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RESUMEN

Las historias contadas de boca en boca han tenido un gran efec-
to durante generaciones en grupos de todas las edades. La re-
presentacién de personajes ficticios se utiliza con el objetivo de
despertar diversas emociones, como miedo, valentia o fuerza. A
través de los ojos del dermatdlogo, estas caracterizaciones pue-
den abrir una amplia gama de posibilidades diagndsticas; pero
cuando éstas se ven con los ojos del espectador no médico,
pueden tener un importante efecto negativo en la autoestima
y la salud emocional de quienes padecen alguna enfermedad
que la sociedad considera “rara”, y mas ain cuando se retrata
con finalidades de entretenimiento o burla; todo esto como
consecuencia de la mitificacion y la ignorancia.

De manera breve intentamos describir los rasgos fenotipi-
cos mas relevantes de tres personajes ficticios clasicos que han
inspirado innumerables historias: el vampiro, el hombre lobo y
el hombre elefante. Personajes que en realidad no fueron crea-
dos, sino que constituyen un retrato modificado de personas
reales con padecimientos estigmatizantes y poco comunes.

PALABRAS CLAVE: persongjes ficticios, porfirias, vampirismo, hipertrico-
sis, hombre lobo, Proteus, hombre elefante.

Es cierto que mi forma es muy extraia, pero culparme
por ello es culpar a Dios; si yo pudiese crearme a m{
mismo de nuevo procuraria no fallar en complacerte.
Si yo pudiese alcanzar de polo a polo o abarcar el
océano con mis brazos, pedirfa que se me midiese por

mi alma. La mente es la medida del hombre.

JOSEPH MERRICK, El hombre elefante

ABSTRACT

Storytelling has had a great impact for generations in all age
groups. The representation of fictional characters are used with
the aim of awakening various emotions such as fear, courage, or
strength. Through the eyes of a dermatologist, these character-
izations can open up a wide range of diagnostic possibilities, but
when viewed through the eyes of the non-medical personnel,
they can have a significant negative impact on self-esteem and
emotional health of those suffering from diseases that are con-
sidered as “rare” by society, and portrayed for entertainment or
mockery purposes; all of this as a consequence of mythification
and ignorance.

Thus, we briefly try to describe the most relevant pheno-
typic traits of three classic fictional characters that have inspired
countless stories: the vampire, the werewolf and the elephant
man. Characters that were not really created, but are a modi-
fied portrait of real people with stigmatizing and unusual condi-
tions.

KEYWORDS: fictional characters, porphyrias, vampirism, hypertrichosis,
werewolf, Proteus, elephant man.

Introduccion
lo largo del tiempo, el conocimiento en el campo de
la medicina, incluidas la dermatologia y la genética,
ha evolucionado constantemente. Por ello, ciertas condi-
ciones antes inexplicables, en la actualidad se compren-
den mejor.
Al carecer de informacién cientifica suficiente en rela-
cién con ciertas condiciones médicas poco frecuentes, era
usual que se elaboraran hipétesis que implicaban fené-
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menos sobrenaturales; de manera que las caracteristicas
de los pacientes afectados se encasillaron en patrones que
se han ido asignando paulatinamente a diversos persona-
jes del cine, el teatro, la literatura, el folclore y la cultura
en general.

La creacién de personajes es un proceso complejo en
el que se pretende transmitir personalidad, estilo y cultu-
ra; estas caracteristicas constituyen una herramienta para
contar historias a la sociedad. En este texto revisamos de
manera breve tres condiciones dermatolégicas que con
frecuencia se han retratado en personajes ficticios, com-
parando los signos mds caracteristicos de las patologias
con las peculiaridades representativas de los personajes.

Porfirias y vampirismo

Las porfirias constituyen un conjunto de trastornos me-
tabélicos que resultan de defectos enzimdticos de la via
metabdlica del grupo hemo (compuesto quimico que con-
tiene hierro y que da a la sangre su caracteristico color
rojo). Las manifestaciones de la enfermedad dependen de
la mutacién presente y la enzima afectada, y son conse-
cuencia de la acumulacién de porfirinas y otros interme-
diarios metabélicos.’

Se clasifican en hepéticas y eritropoyéticas, dependien-
do del sitio primario de sobreproduccién y acumulacién
de las porfirinas o sus precursores. Las principales ma-
nifestaciones de las porfirias hepdticas son neurolégicas,
mientras que las porfirias eritropoyéticas se caracterizan
por fotosensibilidad cutdnea, de manera que también se
pueden clasificar como porfirias hepdticas agudas y porfi-
rias cutdneas. Estas tltimas son las que interesan para los
fines de esta publicacién.’

