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O estudo do Pénfigo Foliaceo, vulgarmente denominado
«fogo selvagem », assume entre nos, grande importancia pratica,
tanto pela sua notavel incidéncia, como pela gravidade e pelos
problemas epidemiologicos que suscita.

Adquire, ainda, valor excepcional, pela complexidade dos
problemas cientificos que apresenta, a resolucio dos quais re-
moveria, sem duavida, do capitulo do Pénfigo, a obscuridade em
que se encontra.

Numerosos foram os estudos realizados sobre tais derma-
toses. Para ndo nos estendermos em cita¢des bibliograficas, en-
contradas nas teses de CARAMURU Pais LiME e GIL CERQUEIRA,
lembraremos, apenas, as publica¢des mais recentes dos profes-
sores: ALEXANDRE CERQUEIRA, RABELO FiLHO, MARIO ARTOM,
JoAo PauLo VIEIRA, LINDEMBERG, A. ALEIX0, OLINTO ORSINI,
PArRANHOS o BERTARELI, DRS. MoOUuRAO, ALAYON, L. GUALBERTO
e outros que analisam sob multiplos aspectos tio complexo e
interessante problema.

A existéncia de varios focos epidémicos, especialmente nos
estados de Sao Paulo e Minas, a maior incidéncia na idade pré-
pubere e na adolescéncia, enquanto o Pénfigo Foliaceo Europeu
é doenca do adulto, o inicio febril e a curva térmica constante
e, sobretudo, a evolugdo clinica mais benigna do Pénfigo bra-
sileiro, além da maior freqiiéncia de formas abortivas e frus-
‘tas, constituem, segundo ARTOM, caracteres suficientes para
distinguir o chamado «fogo selvagem » do Pénfigo Foliaceo de
CAazENAVE e individualiza-lo como uma entidade nosologica.

Recentemente, ARToM, RABELO JUNIOR e Joio PauLo VIEI--
RA puseram em evidéncia a semelhan¢a de alguns casos de Pén-
figo Folidceo Brasileiro, com a denominada sindrome de Senear
e Uscher, especialmente pela presenca de formacdes «em borbo-
leta» ou de lesdes em vespertilio observadas em certas formas
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de lupus eritematoso localizadas no rosto. Tal conceito encon-
tra, ainda, apoio no exame anatomo-patologico, mas, certamente,
dado o pequeno numero de observagdes, nio podemos incluir
na sindroma de’Senear e Uscher, todo o grupo do Pénfigo Fo-
lidceo Brasileiro.

A respeito da terminologia da forma mérbida em questdo,
divergem os autores. RABELO JUNIOR prefere denomina-la «Pén-
figo Folidceo Americano », PARANHOS, PEDROSO, ARTOM e GUI-
MARAES: «Pénfigo Tropical ». JoAo PauLo VIEIRA chama-a sim-
plesmente de «Pénfigo Folidceo », denominagio esta por nos ado-
tada neste trabalho.

Interessantes foram as pesquisas realizadas com relacio a
etiologia da doenca, destacando-se as de BENEDITO Mirio Mou-
RX0, o qual teria evidenciado como elemento patogénico, um
estreptococo dotado de caracteristicas especiais do ponto de
vista cultural e experimental.

Julgamos por isso que seria interessante para o oculista,
para o dermatologista e para o clinico geral, referir as nossas
pesquisas sobre as manifestagées oculares encontradas em grande
numero de pacientes por nés observados, tanto mais que pela
sua freqiiéncia e peculariedades trazem, quer nos parecer, uma
nova contribui¢do para a diferencia¢io da forma moérbida em
estudo, das outras que compdem o grupo do Pénfigo.

E’ sabido que no Pénfigo Vulgar e no Pénfigo Vegetante
Europeu sdo encontradas, ao lado das lesbes cutianeas, lesdes
analogas nas mucosas.

DEJan (Revue Générale d’Histologie, 1925, 9 de St.e), D’a-
MiCo (Annali di Oftalmologia e Clinica Oculistica, febraio
1925), ViLLarD (La Clinique Ophtalmologique, Jan. 1925), Cor-
REA MEYER e D. Mazzer (1. Congresso Brasileiro de Oftalmo-
logia, 52 Sessdo, pag. 265), demonstraram clinica e histolo-
gicamente a correspondéncia entre as lesdes conjuntivais e
cutaneas.

Clinicamente trata-se de formas vesiculares ou bolhosas ou
de desepitelizacio conseqiiente a estas lesdes; histoldogicamente
observa-se; principalmente, epidermolise, infiltragio com preva-
léncia de células eosinéfilas e esclerose subepitelial.
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Sob o ponto de vista bacteriolégico, GELPKE, BORDLEY e
CIRINCIONE teriam isolado um diplococo, semelhante ao ente-
rococo, virulento para o rato e para o camundongo, capaz de
provocar em tais animais de experimenta¢io, uma reagdo con-
juntival aguda. O comprometimento ocular no Pénfigo Vulgar
e Vegetante é do tipo cronico com localizagdes exclusivas ou
pelo menos predominantes na conjuntiva, com conseqiientes si-
nequias, simblefaron, tanto que é denominado comumente: « Pén-
figo Conjuntival ». Ja4 o Pénfigo Folidceo de CAZENAVE ndo apre-
senta habitualmente localiza¢cdes nas mucosas, sendo éste dado
apresentado nos tratadistas como um elemento de diagnoéstico
diferencial. Entre nds, o Dr. ANTONIO CORREA, otorrinolarin-
gologista e assistente da Universidade de Sdo Paulo, examinando
mais de 60 pacientes no Servigo do Pénfigo Foliaceo, (Inst. Adhe-
mar de Barros), conclui pela negatividade das lesdes bucais, fa-
ringianas, nasais e auditivas, confirmando o que ja foi dito.

