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RESUMEN

Se presenta el caso de un transicional de 2 afios de edad con antecedentes de asma
bronquial, que desde hace 6 meses presenta un cuadro cutaneo caracterizado por
lesiones ampollosas diseminadas en todo el tegumento. Interpretado como un impétigo
ampollar, que habia llevado multiples tratamientos antibacterianos topicos y sistémicos
sin respuesta. Se valora en el servicio de Dermatologia del Hospital Pediatrico
Universitario "Borras- Marfan" y se sospecha clinicamente una dermatosis ampollosa
IgA lineal de la infancia, por lo que se decide ingreso para estudio y tratamiento. Se
corrobora con la realizacion de biopsia de piel afectada que informa la presencia de
dermatitis vesicular subepidérmica con infiltrado inflamatorio a predominio de
polimorfonucleares a nivel de las papilas dérmicas, compatible con dermatitis
herpetiforme y dermatitis por IgA lineal. La inmunofluorescencia directa perilesional
informa depdsitos lineales intensos de IgA a lo largo de toda la membrana basal y se
confirma el diagnéstico de dermatosis IgA lineal. Se presenta el caso dado lo poco
frecuente que resulta este tipo de diagnostico en nuestro medio.
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ABSTRACT

A case is presented of a 2-year-old transitional toddler with a history of bronchial
asthma and a skin disorder of six months' evolution characterized by bullous lesions
spread throughout his entire integument, interpreted as bullous impetigo, which had
been treated with multiple topic and systemic antibacterials without a response.
Examination at the dermatology service of Borras-Marfan Children's University
Hospital led to the clinical suspicion of linear IgA bullous dermatosis of childhood and
to admission for study and treatment. Biopsy analysis of the affected skin revealed the
presence of subepidermal vesicular dermatitis with inflammatory infiltrate to
predominance of polymorphonuclears at dermal papilla level compatible with dermatitis
herpetiformis and linear IgA dermatitis. Perilesional direct immunofluorescence found
intense linear 1gA deposits along the entire basal membrane, confirming the diagnosis
of linear IgA. The case is presented due to the low frequency of this type of diagnosis in
our environment.
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INTRODUCCION

La dermatosis ampollosa IgA lineal de la infancia es una enfermedad autoinmune
infrecuente, que aparece en nifios de edad escolar, cursa con brotes de lesiones cutaneas
consistentes en papulas urticariales, vesiculas y ampollas a tension, que suelen
localizarse en la region perioral, &rea genital y extremidades inferiores. En ocasiones,
pueden ser circulares u ovales mostrando algunas de ellas un patron tipico en “collar de
perlas" en la periferia de las lesiones emergentes y con tendencia a la resolucion
espontanea. Se desconoce la etiopatogenia y el diagnéstico de certeza lo confirma la
inmunofluorescencia directa que muestra depoésitos de IgA de forma lineal, a lo largo de
toda la membrana basal.*%®

CASO CLINICO

Se presenta el caso de un transicional de 2 afios de edad, con antecedentes patoldgicos
personales (APP) de asma bronquial, que desde aproximadamente 6 meses antes venia
presentando lesiones ampollares tensas y de contenido liquido trasldcido, redondeadas,
algunas denudadas y/o costrosas; de aproximadamente un centimetro de diametro,
diseminadas en toda la superficie corporal, con leve prurito. En algunas zonas como el
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cuello y extremidades se observa el resultado de la confluencia de las mismas formando
grandes placas con aspecto de collar de perlas (Fig. 1 y 2). El resto del examen fisico es
normal.

Fig. 1 - Lesiones ampollosas y costrosas en la region lateral
izquierda del térax.

Fig. 2 - Lesiones ampollosas y costrosas en el muslo derecho.
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El paciente fue valorado en diversas oportunidades en consulta externa de diferentes
hospitales y el cuadro clinico fue interpretado como “impétigo ampolloso”, para lo cual
Ilevo tratamiento con fomentos de sulfato de cobre, gentamicina en crema y antibioticos
orales (sulfaprim, cefaclor y cefalexina), sin mejoria del cuadro clinico y con presencia
de lesiones ampollares nuevas.

Acude a la consulta de dermatologia del Hospital Peditrico Universitario "Borrés-
Marfan™, donde se sospecha clinicamente una dermatosis ampollosa IgA lineal de la
infancia por lo que se decide su ingreso para estudio y tratamiento.

Se realizan los siguientes estudios:

- Hemograma con diferencial, eritrosedimentacion, lamina periférica, glicemia, perfil
hepético y renal: Todos dentro de limites normales.

- Exudados nasofaringeos y de las lesiones ampollares: Negativos.
- Test de Brewer, para iniciar tratamiento con Dapsone: Negativo.

- Anticuerpos antitransglutaminasa, para descartar asociacién con enfermedad celiaca:
Negativo.

