgico, se caracteriza por la aparicién de anticuerpos
contra la desmogleina 1, una glicoproteina que se encuentra
enlos desmosomas,cuyafuncionestd vinculadaalaadhesion
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celular (uni6én célula-célula). Estudios epidemioldgicos e
inmunopatoldgicos realizados en la Reservacion de Terena
(Limao Verde, Brasil) han permitido plantear la hipétesis
de que la exposicién repetida a picaduras de insectos
hematéfagos (particularmente Simullium pruinosum 'y
Simulium nigrimanum) desencadenaria la produccién de
anticuerpos contra la saliva de estos insectos, con fines de
inactivarla.’ Dada la similitud molecular entre la saliva de
los insectos y la desmogleina 1, se producirfa una reaccion
cruzada, de modo que los anticuerpos atacarian también a la
desmogleina 1 de las células de la piel. Como resultado, se
produce una ruptura y separacion de las células (acantdlisis)
inmediatamente por debajo del estrato cérneo de la piel, lo
que conlleva a la formacién de ampollas.®’ Se han descrito
otros factores que podrian inducir la separacion de las
células de la epidermis y el desencadenamiento de pénfigo,
entre ellos la radiacion solar, el consumo de alimentos ricos
en taninos, tioles e isotiocianatos y el consumo de algunos
medicamentos, aunque la importancia de estos en los focos
endémicos es menos relevante.®

Desde el punto de vista clinico, el PFE se caracteriza por la
presencia de ampollas flacidas que se rompen rdpidamente y
dan paso a la formacion de eritema, costras y descamacion.
La mayorfa de los afectados presentan la forma clinica
generalizada, que afecta a todo el cuerpo, incluido el cuero
cabelludo; mientras que, una minoria desarrolla la forma
clinica localizada, que afecta principalmente la cara, parte
del térax, la espalda y el cuero cabelludo; en ambas formas
existe prurito intenso. La forma generalizada compromete
el estado general y, por su extension, tiende a infectarse.

PENFIGO FOLIACEO ENDEMICO EN PERU

Para la primera mitad del siglo XX, ya se conocia de la
existencia del PFE en Peru; sin embargo, no se habian
realizado publicaciones respecto a este tema. El primer
reporte de la existencia de PFE en Peru lo realiza Aranha-
Campos,” en 1952 (Brasil), en su articulo ‘Invasao do
pénfigo foliaceo na América do Sul’. En este articulo
se menciona la comunicacién que sostuvo el autor con
el doctor José Muiloz, médico del cuerpo de la salud del
Ejército Peruano, quien refiri6 haber atendido en el Hospital
Santa Rosa de Iquitos a soldados con PFE que trabajaban
en focos endémicos de la enfermedad entre los afios 1949 y
1950. Aranha-Campos menciond también su comunicacion
con el doctor Pedro Weiss, quien refirié haber observado
casos de PFE en nativos de la villa indigena de Pucallpa,
en las margenes del rio Ucayali, en 1950, como parte de sus
viajes para documentar la geografia médica del Perd.
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La primera publicacion cientifica de la existencia de
PFE en Peru la realizan Elmer Heimgartner y Verena de
Heimgartner,'® en 1976, en su articulo ‘Experiencias con
enfermedades dermatologicas endémicas en la selva
peruana. leishmaniasis tegumentaria y pénfigo folidceo
brasilefio’. Ambos, en el afio de 1972, organizaron la posta
médico-rural de Puerto Inca, a orillas del rio Pachitea,
bajo el auspicio de la Asociacién Internacional ‘Albert
Schweitzer’, como parte de la organizacion del Centro de
Salud Publica de Pucallpa (Ministerio de Salud). En este
articulo, los autores reportan haber encontrado cuatro
casos de PFE en la consulta médica de la posta (1973), que
correspondieron a un nifio de dos afios y a tres adultos, todos
con la forma clinica generalizada. A estos se adicionaron
otros nueve casos atendidos el afio previo (1972) entre
3000 consultas adicionales. La enfermedad predominé en
adolescentes y en adultos entre 20 y 30 afios y cuatro casos
se dieron en dos familias. En una familia estaban afectados
madre e hijo, mientras que en la otra, tfa y sobrino. En la
segunda familia ya habfan fallecido otros dos nifios por la
misma enfermedad. Los autores iniciaron el tratamiento de
los pacientes con prednisolona, 1 mg/kg, hasta la remision
de las lesiones, luego de la cual la dosis era progresivamente
reducida hasta una dosis minima, para evitar la recaida. Con
este tratamiento seis pacientes presentaron remision total de
la enfermedad, tres tuvieron una remision transitoria por no
seguir el tratamiento con regularidad, dos permanecieron
estables sin tratamiento y dos fallecieron (uno por fracaso
al tratamiento y el otro por rehusarlo y preferir el regreso a
su comunidad nativa).