%k %k %

O estudo das manifestagoes oculares do Pénfigo Foliaceo
apresenta algumas dificuldades, por serem doentes que vivem, na
maioria, acamados, impossibilitados de se locomoverem, ja pela
osteoporose, ja pela grande desnutricdo, atrofias, luxacdes es-
pontaneas e outros sintomas.

S6 num servigo organizado no qual seja possivel examinar
cuidadosamente os pacientes se podera realizar os estudos das
lesdes oculares, tal como nos proporcionou o Servico do Pén-
figo Foliaceo (Instituto Adhemar de Barros) onde examinamos
240 pacientes.

Os achados se revestiram de tantas particularidades in-
teressantes que nos decidimos a publicar éste trabalho, no qual
procuraremos objetivar da melhor maneira possivel, os aspectos
diversos das lesdes oculares do Pénfigo Foliaceo.

%k 3k k

Nos tratados e bibliografias que consultamos, as manifes-
tagoes oculares do Pénfigo Foliaceo foram citadas como excepcio-
nais — «limitando-se essas cita¢des a constatacdes de conjuntivi-
tes e mui excepcionalmente de perdas de substancias da cérnea ».
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Existe uma citagio tida como rarissima, de Pénfigo Folia-
ceo da cérnea com ulceracdes e foi descrita por WEINDELFELD
em 1900 e entre nds, existe uma ligeira descri¢do das lesdes da
mucosa conjuntival, citada na Oftalmologia Tropical de CeziRiO
DE ANDRADE.

Sendo éste o primeiro trabalho publicado com referéncias
originais sobre lesGes oculares do Pénfigo Foliaceo, principal-
mente das lesdes irianas e do cristalino, confessamos a nossa
grande satisfa¢io por iniciarmos ésses estudos que julgamos in-
teressantes, principalmente a nds brasileiros.

& %k

Agradecemos o apoio que nos prestou o Dr. Joio PauLo
VIEIRA, organizador e orientador do Instituto « Adhemar de Bar-
ros », fornecendo-nos os elementos necessarios para a confeccio
déste trabalho.

A parte ilustrativa deve ao sr. Augusto ESTEVES, artista
especializado e de escol, toda a fidelidade com que soube re-
tratar os nossos achados.

As microfotografias foram feitas no «Instituto Conde Lara ».

Os exames anatomo-patologicos devemos & gentileza do co-
lega WALTER HADLER, assistente do Servico do Pénfigo Fo-
lidceo.

Somos gratos ainda aos inumeros colegas e amigos, pelas
palavras de estimulo e pelos esclarecimentos de duvidas que as
vézes nos assaltaram no decurso das nossas pesquisas.

Para a confeccio desta memoria valemo-nos do material
humano do «Instituto Adhemar de Barros», do Servigo do Pén-.
figo Foliaceo do Estado de Sio Paulo.

O namero de doentes por nos examinados foi de 240. Todos
éstes pacientes foram examinados 4 lampada de fenda e micros-
copio corneano.

As figuras foram tiradas do natural, sob as nossas vistas
e por profissional de longo tirocinio artistico. Clichés de «Gra-
varte Ltda.».

O Téxto a seguir, encerra a descri¢io dos diferentes acha-
dos oculares do Pénfigo Foliaceo, desde a pele e anexos até a
iris e o cristalino, cujas lesdes, déstes ultimos, nio sio referidas
na bibliografia ao nosso alcance,



REGIAO SUPERCILIAR

A regidao superciliar é sede de lesdes idénticas as que se
manifestam no tegumento cutaneo geral. (Figuras 1, 2, 3, 4 e 5).

Sendo a descricio das modificagdes patologicas cutineas da
competéncia do dermatologista, assinalaremos aqui como na re-
gido palpebral, somente alteracdes que apresentem particulari-
dades de interésse oftalmologico.

A pele apresenta lesdes proprias do Pénfigo Foliaceo. Sao bo-

lhas de diversos tamanhos, esfoliacbes das camadas
superficiais da pele, vesiculas, cicatrizes e processos de regene-
racio, atrofia da epiderme e outras lesoes.

Os supercilios quando a regido esti comprometida pelas le-

soes cutdneas apresentam-se, com freqiiéncia,
rarefeitos, com falhas que podem ser totais ou parciais. Eles
se regeneram, quase sempre, desde que o processo involua.

A rarefacdo superciliar ndo é um fendmeno constante, por-
quanto ha pacientes que atravessam tddas as fases do Pénfigo Fo-
liaceo sem comprometimento dos supercilios principalmente nos
casos de formas frustas, citadas por Joio PaurLo Vieira. Outros
pacientes apresentam falhas totais com aspecto idéntico as ma-
nifestacdes leprodticas e sifiliticas. (Figura 3).

Entre os pacientes examinados, 5 % apresentam-se com fa-
lhas totais, 20 9% com falhas parciais, integros os restantes.
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PALPEBRAS

As lesdes cutdneas palpebrais no Pénfigo Foliaceo, nio di-
ferem de outra qualquer regido da pele; sio bolhas, vesiculas,
crostas, acompanhadas ou nio de eritema; quando as malhas do
tecido subcutidneo palpebral estio infiltradas de transudatos, ha
edema, nio sendo, no entanto, comum, assim como é raro o fe-
némeno doloroso.

As modifica¢des decorrentes das lesdes cutineas dizem res-
peito 4 forma e & motricidade palpebral. (Figuras 1, 2, 3, 4 e 5).