Se le realiza biopsia de piel afectada con tincion hematoxilina eosina (H/E), que informa
la presencia de dermatitis vesicular subepidérmica con infiltrado inflamatorio a
predominio de polimorfonucleares a nivel de las papilas dérmicas, compatible con
dermatitis herpetiforme y dermatitis por IgA lineal (Fig. 3).

Fig. 3 - Dermatitis vesicular subepidérmica con infiltrado inflamatorio
a predominio de polimorfonucleares a nivel de papilas dérmicas.
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La inmunofluorescencia directa (IFD) perilesional informa depdsitos lineales intensos
de IgA a lo largo de toda la membrana basal (Fig. 4), y se confirma el diagnostico de
dermatosis IgA lineal.

Fig. 4 - Depdsitos lineales intensos de IgA a lo largo de toda
la membrana basal.

El paciente recibe tratamiento via oral con prednisona 1mg/ Kg diario (15 mg/ dia) y
Dapsone 1 a 2 mg/ kg diarios (25 mg/ dia), protectores de la mucosa gastrica (ranitidina
1 tableta cada 12 horas), acido félico 5 mg/ dia, fomentos antisépticos, asi como cremas
esteroideas y antibioticas, con una evolucion satisfactoria.

COMENTARIOS

La dermatosis ampollosa IgA lineal de la infancia, también conocida como enfermedad
ampollosa cronica de la infancia, es una enfermedad autoinmunitaria, infrecuente (0,22 -
0,52 casos/ millon habitantes/ afio). Aparece en nifios de edad escolar, y cursa con
brotes de lesiones cutaneas muy caracteristicas que consisten en papulas urticariales,
vesiculas y ampollas a tension. Suelen localizarse en la region perioral, area genital y
extremidades inferiores. En ocasiones, pueden ser circulares u ovales mostrando algunas
de ellas un patrdn tipico en "collar de perlas" en la periferia de las lesiones emergentes y
con tendencia a la resolucion espontanea.?) Su etiopatogenia es desconocida, pero se
ha relacionado con farmacos, infecciones (estreptococo beta hemolitico), medicamentos
(penicilina,  cefalosporinas,  vancomicina, trimetoprin-sulfametoxazol),  otras
enfermedades autoinmunitarias (enfermedad de Crohn, glomerulonefritis post
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estreptocdcica, enfermedad celiaca) y aunque hay varias dianas antigénicas, el antigeno
BP180 (NC16A) es el detectado en la mayoria de los pacientes.®

Puede tener una presentacion bimodal, con un primer pico en la edad pediatrica, sobre
todo en nifios menores de 5 afios y un segundo pico en la edad adulta que se inicia sobre
la cuarta década de vida. La primera se presenta con lesiones ampollosas tensas con
especial predileccion por la region peribucal y perineal, y la segunda se caracteriza por
ser una erupcion polimorfa que puede simular cualquier otra enfermedad ampollosa y se
observa afectacion de mucosas en mas de un 40 % de los casos.!¥ Existe una forma de
la enfermedad inducida por farmacos que por lo general se presenta en edades mas
tardias, probablemente debido al uso incrementado de medicamentos en estas edades.
Las lesiones suelen aparecer entre 7 y 15 dias tras la introduccion del farmaco y
comienzan a remitir entre la segunda y octava semana tras la retirada del mismo.®

Aunque la forma méas comun de presentacién es la vesiculo-ampollosa, también pueden
aparecer lesiones urticariformes, papulas, erosiones o placas de morfologia anular. El
signo de Nikolsky suele ser negativo y la afectacion mucosa no es tan frecuente. Existen
casos descritos que simulan clinicamente al eritema multiforme con lesiones anulares en
palmas y plantas e incluso casos mas extensos que semejan una necrolisis toxica
epidérmica.®%%

Los hallazgos histopatoldgicos de la dermatosis IgA lineal consisten en la formacion de
una ampolla subepidérmica acompafada de un infiltrado inflamatorio con abundantes
neutréfilos, un ndmero variable de eosinofilos y en ocasiones de un leve infiltrado
linfocitario perivascular superficial.*>% EI diagnéstico definitivo se realiza mediante la
IFD, observandose depositos lineales IgA en la membrana basal (preferentemente en la
lamina lGcida y también en la lamina densa). La presencia de anticuerpos frente a los
fragmentos de 97 kD o 120 kD del antigeno 2 del penfigoide ampolloso (BP180)
constituyen dianas antigénicas.®

El tratamiento de eleccion es Dapsone via oral, que debe comenzarse con una dosis de
1- 2 mg/ kg/ dia e incrementarse semanalmente hasta controlar la sintomatologia (sin
exceder de 3- 4 mg/ kg/ dia). Para esto se debe determinar la actividad de la enzima 6-
GPDH, ya que una mala funcion de ésta contraindica su administracion. En estos casos,
y cuando ha habido una mala respuesta terapéutica, se han utilizado: corticoesteroides,
colchicina, flucoxacilina, eritromicina y micofenolato de mofetilo.*>
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