La segunda publicacién cientifica de PFE la realizaron
Castillo y col., en 1993, en las provincias de Requena y
Ucayali, en el departamento de Loreto.!" Los autores
realizaron un estudio prospectivo entre agosto de 1991 y
abril de 1992, captaron en total a 25 pacientes, mediante
busqueda pasiva en el Centro de Salud Requena (provincia
de Requena) y mediante bisqueda activa a lo largo de
las riberas de los rios Ucayali y Ruinahua (provincia
de Requena), asi como en el distrito de Padre Mérquez
(provincia de Ucayali). El tiempo de enfermedad se
situd entre 1 y 4 afios; en 76 % de pacientes se encontrd
parentesco; en 12 % la localizacién inicial de las lesiones
fue principalmente en la cara, seguida del cuero cabelludo
y los miembros inferiores. Entre los signos y sintomas
destacaron las costras (100 %), prurito (88 %), quemazon
(48 %) y el signo de Nikolski (44 %). El diagndstico clinico
fue confirmado con estudio histolégico; luego, los pacientes
fueron tratados con dexametasona y con terapia combinada
de dexametasona y dapsona.



Para el afio 2002, De Amat, Diaz y Linares, luego de realizar
su rotacion rural en el hospital Regional de Pucallpa,”
como parte de su residentado médico, realizaron un
informe (Archivos del Instituto de Investigaciones Clinicas
UNMSM), en el que presentaron una revision de 21 casos de
PFE atendidos en el Hospital Regional de Pucallpa, durante
los afios 1995 y 1999. La edad de los pacientes vari6 entre
los 6 y 40 afios de edad y 76,2 % eran nifios. Los pacientes
procedian de caserios de dreas rurales, principalmente de
los distritos de Iparia, Masisea, Yarinacocha, Campo Verde
y Padre Abad. Estos reportes trajeron como consecuencia
el incremento de las investigaciones epidemioldgicas de
esta enfermedad, en especial bajo la modalidad de tesis de
posgrado, para optar el titulo de especialista en Dermatologia.

Durante los afios 2002-2007, se han realizado diversos
estudios epidemioldgicos, bioquimicos e inmunopatold-
gicos, lo que ha contribuido a caracterizar la enfermedad
en Pert;"*® sin embargo, a la fecha no se tienen datos de
prevalencia o incidencia del PFE, por su baja frecuencia y
dificil accesibilidad a los focos endémicos.

Los estudios realizados en Pueblo Libre y Nueva Requena
(Ucayali) muestran que las personas sanas que residen en
dreas endémicas de la enfermedad desarrollan anticuerpos
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antidesmogleina 1, por lo que con el tiempo una fraccion
de ellos, si tiene predisposicion genética, desarrollard el
PFE.!*1618 A os anticuerpos desarrollados por un individuo
que no tienen la capacidad de inducir la enfermedad, se
les conoce como no patogénicos y suelen ser tipo IgGl1 e
IgG2 a diferencia de los patogénicos (subclase 1gG4), que,
cuando aparecen, inducen la aparicion de lesiones cutdneas
del PFE’" Se ha encontrado también la aparicién de
anticuerpos en los familiares de las personas con PFE, lo
que explica la aparicién de la enfermedad en miembros de
una misma familia.'*®

Se ha observado que cuando los pacientes con PFE se mudan
a dreas urbanas para continuar con su tratamiento (por
cercanfa al hospital), la remisién de las lesiones es mucho
mds rdpida; mientras que, cuando regresan a su vivienda en
las &reas endémicas, la enfermedad se exacerba o se complica,
probablemente por la reexposicion a factores ambientales. Es
porestarazén que se recomiendaalos pacientes con PFE como
a las personas positivas para anticuerpos antidesmogleina 1
que ain no han desarrollado las lesiones cutdneas del PFE
(en lo posible), mudarse a zonas urbanas, donde el medio
ambiente no tenga rol en la recaida o el desencadenamiento
de la enfermedad, respectivamente.

Figura I. Pacientes con la forma clinica generalizada de pénfigo foliaceo endémico de la Amazonia de Ucayali. A) No complicada. B) Infectada.
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PROBLEMATICA SOCIAL

La problemética de las personas con PFE es compleja y
excede el aspecto solo médico, ya que la enfermedad se
ve modificada notablemente por diversos determinantes
sociales, que son tratados superficialmente en los articulos
de investigacion o de revision. Los determinantes sociales
de la salud son las circunstancias en que las personas nacen,
crecen, viven, trabajan y envejecen. Son el resultado de
la distribucién del dinero, el poder y los recursos a nivel
mundial, nacional y local, que dependen a su vez de las
politicas adoptadas. Los determinantes sociales de la salud
explican la mayor parte de las inequidades sanitarias, es
decir, las diferencias injustas y evitables en lo que respecta
a la situacion sanitaria.**?!