Sendo a pele palpebral, das mais finas do organismo, sede
de formacdes bolhosas, esfoliativas com escamas e crostas, re-
sulta uma fibrose que modifica a orientagio da margem livre
palpebral tomando uma diregio obliqua e na contragio do or-
bicular produz-se um encurvamento que conduz a borda livre
para tras. Conseqiientemente a esta modificacio encontraremos o
entrépio na palpebra superior, tilose, triquiase e blefarofimose.

O desvio dos cilios na palpebra superior traumatizando
continuamente a superficie anterior da cérnea, da origem a in-
filtracdes superficiais localizadas na cérnea com formagido de
panos, al¢cas vascularizadas, queratites superficiais, acarretando
distarbios visuais graves. (Figura 8).

O entréprio e pseudo-ptose podem também ser conseqiien-
tes & atrofia muscular palpebral, que se tem verificado no exame
anatomo-patoldgico. (Figura 6).

Ao exame anatomo-patoldgico foi notada nitida atrofia dos
feixes musculares do orbicular mais proximos da porgdo basal
da palpebra, bastante intensa, estando as fibras musculares bem
diminuidas de volume, de tamanhos irregulares e ndo possuindo
mais a estriagdo normal; nota-se uma estrutura granulosa do ci-
toplasma fibrilar; em torno das fibras atrofiadas existe um li-
geiro infiltrado linfo-plasmocitario. (Figura 6).

Estes fenomenos ddo ao paciente uma fisionomia semelhante
ao tracomatoso.

As alteragdes palpebrais, quando incipientes, principalmente
nas formas frustas de pénfigo folidceo, ndo tém caracteres de-



— 111 —

finitivos e se restauram nos casos involutivos, permanecendo as
modifica¢des plasticas corneanas.

Na palpebra inferior as lesdes cutineas do Pénfigo Foliaceo
produzem freqiientemente, retracio do tecido palpebral dando
origem a um ligeiro ectropio, impedindo o fechamento normal
das palpebras com ligeiro lagoftalmo, que pode desaparecer em
seguida & restauragdo cutinea.

Nos casos graves e adiantados com atrofia muscular, ja des-
critos, o lagoftalmo pode tornar-se permanente, nio sendo possi-
vel o fechamento da rima palpebral, mesmo com movimentos
voluntarios. (Figura 5).

Os cilios podem estar rarefeitos sendo a madarosis total
muito rara.

CONJUNTIVA

A mucosa conjuntival nos doentes portadores de Pénfigo Fo-
lidceo, apresenta alteragdes atingindo a mucosa conjuntival pal-
pebral, ndo tendo sido assinaladas modificacdes na conjuntiva
bulbar.

O quadro oftalmoldgico difere de acordo com as formas.
Na fase aguda comumente se associa um estado inflamatério ca-
racterizado por congestio da mucosa, sucrec¢do ‘catarral e retra-
¢a0 conjuntival.

O exame anatomo-patolégico da conjuntiva revelou um in-
filtrado linfo-plasmocitario, mais ou menos difuso, que diminui
de intensidade nas por¢des mais profundas. Nota-se aumento nu-
mérico dos vasos sanguineos, todos capilares, com paredes del-
gadas formadas por uma unica camada de células endoteliais.
(Figura 6).

O exame bacterioscépico da secrecdo catarral, deu o se-
guinte resultado:

Neisseria sp.
Hemophylos sp.
Streptococcus sp.
Staphylococcus sp.
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Todos os casos aprésentavam numerosos germes e nos ca-
sos corados pelo Giemsa, foi encontrada intensa eosinofilia.

Nos casos involutivos e formas frustas o quadro é comple-
tamente diverso. As mucosas apresentam-se geralmente normais,
predominando reliquats de estado inflamatério anterior e nos ¢a-

"sos que atravessaram a fase aguda sem inflamac¢do conjuntival
e sem secrec¢do catarral, a mucosa é esbranquicada e sem brilho.

Nio encontramos nenhum caso com formac¢io bolhosa ou
reliquats de sua sede na conjuntiva, quer palpebral quer bulbar.
Na regido limbica observamos nos casos de pano corneal e for-
ma¢ido bolhosa corneana a formagio de pequenas pontas de va-
sos penetrando em dire¢iio 4 'lesdo da cornea.

A hiperemia esclero-conjuntival, rara entre os .doentes de
Pénfigo Folidceo e a secre¢do catarral sio mais seqiiéncias da
associagdo microbiana local do que dependente de lesdes pro-
prias do Pénfigo Foliaceo.

CORNEA

As lesdes corneanas no Pénfigo Foliaceo se caracterizam pela
formacdo de bolhas, infiltragdes e pano corneal. (Figuras 7, 8,
9, 10, 11 e 12).

As bolhas se apresentam quase sempre acompanhadas de in-
: filtracoes lineares, difusas ou circunscritas, ou em
forma de macula na superficie epitelial atingindo algumas vé-
zes a membrana de Bowwman. (Figura 9).
- . Sao geralmente acompanhadas de outras mamfestacoes de
bolhas rompidas. As bolhas rompidas formam uma arca desepi-
telizada, de forma circular ou ovdide, tendo na parte central uma
zona mais densa de-codr cinza-claro, que vai empalidecendo para
a periferia a qual é limitada por um anel de demarcagio. (Fi-
guras 9, 10 e 11).
Nao se surpreende com freqiiéncia.a bolha completa, visto
sofrer o traumatismo continuo dos movimentos palpebrais, ou
pela fragilidade das suas paredes ou entio devido ao chamado
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fenomeno de NickoLskl. Este fendmeno se verifica na pele, cons-
tituindo na facil desepitelizacdo cutinea dos doentes de Pénfigo
ag simples atrito. H4 autores que atribuem ao fendmeno de
NickoLskI a queda epitelial mesmo nos lugares onde nao se for-
mam bolhas, assim em conseqiiéncia déle se explicam todas as
alteracdes corneanas até a perfuracio e.complicacdes secunda-
rias. (Figura 13).