La radiacién ultravioleta genera excitacién en las porfi-
rinas acumuladas en la piel y, finalmente, fotosensibilidad.’

De todos los tipos de porfiria, la que con mayor fre-
cuencia se ha asociado con el vampirismo por sus carac-
teristicas clinicas, es la porfiria eritropoyética congénita
o enfermedad de Giinther, la cual tiene un patrén de
herencia autosémico recesivo con alrededor de 200 casos
reportados en la literatura. Esta variedad de porfiria es
consecuencia de la deficiencia de cosintasa de uroporfi-
rinégeno III (UROII), por lo que se acumulan precursores
de porfirina, como el hidroximetilbilano (HMB).> Esta en-
tidad suele aparecer desde el periodo neonatal con la pre-
sencia de orina rojiza (que fluoresce con luz de Wood),
asi como con reacciones de fotosensibilidad que resul-
tan en ampollas y bulas, las cuales a largo plazo producen
cicatrices y mutilacién de estructuras fotoexpuestas, como
la nariz, las orejas y los dedos. Otras manifestaciones
incluyen pigmentacién focal, hipertricosis facial, mada-
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rosis, alopecia cicatricial, escleritis, ulceraciéon corneal y
eritrodoncia.>?

En cuanto a la asociacién entre las manifestaciones cli-
nicas de la porfiria y las caracteristicas del vampiro como
personaje ficticio, podriamos relacionar la palidez cutd-
nea tanto con la anemia propia de la enfermedad como
con la tendencia a evitar la exposicién solar por las reac-
ciones de fotosensibilidad; por otro lado, la intolerancia
al ajo comuinmente relacionada con el vampiro cldsico, se
cree que es consecuencia de la produccién de dialilsulfo-
na (DASO2) cuando el ajo ingerido se metaboliza, la cual
después produce DASO3 que a su vez alquila la protoporfi-
rina IX y produce acumulacién de N-alquilprotoporfirina
1X, lo que favorece la agudizacién del cuadro clinico.*

Con respecto a la hipertricosis, la representacion ficti-
cia de la patologfa suele omitir la afeccién malar y resaltar
la de las cejas, las cuales es comtn que sean pobladas y
discretamente arqueadas, lo que da un aspecto mds sofis-
ticado al personaje (figura 1). Asi, es frecuente que el pa-
ciente con hipertricosis facial por porfiria tenga cejas con
caracteristicas similares, asi como pigmentacién periorbi-
taria (figura 2), la cual en ocasiones se resalta mucho en
el personaje o, por el contrario, se representa con palidez
periorbitaria (figura 1).

La acumulacién de porfirinas y sus derivados en el es-
malte dentario causa eritrodoncia, la cual, junto con las
amputaciones faciales que son consecuencia de la foto-
sensibilidad intensa, resulta en las caracteristicas tradi-
cionales de estos seres: dientes alargados, puntiagudos y
rojizos, acompafiados de facies alargadas. Sin embargo,
la representacion clésica de la eritrodoncia en el perso-
naje ficticio es el resultado del contacto de la sangre de
las victimas de éste con sus colmillos, pero en el paciente
afectado por porfiria es consecuencia del dafio estructural
de las piezas dentarias por la acumulacién de porfirinas
(figura 3).

Por ultimo, los vampiros solian pertenecer a familias
nobles de Europa del Este, y el tipo de porfiria asocia-
do tiene un patrén de herencia autosémico recesivo, que
podria explicarse por los matrimonios incestuosos de la
antigiiedad.*

La porfiria hepatoeritropoyética también cursa con
fotosensibilidad severa y fragilidad cutdnea de inicio
temprano, y puede haber eritrodoncia. La porfiria cutd-
nea tarda es la mas frecuente de todas las porfirias, pero
sus manifestaciones son menos llamativas en términos de
comparacién con las caracteristicas tipicas del vampiro
clésico.

Es importante mencionar que la displasia ectodérmi-
ca hipohidrética también suele cursar con pigmentacién
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Figura 1. Bela Lugosi como Dracula. Captura de pantalla obtenida de la pelicula
Drdcula (1931), inspirada en la obra de Bram Stoker. Dominio ptiblico.