El determinante mds importante vinculado al PFE, segin
nuestras observaciones, es la pobreza. A menudo, las
personas afectadas por la enfermedad proceden de dreas
de la Amazonia en extrema pobreza, por lo que tienen
barreras geograficas y socioecondmicas para acceder a
los servicios de salud, es dificil que puedan desplazarse a
las ciudades donde cuenten con servicios de diagndstico y
tratamiento especializados,'”'® tanto por la lejania de sus
viviendas como por su situacién econdémica vulnerable.
Los principales afectados son los nifios y adultos jovenes
entre los 10 y 39 aflos de edad que participan de actividades
como la agricultura y la tala de 4rboles, que los expone a
picaduras de insectos hematdéfagos. Las viviendas de estas
personas son predominantemente de madera, con techo de
paja u hojas de palmera, lo que aumenta su exposicién a
insectos intradomiciliarios (Figura 2). Esto conlleva a

un circulo vicioso, en el que la exposicién a los insectos
hematéfagos desencadena el PFE e impide su remisién, aun
si reciben el tratamiento adecuado.'s!®

Cuando la enfermedad se encuentra activa, principalmente
en su forma generalizada, afecta el estado general de
quienes la padecen y los lleva a la postracién y, en muchos
casos, al abandono por parte de sus familiares. A esto se
suma la estigmatizacién, ya que en estas poblaciones
amazoénicas la enfermedad se suele atribuir a un castigo
divino o, en otros casos, es confundida con la lepra, y se
tiene la visién errada de que es contagiosa.* La falta de
acceso a agua segura y desagiie en estos lugares condiciona
que las lesiones se infecten, sobre todo en los enfermos con
lesiones generalizadas, no es infrecuente que desarrollen
sepsis de foco dérmico (Tabla 1). A menudo el agua para
consumo humano e higiene personal se obtiene de pozos
o del rio.

El género es un determinante social que merece ser
analizado en el PFE, porque determinaria una forma distinta
de exposicion a factores ambientales en las mujeres que en
los varones.? Los varones trabajan en el campo, a menudo
como agricultores, y se exponen a insectos hematéfagos
y/o a radiacién ultravioleta, durante su actividad laboral;
mientras que las mujeres se dedican principalmente a las
labores domésticas y al cuidado de los hijos, por lo que
se exponen a insectos hematdfagos intradomiciliarios,
que a largo plazo también conducen al desarrollo de la
enfermedad. Debido a los diversos programas de salud
materno-infantil implementados por el Estado peruano,
son las mujeres las que acuden con mayor frecuencia a

Figura 2. Condiciones sociodemograficas de las personas con pénfigo folidceo endémico. (PFE) A) Acceso fluvial a zona endémica. B) Vivienda de paciente con PFE.
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Tabla I. Caracteristicas epidemiologicas y clinicas del pénfigo folidceo endémico en la Amazonia peruana

Caracteristica Descripcion

A Edad

A Sexolgénero

Afecta predominantemente a nifios y adultos jovenes.

No existe predisposicion para la enfermedad por sexo; sin embargo, se produce una forma distinta de exposicion a

factores ambientales en las mujeres a diferencia de los varones. Las mujeres se dedican principalmente a las labores
domesticas y de cuidado de los hijos, por lo que se exponen a insectos hematofagos intradomiciliarios. Los varones
trabajan en el campo como agricultores y se exponen a insectos hematofagos y a radiacion ultravioleta como parte de su

actividad laboral.

A Desencadenante
tioles e isotiocianatos, farmacos.

A Determinantes sociales

A Poblacion afectada

Principal: exposicion a picaduras de insectos hematofagos. Menos relevantes: radiacion solar, alimentos ricos en taninos,

Pobreza, género, raza/etnia, respuesta de los servicios de salud.

Poblacion en extrema pobreza, sin acceso a agua potable y desagiie, de comunidades nativas o caserios rurales, en la

proximidad de rios, con acceso limitado o sin acceso a los servicios de salud. Personas que se dedican a la agricultura y la
tala en areas de la Amazonia entre los 400 y 800 msnm.

A Consecuencias sociales Estigmatizacion, aislamiento, exclusion.
A Distribucion geografica
A Antecedente familiar

A Caracteristicas clinicas
Nikolski.

A Complicaciones

A Tratamiento

La enfermedad ha sido descrita principalmente en la Amazonia de Huanuco, Loreto y Ucayali.
Se ha descrito la existencia de casos familiares aunque en menor medida que en otros paises.

Lesiones localizadas o generalizadas (eritrodermia). Presencia de ampollas, costras, eritema, descamacion, prurito, signo de

Infecciones dérmicas, conjuntivitis, infecciones del tracto urinario, infecciones del tracto respiratorio, sepsis.