As- bolhas rompidas, quando recentes, apresentam uma de-
pressdo central com turvag¢do acinzentada e a regeneragdo se
processa com clareamento da parte central, porém, o anel de
demarcacdo torna-se indelével com o nivel de depressdo central,
mais ou menos facetado, definindo-se désse modo a seqiiela do
processo. (Figuras 10 e 11). '

A localizagdo das bodlhas geralmente no setor médio e in-
ferior da superficie corneana, ndo foi observada no setor superior
assim como na zona periférica da coérnea. A produgio da neo-
formacao vascular neste processo patoldgico é rara.

As infiltragdes surgem na fase aguda do Pénfigo Foliaceo.

Sao localizadas de forma macular, aspecto
brilhante, de cor cinza-branco, tomando o epitélio até a mem-
brana de BowMaN, cedendo em poucos dias ao pano corneal.

(0] pano corneal apresenta-se principalmente, nas formas com
comprometimento palpebrais, com desvio da
margem livre e triquiase. (Figuras §, 10, 11 e 12).

Tem as caracteristicas do pano degenerativo. Apresenta-se,
ora em forma de-faixas infiltrativas no tecido epitelial, ora em
ithotas com reagdo limbica. As ilhotas infiltrativas sdo- de cor
branco-acinzentada, ligeiramente elevadas, ocupando a regido
mais central da céornea como se féora uma fase anterior a dispo-
sicdo difusa. v

Ao exame anatomo-patolégico déste pano, observa-se um es-
pessamento da camada epitelial pelo aumento de namero das
camadas celulares.

Em certos pontos do preparado (Figura 14), a membrana
de BowMaN apresenta-se irregular, com invagina¢des e angula-
¢oes. Algumas células epiteliais acham-se carregadas de um pig-
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mento pardo-escuro. Nota-se a existéncia de um ligeiro infiltrado
inflamatério linfo-plasmocitario, com alguns neutréfilos e raros
eosinéfilos, que se agrupam em certos pontos, nos quais exis-
tem varios capilares sanguineos, de calibre variavel e com pare-
des formadas por uma s6 camada de células endoteliais. Ha
nesse ponto pequena retracio do tecido corneano.

O pano corneal encontra-se, quase sempre, na metade in-
ferior da coérnea, estendendo-se para o lado externo ou interno,
diferindo do pano tracomatoso e escrofuloso pela sua sede, de-
vendo-se ter sempre presente que o pano corneal no Pénfigo Fo-
lidceo pode estar acompanhado do pano tracomatoso, o que nio
é todavia comum.

Observamos freqiientemente que as bolhas rompidas sio
acompanhadas do pano corneal, assim como, em um caso, vimos
a formagdo se processar sébre o préprio pano. (Figura 10).

As neoformacdes vasculares apresentam-se, as vézes, no
pano da cérnea, de calibres variados, ora delgado em forma de
filete s6 perceptiveis ao microscépio corneano, outras vézes ni-
tidamente distintos, sinuosos € mui ramificados como se fdsse
uma arvore, tendo-se a impressio, como em um caso observado
em que os vasos de cor vermelho-vivo, de grande didmetro e
com a circula¢ido de retdorno bem evidente projetam-se, tornando-
se salientes da superficie do pano. (Figura 8).

« Freqiientemente a camada liquida precorneana parece anor-
mal, como se fosse escassa, de viscosidade alterada e de aspecto
finamente grumoso. Em dois casos a biomicroscopia exibiu, na
porcdo central das corneas, nas camadas mais anteriores sub-
epiteliais, aspecto anormalmente granuloso, sem que pudesse fi-
liar & cicatriz corneana (1).»

(1) Colabora¢do do Prof. HiLToN RocHA. 5° Congr. Oftalmol. S. Salvador, Bahia,
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IRIS

As alteracdes patologicas da iris se caracterizam prepon-
derantemente pelo processo degenerativo. (Figuras 14, 15, 16
e 17).

Sao modificagoes evidenciadas ao exame de lampada de
fenda e microscopio corneano, com auséncia completa de sinto-
matologia subjetiva.

Nas formas agudas do Pénfigo Foliaceo foram observadas
modifica¢des irianas do tipo discrémico.

Os desenhos normais da superficie da iris tornam-se con-
fusos, apresentando-se com formagdes puntiformes ou em ilhotas
miliares tomando diversos setores, ou generalizando-se por téda
a superficie; outras vézes em nucleos densos fortemente pigmen-
tados ou em macula hipercromica.

Em alguns casos apresenta-se a iris em forma plana com
auséncia de relévo, ou pequenas elevagdes mais ou menos acen-
tuadas nas proximidades do rebordo pupilar. (Figuras 15, 16
e 17).

As pigmentagdes isoladas ou em ilhotas miliares, de cor ver-
melho-vivo, localizando-se de preferéncia no mesoderma (Figu-
ras 15, 16 e 17), nos lembram o aspecto de uma esponja san-
guinea. Consideramos éste aspecto de esponja sanguinea como
tipico da iris no Pénfigo Foliaceo, o qual mais se evidencia nas
formas eritrodérmicas. (Sinal de Améndola) (*). Nas formas
de evolucdo foliacea em transicdo para a pigmentar e nas for-
mas pigmentares do Pénfigo Folidceo, encontramos éste aspecto
esponjoso com tonalidade mais escura, o que certamente indica
a evolugdo do processo (fig. 16).