Figura 2. Paciente con porfiria eritropoyética congénita. Se observan hipertricosis,
pigmentacién periorbitaria, erosiones y costras por fotosensibilidad. Obtenido del
Hospital Ortopédico Infantil y Centro Médico Seattle, Washington

periorbitaria, y la afeccién de caninos e incisivos da el as-
pecto de colmillos; pero en estos casos llama la atencién
la disminucién de la densidad del pelo de las cejas y de
la piel cabelluda’

Hipertricosis y licantropia

La leyenda clasica del hombre lobo de Gervasio de Til-
bury relata la historia de un humano que es completa-
mente normal la mayor parte del tiempo, pero que se con-
vierte en lobo con la presencia de la luna llena. Ademds

Dermatologia Cosmética, Médica y Quirtirgica

Figura 3. Eritrodoncia y alteracion estructural de las piezas dentarias en un pa-
ciente con porfiria eritropoyética congénita. Obtenido del Hospital Ortopédico
Infantil y Centro Médico de Seattle, Washington.

de figurar en numerosas obras cinematograficas, esta cria-
tura legendaria ha estado presente en diversas culturas a
lo largo de los afios (aunque al parecer es originaria de
Europa), incluso se ha llegado a interpretar mds racional-
mente, pues se le considera como una supersticién ligada
a ciertos padecimientos médicos.

Es interesante mencionar que el término “licintropo”
es sinénimo de hombre lobo y deriva del griego AMkog,
lykos (lobo) y vBpwmog, dnthropos (hombre); la primera
es la misma raiz etimolégica empleada para denominar a
la enfermedad autoinmune: lupus.®

Clasicamente el personaje del hombre lobo estd dota-
do de una gran fuerza que se representa por una marcada
masa muscular, grandes caninos y pelo que cubre toda
la superficie corporal. Esta ltima caracteristica es la mds
llamativa desde el punto de vista dermatolégico y se de-
nomina hipertricosis, la cual se define como el aumento
excesivo de pelo en sitios no dependientes de estimulos
androgénicos. Se clasifica en congénita o adquirida, y ge-
neralizada o localizada.”

La condicién mds relacionada con el personaje del
hombre lobo es el sindrome de Ambras (mal llamado
“stndrome del hombre lobo”), el cual tomé su nombre de
los retratos de los familiares portadores del primer caso
conocido, el de Petrus Gonzales en 1556, retratos que se
encontraron en el castillo de Ambras en Innsbruck, Aus-
tria.’ Se trata de una hipertricosis congénita generalizada
que es muy poco frecuente y puede afectar a ambos sexos.
Existen menos de 50 casos reportados en la literatura, con
una incidencia de uno en diez millones." En México, los
casos de la familia Aceves son los mds conocidos y fueron
documentados por la cineasta Eva Aridjis.?
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Figura 4. Lon Chaney Jr. como “El Hombre Lobo” en la pelicula del mismo nom-
bre, de 1941. Fotografia obtenida de: https://www.scifinow.co.uk/interviews/
mongrels-author-stephen-graham-jones-on-75-years-of-the-wolf-man/.

En el sindrome de Ambras el pelo velloso continta
creciendo durante la vida adulta y puede llegar a los
10 cm de longitud individual en toda la superficie cor-
poral, excepto en las palmas, las plantas y las mucosas.
Predomina en la cara, los conductos auditivos externos
y los hombros. Otras caracteristicas incluyen anomalias
faciales (forma triangular de aspecto tosco, punta nasal
de aspecto bulboso y pliegues palpebrales profundos)
y dentales (hiperplasia gingival y anodoncia), fotofobia y
glaucoma.*s

Las caracteristicas méds comunes del sindrome que se
representan en el personaje ficticio son la marcada hiper-
tricosis de la cara y las orejas; asi como el aspecto bulboso
de la punta nasal (figura 4).

El caso de Pedro Gonzilez también parece haber ins-
pirado el personaje de la bestia, de la conocida historia
La Bella y La Bestia, cuya adaptacién mas conocida es la de
Walt Disney Pictures.