Evitar la exposicion a insectos hematofagos y a la radiacion solar. Evitar el consumo de alimentos ricos en taninos, tioles

e isotiocianatos. Corticosteroides sistémicos (pednisona, dexametasona), dapsona. Terapia antibiotica para infecciones
bacterianas. Mudarse en lo posible a areas urbanas.

los puestos y los centros de salud publicos, por atencién
médica; mientras que, los varones solo lo hacen cuando
el PFE afecta su estado general de manera importante y
les imposibilita trabajar. Cabe resaltar que el PFE tiene
repercusiones estéticas importantes en el sexo femenino,
que en muchos casos conlleva a relaciones disfuncionales
con sus parejas.

La raza o etnia constituye otro determinante importante
para el PFE. Por lo general, las poblaciones indigenas
amazonicas de Perd y América Latina predispuestas al
desarrollo de PFE habitan en zonas rurales, en las cuales
no se ha generado un desarrollo equitativo en el drea de
salud, principalmente en infraestructura, recursos humanos
y equipamiento. Cuando estas poblaciones pueden disponer
de servicios de salud en sus propias comunidades, estos
resultan de menor calidad que en las poblaciones urbanas.
De este modo, las poblaciones indigenas amazdnicas no
disponen en los establecimientos de su dmbito geogréfico
de condiciones adecuadas para una atencion de calidad, por
lo que se requiere mejorar la capacidad resolutiva de dichos

establecimientos. Peor aun, sus problemas de salud no son
recogidos adecuadamente por los sistemas de informacion
existentes, problemdtica que deberia ser reconocida como
una prioridad de los Estados a nivel regional.

Finalmente, debe considerarse como determinante la
respuesta de los servicios de salud. El PFE es de dificil
diagnéstico, por lo que los médicos del primer nivel de
atencién no estdn familiarizados con esta enfermedad lo
que condiciona subdiagnéstico, y, a menudo, es tratada
como una alergia. Solo algunos hospitales de la Amazonia
cuentan con especialistas en Dermatologia que realicen el
diagndstico y anatomia patoldgica para la confirmacion del
diagndstico. Si se requiere realizar inmunofluorescencia
es necesario transportar la muestra a Lima para su
procesamiento en hospitales de Essalud. La deteccion de
anticuerpos antidesmogleina 1 mediante Elisa (estdndar de
oro para el diagndstico) no estd disponible en el Perd. Se
desconoce el porcentaje de pacientes con PFE que acceden
a un tratamiento y manejo especializado de su enfermedad.
Siha sido importante la implementacion del Seguro Integral
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de Salud (SIS), el cual cobertura el tratamiento del PFE
con corticosteroides sistémicos en los establecimientos
publicos de salud. En nuestra experiencia, se ha visto a un
nimero importante de pacientes en situacion de pobreza
beneficiarse de este seguro siempre y cuando accediesen al
diagnéstico de la enfermedad. Cabe resaltar la importancia
de brindar facilidades a estas poblaciones para que puedan
contar con documento de identidad (DNI), de modo que
puedan ser afiliadas al SIS y reciban atencién gratuita en
los establecimientos de salud estatales.

Estos aspectos en su conjunto convierten al PFE en
una enfermedad olvidada en la Amazonia. Es necesario
considerar importante no solo el tratamiento farmacolégico
de la enfermedad, sino también la complejidad de su
problematica social. Asi, es necesario brindar educacion a la
poblacién de dreas endémicas que eviten la estigmatizacion,
el aislamiento y la exclusion a la que se encuentra sometido
este grupo de pacientes.

CONCLUSION

Debido a las caracteristicas del pénfigo folidceo endémico
(PFE) y por sus determinantes sociales, el personal de salud
médicoy no médico de los establecimientos de salud de dreas
endémicas deben ser entrenados para su reconocimiento y la
referencia de los pacientes a establecimientos donde puedan
recibir manejo especializado. Toda persona que padezca
PFE deberfa ser afiliada al SIS, con fines de que pueda
recibir tratamiento gratuito, el cual no es costoso, pero si
prolongado, y, con frecuencia, requiere hospitalizacion,
debido a las complicaciones infecciosas derivadas de
la enfermedad y a la inmunosupresién producida por los
corticosteroides sistémicos empleados en su manejo.

Las personas con esta y otras enfermedades deberian
beneficiarse de la creacién de nuevos establecimientos
orientados a la atencion de poblacion vulnerable y excluida
residente en dreas rurales y alejadas del pais, con respeto de
su cultura y de su forma de vida. Es necesario que el Estado
priorice a las poblaciones indigenas amazdnicas y mejore
la capacidad resolutiva de sus establecimientos de salud, no
solo con fines de mejorar el diagndstico y el tratamiento del
PFE, sino de otras enfermedades prioritarias.
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