Estas lesdes degenerativas irianas permanecem sempre com
aspecto de esponja mesmo nos casos considerados como de
cura do Pénfigo Foliaceo.

Ha casos em que a pigmentacdo se acentua, parecendo for-
mar uma cobertura, tomando téda a regido em volta do rebordo

(1) Designagdo do Prof. Ivo CORREA MEYER.
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pupilar e outros em que se apresenta como placas espéssas e
abauladas.

Estes casos encontrados em dois pacientes ndo nos ofere-
cem elementos que nos autorizem a indicar como lesdes do Pén-
figo Folidceo ou uma discromia sem causa especifica. (Figura 18).

As lesdes sdo bilaterais, sendo de um lado mais acentuado
do que do outro. A pupila reage-a luz, salvo nos casos em que
um -estado inflamatério acarrete sinequias irianas, sendo um
achado raramente observado. Em um corte anatomo-patologico .
(Figura 14), observamos lesdes corneanas com sinequias irido-
corneanas.

Raramente se observa tindalizagdio do aquoso, sendo tam-
bém raro surpreender corpos flutuantes no aquoso.

A exsudacdo na face posterior da cornea nio foi encon-
trada nos pacientes examinados.

Nos casos de Pénfigo Folidceo agudo ou em estado mais ou
menos avanc¢ado de sua evolu¢do, encontramos os fendémenos
descritos, caracterizados pelas modificagdes pigmentares.

Nas formas de resisténcia, involutivas do Pénfigo Foliaceo
além dos achados corneanos de bolhas rompidas e cicatrizadas,
se evidenciam modificagdes na superficie da iris, indicando o
processo iriano no curso da moléstia (aspecto esponjoso sem as
pigmentacoes descritas).

CATARATA NO PENFIGO FOLIACEO

A associagdo de certos tipos de moléstias da pele com a ca-
tarata, ja tem sido estudada e descrita desde 1868 (RoTHMUND).
As cataratas foram assinaladas em jovens, apresentando-se

by

com discretas opacidades, bilateral, e foram -atribuidas & insu-
ficiéncia endécrina, particularmente a tiredide e as gonadas. Em
1934, éste tipo de catarata associada & doenga cutinea, foi con-
siderado como catarata dermatégena ou catarata sindermatdética
(KUGELBERG).

Entre as doengas cutineas nas quais foram encontradas esta

associagdo, a neurodermatite ocupa a primeira linha, vindo em
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seguida a esclerodermia, depois a «poikiloderma atroficans vas-
culare» chamada doenca de RoTHMUND, doenca familiar e rara,
e foi finalmente assinalada também no eczema cronico. (DUKE-
ELDER).

A concomitancia de catarata no Pénfigo Foliaceo foi obser-
vada por nés em 12 dos 240 doentes examinados, ou seja, em
50 dos casos.

A catarata assume aspectos diferentes desde a forma de
comprometimento incipiente com opacidades puntiformes na li-
nha de sutura anterior, até as grandes opacidades que podem to-
mar toda a area pupilar, trazendo grandes perturbac¢des visuais.
Apresentam um aspecto tipico, de bordas limitadas, formando
uma area central escavada, tomando as mais variadas formas.
(Figuras, 19, 20, 22, 23 e 24).

As opacidades do cristalino tém origem na parte cortical,
sdo densas e chegam até a superficie. As vézes se aprofundam
interessando toda a cortical ou difundem-se por todo o crista-
lino determinando ligeiro adensamento da cortical posterior. For-
macgdes radiadas, em forma de corddes brancos, partem da opa-
cidade central e alcangam a periferia do cristalino.

A parte central mais densa localiza-se, quase sempre, junto
as linhas de sutura as quais se tornam de dificil percepciao de-
vido a difusdo da opacidade na regido central. (Figuras 20, 22,
23 e 24).

A cor varia do cinzento amarelado ou branco acinzentado
ao amarelado ou esverdeado, em certos pontos semelhantes as
fendas de um cristal de rocha. Ao exame anatomo-patologico
(Figura 21) notam-se fibras lenticulares intumescidas, edema-
tosas e vacuolizadas, elementos celulares aumentados de volume
com edema intracelular e degeneracdo hidropica.

As fibras degeneradas apresentam corpos esféricos chama-
dos esférulas de MORGAGNI.

O epitélio ndo apresenta alteragdes notaveis e sob éle ob-
servam-se goticulas de liquido, também chamadas de MORGAGNI.

O aspecto varia de um caso para outro.

Na Figura 19, observa-se uma formac¢do incipiente de opa-
cidade tendente a se confluir.
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Na Figura 20 a opacidade central e os corddes radiais dao
aspecto de uma célula ganglionar nervosa.

Na Figura 22 apresenta uma parte central mais esverdeada
com partes periféricas cinzento-amareladas, tomando o aspecto
ampolar com escava¢io na parte central.

Na Figura 23, ‘a formacgido escavada central, de forma oval
com um pequeno apéndice superior, nos lembra a vesicula de
um cistieerco durante a evagina¢io da cabega.

Na Figura 24, notamos anteriormente na cérnea uma forma-
¢do cicatricial corneana de uma bo6lha rompida, com a opacidade
cristaliniana central, de setores radiados e escavados, recorda a
face ventral de um sarcoptes, com difusio de numerosos filétes
opacificados na parte anterior e posterior do cortex.

Lateralmente nota-se em todos os casos um pontilhado de
opacificagdo, bem evidenciado 4 lampada de fenda e ao exame
anatomo-patolégico. (Figuras 21, 23 e 24).