Sindrome de Proteus y el Hombre Elefante

Si bien el hombre elefante no ha trascendido como un
personaje ficticio como tal, Joseph Carey Merrick fue
victima de abuso, burla y discriminacién por padecer el
sindrome de Proteus, el cual fue descrito por primera vez
hasta 1979, 117 afios después de su nacimiento. Su nombre
hace referencia al dios griego Proteo (Proteus en el griego
antiguo) el polimorfo, que tenia la capacidad de adquirir
voluntariamente cualquier forma corporal posible, por lo
que también se le ha llamado la deidad de las muchas
metamorfosis."#”

Algunos consideraron que el fenotipo del apodado
Hombre Elefante correspondia a una neurofibromatosis,
sin embargo, el estudio retrospectivo sugiere que sufria
de sindrome de Proteus, que es un desorden hamarto-
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matoso, progresivo y esporddico muy poco frecuente,
consecuencia de un mosaicismo somdtico por mutacién
en el oncogen AKTI, que afecta la via del fosfatidilino-
sitol 3-quinasa AKT. Las posibles mutaciones somadticas
en el gen del fosfatidilinositol-3,4,5-trisfosfato 3-fosfatasa
(PTEN) hacen pensar que este sindrome comparte origen
con los sindromes SOLAMEN, Cowden y Bannayan-Ri-
ley-Ruvalcaba, perteneciendo asi al sindrome tumoral
hamartomatoso asociado a PTEN (PHTS, por sus siglas
en inglés).">”

Su expresividad clinica es compleja, las tres principa-
les categorias de afeccién son: tumores de tejidos blandos,
anomalias vasculares y macrodactilia. Sus caracteristicas
mds representativas son el gigantismo parcial de las ex-
tremidades, los lipomas, las venas varicosas y los nevos
epidérmicos verrugosos, todas ellas susceptibles de ser
identificadas por el dermatélogo.”

Los criterios diagnésticos propuestos hasta la fecha
no estin estandarizados y no son aplicables en todos
los casos.”

Las malformaciones vasculares suelen ser tan exten-
sas que afectan grandes dreas de la superficie corporal
y pueden asociarse a malformaciones de la vasculatura
visceral. El crecimiento excesivo de tejidos (incluidos
hueso, cartilago y musculo) puede afectar todos los seg-
mentos corporales, es asimétrico, desproporcionado y
progresivo, lo que condiciona deformidades burdas sobre
todo en las extremidades (especialmente las manos, los
pies, los muslos y las piernas), que son mds evidentes en la
edad adulta y ocasionaron la comparacién con las grandes
dimensiones y aspecto de la piel de los paquidermos.®

Las consecuencias funcionales y cosméticas comun-
mente son severas. Los hallazgos clinicos que con ma-
yor probabilidad generaron la analogia del fenotipo de
Joseph Merrick con la de un elefante son las siguientes:
gigantismo parcial de las cuatro extremidades, que es mds
evidente en la mano derecha y en ambos tobillos y talo-
nes, con aspecto verrugoso de extensas dreas de la piel de
las mismas. Los segmentos corporales que quiza resulta-
ron mds llamativos para quienes lo veian son la cabeza
y el cuello. La primera aument6 su circunferencia en un
didmetro calculado de 1 metro a lo largo de sus 27 afios
de vida, con una extensa drea de piel péndula de aspecto
esponjoso y redundante que era similar a la de la cara
posterior del cuello (figura 5).

El cartel que se muestra en la figura 6 refleja la discri-
minacién y la explotacién laboral de las que fue objeto
Joseph Merrick, quien por voluntad propia y con obje-
tivos financieros decidi6 formar parte de la exhibicién
de “rarezas humanas” que caracteriz6 al entretenimien-
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Figura 5. A) Joseph Merrick, conocido como “El hombre elefante™. Obtenida de Sideshow Wik
(direct image link). Copia de la que aparecié por primera vez en The Elephant Man: A Study in Human
Dignity, de Ashley Montagu (publicado en 1971 en Londres y Estados Unidos; OCLC: 732266137). B)
Copia de una tarjeta de visita de Joseph Merrick, propiedad de los archivos del Royal London Hos-

pital, ref: RLHLH/P/3/24/2.

the OURANG-0UTANG, which Natwral
which

i

Figura 6. Cartel promocional del “Espectaculo de fenémenos” de The Royal Surrey Zoological Gar-
dens (1846). Tomado de Re-examining @7#39, The Elephant Mane@r#39, The Public Domain Review.

to de la Inglaterra del siglo XIX. Otros personajes expues-
tos durante la época incluyen a Jo-Jo “el chico cara de
perro”, American Jack “el hombre rana”, Herr Unthan “la
maravilla sin brazos”, entre muchos otros que incluyen
casos de hipertricosis.

n Dermatologfa Cosmética, Médica y Quirtirgica

Comentario

Con esta publicacién pretendemos remitir al lector a
la explicacién cientifica de tres fenotipos que han sido
transformados en personajes ficticios o famosos por la
cultura ludica popular.
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