Observa-se que quase todos os casos apresentam modifica-
¢oes de relévo iriano, alguns com auséncia de criptas e bordas
de contragdo, assim como a pigmentacdo e o aspecto superci-
cial nos lembra o aspecto de esponja sanguinea que é também
caracteristico: do comprometimento iriano no Pénfigo Foliaceo.

Esta associagdo cristaliniana com o Pénfigo Folidceo foi por
noés encontrada nas formas de Pénfigo Folidceo chamadas de re-
sisténcia, ou Pénfigo Folidceo frusto em que a moléstia se apre-
senta dissimulada, ou nos pacientes que atravessaram a fase
cutanea aguda com as formagdes vesiculares bolhosas e mesmo
esfoliativas, notando-se como «reliquat» as manifesta¢des pig-
mentares e degenerativas da pele.

Na fase aguda do Pénfigo Folidceo, o cristalino pode nos
apresentar 4 linha de sutura opacidades puntiformes que po-
derdo assumir-a forma estelar, ou entio, sdo ligeiras modifica-
¢bes de refringéncia, sé perceptiveis a4 lampada de'fenda; sdo
modifica¢des estas, tdo sutis, que as vézes, ao exame, ndao se
pode afirmar se sdo normais ou patoldgicas.

As formas de catarata, que tomam quase tdéda a area pupi-
lar com espessamento na parte central, de cér branco-acinzen-
tado, amarelo ou esverdeado, ou cinzento-amarelado, que sio ti-
picas do Pénfigo Folidceo, foram por nés encontradas nos casos
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de Pénfigo em involucdo, em pacientes que apresentam regres-
sdo da moléstia, solicitando alta hospitalar, ou que fazem parte
do servico de enfermagem do hospital. Ha, entretanto, aquéles
cujos disturbios visuais ndo permitem exercer qualquer mister
no momento.

Se a patogenia da catarata senil foi e ainda é motivo de
discussdo entre os oftalmologistas, a catarata no Pénfigo Folia-
ceo, s6 agora posta em evidéncia por nds, com mais razio,
acha-se com a sua patogenia no terreno da investigacido, visto
a etio-patogenia do Pénfigo ndo estar esclarecida.

Trata-se de um processo degenerativo ou inflamatorio se-
cundario as manifesta¢des moérbidas irianas no Pénfigo que com-
prometem a nutricdo do cristalino?

A avitaminose, que tem um papel saliente na génese da
catarata e também do Pénfigo Foliaceo, explicaria a formacio de
opacidades tipicas no cristalino dos doentes de «fogo selvagem »?

Os estudos sébre a etiologia do Pénfigo Folidceo que vém
sendo realizados com eficiéncia pelos investigadores do Servigo
do Pénfigo Foliaceo, elucidardo talvez, também a génese da ca-
tarata, muitas vézes observada nesta insidiosa enfermidade.
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INCIDENCIA

De acordo com as formas e fases da evolucdo do Pénfigo
Foliaceo, os 240 pacientes examinados, apresentaram as seguin-
.es observacoes:

1) FASE GENERALIZADA BOLHOSA

A) Lesbes corneanas: O pacientes
Bolha completa ........oiiiiiiiii e 3
Bolha rompida ..... 60000 £00000000000000000000000530000 2
Infiltragoes superficiais ............ ...l ]

B) Lesdes palpebrais:

Conjuntivite crénica ...........cccoviiiiiiiiiiiiiiiann.. 12
Pseudoptose ........... i i 8
Entrépion .........ooiiiiiiiae. 00 080 0ABRNEA6A060aa0000 9
Lagoftalmo ...... S RB0B0B0000500050080808800886666608000 &3
Tracoma ....oeeeniiiiiriiiiii it it 3

2) FASE CRONICA ERITODERMICA

A) Lesoes corneanas:

Bolhas rompidas ...........iiiiiiiii i 8
Pano corneal ...........ciiiiiiiiiiiiiii i 10
B) Lesoes irfamas ............cciiiiiiiiiiiiiiiiiiiiei e, 15

3) FASE CRONICA PIGMENTAR, CAQUETICA, REGRESSOES
E FORMAS FRUSTAS

A) Lesdes palpebrais ...........coviiiiiiiiiiiiiiiiiiinnn.. 18
B) Lesbes irianas ...........cceiiiiiiiiiiiiiiiiiiiiieee 13
Cc) Lesdes corneanas — reliquats ............cccoviiiiiien.. 13

D) Lesdes cristalinianas — Cataratas ....................... 12
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Fig. 1
Facies de Pénfigo Folidceo



Figura 2

Fig. 2 — Visao de conjunto das lesdes oculares no Pénfigo Foliaceo represen-
tadas por lesdes cutineas. Rarefacdo de supercilios, blefaroptose, ble-
farofimose diminui¢cao do tonus muscular na palpebra inferior, entrépion
na palpebra superior, ligeiro ectrépion na palpebra inferior e invasio
vascular perilimbica. Panus corneal.

F1G. 2 — Conjoint picture of the ocular lesions in Pemphigus Foliaceus repre-
sented by the cutaneous lesions. Rarefaction of the eyebrows, blepha-
roptosis blepharophimosis, decrease of the muscular tonus in the lower
lid, entropion of the upper lid, slight ectropion of the lower lid and
perilimbic vascular invasions. Corneal pannus.

Fi16. 2 — Exposé général des lésions oculaires dans le Pemphigus Foliacaus,
representées par des. lésions cutanées.” Raréfaction des sourcils, bléfa-
roptosis, bléfarofimosis, diminuition du tonus musculaire dans la pau-
piére inférieure, entropion dans la paupiére supérieure, léger éctropion
dans la paupitre inférieure et invasion vasculaire périlimbique. Pannus
de la cornée.
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Figura 3

Fic. 3 — Rarefa¢do acentuada dos supercilios e madarosis na palpebra. Tilose
das palpebras. Ulceragdes do bordo livre palpebral. Panus totais do tipo
esclerotico.

Fic. 3 — Marked rarefaction of the eyebrows and palpebral madarosis. Pal-
pebral tylosis. Ulcerations of the free palpebral border. Total pannus of
the sclerotic type.

Fic. 3 — Raréfaction accentuée des sourcils et madarosis dans la paupiére.
Tilosis des paupiéres. Ulcerations des bords libres de la paupiére. Pannus
complet du type esclérotique.
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Figura 4

Fi1. 4 — Nota-se auséncia de supercilios, rarefacio dos cilios com implan-
tacdo viciosa. Panus corneal sub-total.

Fig. 4 — Note the absence of eyebrows and rarefaction of the eyelashes with
irregular implantation. Subtotal corneal pannus.

Fi6. 4 — On remarque l'absence des sourcils, la raréfaction des cils avec
implantation vicieuse. Pannus soustotal de la cornée.
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Figura 5

Fic. 5 — Nota-se lagoftalmo permanente, percebendo-se ao alio o rebordo da
cornea.

F1c. 5 — Note the permanent lagophthalmos, the limbic zone being visible.

Fic. 5 — On remarque le lagophthalme permanent. On voit plus haut le bord
de la cornée.
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Figura 6

Fic. 6 — Corte de péalpebra (aum. 24X H.E.). Notam-se alteragdes de con-
juntivite crénica. Atrofia muscular nas zonas pr6ximas 4 por¢io basal
das palpebras (b).

Fic. 6 — Section of the lid (Magnified 24 X H. E.). Note the alterations caused
by chronic conjunctivitis. Muscular atrophy in the regions nearest to
the basal portion of the lids (b).

F16. 6 — Coupe de la paupiére. (Augm. 24X H. E.). On remarque des altera-
tions produites .par la conjunctivite chronique. Atrophie musculaire dans
les proximités de la portion basale des paupiéres.
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Figura 7
Fic. 7 — Corte dptico da cérnea alcancando uma bélha de Pénfigo, antiga,
rompida.

Fic. 7 — Optical section of the cornea showing an old, broken Pemphigus
blister.

FiG. 7 — Coupe optique de la cornée, montrant une bulle ancienne et déja
rompue de P. F.
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Figura 8

Fig. 8 — Extenso panus inferior da cdérnea acompanhado de grande vascula-
rizagao.

Fic. 8 — Extensive pannus in the lower part of the cornea accompanied by
pronounced vascularization.

Fic. 8 — Grand pannus inferieur de la cornée aecompagné d'une vasculari-
sation” accentuée.
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Figura 9

F16. 9 — Bolha corneana de Pénfigo Folidceo no setor infero-interno da cérnea.
F16. 9 — Infero-internal corneal blister in Pemphigus Foliaceus.

Fic. 9 — Bulle de la cornée du Pemphigus Foliaceus dans la région inférieure
intérne de la cornée.
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Figura 10

Fic. 10 — Uma bdélha corneana rompida no Pénfigo Folidceo com o anel de
demarcagéo.

Fic. 10 — A broken corneal blister in Pemphigus Foliaceus showing the ring
of demarcation.

Fic. 10 — Bulle rompue de la cornée dans le Pemphigus Foliaceus avec le
cercle de démarcation.



PENFIGO FOLIACEO OCULAR
Francisco AMENDOLA




Figura 11

Fi6. 11 — Duas bdlhas rompidas na cornea com o anel de demarcagio. Pe-
quena infiltragdo difusa e pontos ao lado da bélha rompida maior.

Fic. 11 — Two broken corneal blisters showing the ring of demarcation.
Small diffuse Mefiltration and dots beside the larger broken blister.

Fig. 11 — Deux bulles rompues dans la cornée avec le cercle de démar-
cation. Légére. infiltration diffuse et des points vers la plus grande
bulle rompue.
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Figura 12

Fic. 12 — Panus difuso interessando a periferia da cornea na sua metade
infero-externa com pontos brancos de infiltragio mais profundos.

Fic. 12 — Diffuse pannus reaching the corneal periphery in the infero-ex-
ternal half with white spots of deeper infiltration.

F16. 12 — Pannus diffus arrivant 4 la surface périphérique de la cornée, dans
la moitié inférieure extérne avec des points blancs dénotant une infil-
tration plus profonde.
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Figura 13

F16. 13 — Descemetocele. Iniciou-se com secura do epitélio, infiltracdo na
intima, bélha, fusdo ulcerosa e descenetocele.

Fic. 13 — Descemetocele which began with dryness of epithelium, infiltration
of intima, blisters, fusion of the ulcers and descemetocele.

Fic. 13 — Descemetocele. La descemetocele a commencé avec sécheresse de
I'epithelium, infiltration du parenchyme, bulle, fusion ulcéreuse et des-

cemetocele.
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Figura 14

Fig. 14 — Corte de cornea e iris (aum. 93 X H. E.). Espessamento do epi-
télio com irregularidades da membrana de Bowman. (Panus corneal,

sinequia iriana).

FiG. 14 — Section of cornea and iris (Magnified 93 X H. E.). Thickening of
the epithelium with an irregularity of Bowman’s membrane. (Corneal

pannus and iridian synechia).

Fi16. 14 — Coupe de la cornée et de I'iris. Epaissement de I'épithelium avec

irregularité de la membrane de Bowman. (Pannus de la cornée,

synechia de l'iris).
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Figura 15

FiG. 15 — Manifesta¢io iriana no Pénfigo Foliaceo. Pigmentagio difusa de cor
castanho-avermelhado tipico de «esponja sanguinea» (1).

Fi16. 15 — Iridian manifestation of Pemphigus Foliaceus. Diffuse pigmentation
brownish-red in color, typical of the «blood stained sponge » (1).

F16. 15 — Manifestation de l'iris dans le Pemphigus Foliaceus. Pigmentation
difuse, de couleur chétain-rougéatre, typique de «I'éponge sanguine » (1).

(1) Sinal de Améndola. Designacio do prof. Ivo CORREA MEYER.
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Figura 16

Fic. 16 — Forma de evolugdo folidcea em transigdo para pigmentar,
Fic. 16 — Foliaceus form of evolution transition to pigmented form.

Fig. 16 — Forme de évolution foliacée en transition & la forme pigmentaire.
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Figura 17

F1G. 17 — Duas metades de iris, a fim de evidenciar as modificagdes evolu-
tivas irianas do Pénfigo Foliaceo. Aspecto de esponja sanguinca das duas
partes.

Fic. 17 — Two halves of the iris showing the evolutive iridian changes in
Pemphigus Foliaceus. Aspect of the blood stained sponge in hoth halves.

F16. 17 — Deux moitiés de I'iris mettant en évidence les modifications evo-
lutives de Yiris dans le Pemphigus Foliaceus. Aspect d’éponge sanguine
dans les deux parties.
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Figura 18

Fic. 18 — Rica pigmentagdo da iris com opacidades cristalinianas em forma
de pontos e fios. A pigmentagio e as opacidades sdo mais acentuadas
no O.E.

F1G. 18 — Pronounced pigmentation of the iris with opacities of the crystalline
lens in the form of dots and threads. The pigmentation and opacities
are more marked in the L.E.

Fic. 18 — Riche pigmentation de l'iris avec des opacités du cristailin. Ces
opacités on la forme des points et des fils. La pigmentation et les
opacités sont plus accentuées dans l'oeil gauche.
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Figura 19

Fic. 19 — Alteragoes irianas discretas do Pénfigo Folidceo. Pigmentos conglo-
merados e turvacio discreta do cristalino (cortical).

Fig. 19 — Slight alterations in the iris noted in Pemphigus Foliaceus. Con-
glomerate pigments and slight clouding of the cortical region of the lens.

Fi1c. 19 — Faibles altérations de l'iris dans le Pemphigus Foliaceus. Pigments
conglomérés et léger obscurcissement du cristallin. (Region corticale).
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Figura 20

Fi16. 20 — Catarata no Pénfigo Folidceo. Extensa opacidade em forma de cé-
lula nervosa ganglionar, interessando tdda a espessura da camada cor-
tical.

Fic. 20 — Cataract in Pemphigus Foliaceus. Extensive opacity in the shape of
a ganglionar nerve cell affecting the entire thickness of the cortical
layer.

Fic. 20 — Cataracte dans le Pemphigus Foliaceus. Extensive opacité, ayant
la forme d'une cellule nerveuse ganglionaire, affectant toute I'épaisseur
de la couche corticale.
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Figura 21

Fic. 21 — Corte sagital do cristalino (zona equatorial). Aum. 500 X col. H. E.
Notam-se fendmenos degenerativos, vactiolos arredondados con-
fluentes na camada mais - periférica da cortical (esférulas de Mor-
gagni).
Aspectos degenerativos da catarata cortical.

Fic. 21 — Sagital section of ‘the lens (equatorial zone). Magnified 500 X col.
H.E.
Note the degenerative phenomena with round confluent vacuoles
in the peripheric layer of the cortex (Morgagni's spherules). Degener-
ative aspects of cortical cataract.

Fic. 21 — Coupe sagittale du cristallin (zone équatoriale). Remarquer les
phénomeénes de dégénérations, les vacuités arrondies et confluentes dans
la couche périphérique de la' substance corticale. (Sphérules de Mor-
gagni). Aspect de dégénération de la cataracte corticale.
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Figura 22

Fi16. 22 — Catarata no Pénfigo Foliaceo. Opacidade central correspondendo &
cortical anterior do cristalino.

Fi16. 22 — Cataract in Pemphigus Foliaceus. Central opacity corresponding to
the anterior cortex of the lens.

Fi16. 22 — Cataracte dans le Pemphigus Foliaceus. Opacité centrale en rapport
a la corticale antérieure du cristallin.
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Figura 23

F16. 23 — Catarata no Pénfigo Folidceo. Opacidade cortical de aspecto esca-
vado e irregular. Pontilhado fino no setor inferior interno.

FiGg. 23 — Cataract in Pemphigus Foliaceus. Cortical opacity of a depressed
and irregular aspect. Fine dots in the lower internal sector.

FiG. 23 — Cataracte dans le Pemphigus Foliaceus. Opacité corticale d’aspect
creux et irrégulier. Des points délicats dans la région inférieure intérne.
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Figura 24

F16. 24 — Catarata no Pénfigo Foliaceo, cortical anterior. Pontilhado opaco no
selor infero-externo. Nota-se uma bdlha corneana rompida no setor nasal
da cornea.

Fic. 24 — Cortical anterior cataract in Pemphigus Foliaceus. Opaque dot in
the infero-external sector. Note the broken corneal blister in nasal sector

of the cornea.

Fic. 24 — Cataracte dans le Pemphigus Foliaceus cortical antérieur. Des points
opaques dans la région inférieure-extérne. On aper¢oit une bulle de la
cornée rompue dans la région nasale.



PENFIGO FOLIACEO OCULAR
Francisco AMENDOLA

Fig. 24





