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CASOS CLINICOS

Dermatosis por IgA lineal vinculada a farmacos

Drug-induced linear IgA bullous dermatosis

Ludmila Rodriguez', Olga Lucia Forero?, Liliana Olivares®, Maria Emilia Candiz* y Esteban Maronna®

RESUMEN

La dermatosis por IgA lineal (DAL) es una enfermedad ampollar
poco frecuente, autoinmunitaria y de caracter adquirido. Puede ser
idiopatica (DALI), inducida por farmacos (DALIF) o asociarse a otras
entidades. La DALIF tiene particularidades clinicas que permiten
sospechar la vinculacion a farmacos, como la presencia del signo de
Nikolsky positivo, extensas dreas de piel denudada y poca frecuencia

ABSTRACT

Linear IgA dermatosis is an acquired autoimmune rare bullous disease.

de compromiso mucoso. Presentamos el caso de una paciente de 75
afos con diagndstico de DAL y clinica evocadora de DALIF.
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present a 75 years old woman diagnosed with DAL with evocative

DALBD clinic.
Key words: linear IgA bullous dermatosis, drugs, palmar involvement.

It can be idiopathic (DALI), drug-induced (DALBD) or associated with
other entities. DALBD has clinical features that allow us to suspect
linking to drugs such as the presence of positive Nikolsky sign, large

areas of denuded skin and infrequency of mucosal involvement. We Dermatol. Argent. 2017, 23 (1):42-45
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CASO CLINICO

Una mujer de 75 afos, con antecedente de consu-
mo diario de ibuprofeno en los tltimos meses, consul-
t6 por la aparicién de una dermatosis generalizada, de
2 meses de evolucién. En el examen fisico presentaba
algunas erosiones en la cavidad bucal y, en el tronco
y los miembros, ampollas tensas de contenido seroso
y hemdtico que asentaban sobre placas eritemato-ede-
matosas y sobre piel sana. Estas alternaban con placas
en blanco de tiro y extensas dreas de piel denudada
(Foto 1). En las palmas y las plantas, se observaban
despegamientos ampollares tensos, algunos de conte-
nido hemdtico, que alternaban con erosiones rodeadas
de collarete epidérmico.

Exdmenes complementarios: 1) Laboratorio com-
pleto sin particularidades, excepto VSG: 68 mm/h. 2)
Citodiagnéstico de Tzanck: inflamacién inespecifica.
3) Histopatologia (HP) de piel: despegamiento en la
unién dermoepidérmica (UDE), abundantes neutré-
filos y algunos eosinéfilos; acimulos de neutréfilos en

las papilas dérmicas y queratinocitos necréticos en la
epidermis (Foto 2). 4) Inmunofluorescencia directa
(IFD): depésito lineal de IgA 2+/4, 1gG 3+/4 y C3:
4+/4 en UDE. Con técnica de salt spliz: depésitos en el
lado epidérmico (Foto 3).

DIAGNOSTICO
Dermatosis por IgA lineal vinculada a firmacos.

TRATAMIENTO

Se suspendié el ibuprofeno y se indicé dexametaso-
na en dosis de 1,5 mg/kg/dia asociada a dapsona 100
mg/dfa como ahorrador, y curaciones locales. Se rea-
liz6 descenso progresivo del esteroide, con resolucién
completa del cuadro a los 2 meses, con seguimiento
durante 5 meses sin lesiones (Foto 4).

COMENTARIOS

La dermatosis por IgA lineal es una enfermedad
ampollar infrecuente, autoinmunitaria y adquirida,
con leve predominio en las mujeres'. Es generalmente
idiopdtica. Se describe, asimismo, vinculada a firma-
cos 0 asociada a otras patologias (linfomas o colage-
nopatias). Existen en todas sus modalidades autoanti-
cuerpos contra distintos componentes de la membrana
basal: las proteinas de 97 y 120 kDa o antigeno LABD
97 y LAD 1, que constituyen el dominio extracelular
del antigeno de 180 kDa (BPGA2 o coldgeno XVII)
caracteristico del penfigoide ampollar; los autoanti-
cuerpos contra el coldgeno VII, la laminina 332 (co-
ldgeno V) y la laminina gamma 1 (antigeno p200),

FOTO 1: A) Extensas dreas de piel denudada que alternan con lesiones en blanco de tiro y despegamientos ampollares de contenido seroso y hematico.
B) Regidn axilar izquierda con francos despegamientos ampollares de contenido seroso y hematico.
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FOTO 2: (HyE, 40X). Despegamiento en la unién dermoepidérmica. A mayor FOTO 3: Se observa inmunofluorescencia directa con técnica de salt
aumento (HyE, 400X), en el techo de la ampolla se identifican algunos split: depésito lineal de IgA, IgG y (3 en el lado epidérmico de la unidn
cuerpos coloides. dermoepidérmica.

presentes en otras dermatosis ampollares, como penfi-
goide de las mucosas y epidermdlisis ampollar adqui-
rida, entre otros. Por esta razén, con la técnica de salt
split se pueden hallar inmunorreactantes tanto en el
techo como en la base de la ampolla®.

La clinica de DALI es heterogénea, tal vez por los
multiples antigenos implicados en su patogenia. Pre-
senta afectacién cutdnea generalizada. Un 80% tiene
compromiso mucoso, mayormente oral’. La lesién
elemental es una ampolla tensa de contenido seroso
o hemorrdgico. En ocasiones, las ampollas se agrupan
en forma anular y constituyen una imagen en collar
de perlas, que es caracteristica, pero no patognomo-
nica®. En la HP presenta un despegamiento dermoe-
pidérmico con neutréfilos y, a veces, eosindfilos; en
ocasiones, acimulos de neutréfilos en las papilas dér-
micas. En la IFD se observa un depésito lineal de IgA
homogéneo en la UDE. La inmunofluorescencia indi-
recta (IFI) no es util, ya que puede dar falsos negativos
debido a que la IgA tiene una vida media corta en el
suero del paciente’.

El firmaco de primera linea en el tratamiento es la
dapsona, que inhibe la migracién de neutréfilos, uti-

lizada como monoterapia o asociada a corticosteroi-

) ) o FOTO 4: Evolucion de la paciente. Reepitelizacion ad integrum a los 2
des. Se describe también el uso de la colchicina como i Al i Er i,

ahorrador®®.
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La DALIF se describié en 1981 y diversos me-
dicamentos se han implicado como desencadenan-
tes: amiodarona, AINE, furosemida, vancomicina y
sulfasalazina®, entre otros. El més asociado es la van-
comicina®®. El mecanismo fisiopatolégico es poco
conocido. Se postula que los linfocitos T CD4" re-
conocerfan los epitopos en la molécula del fdrmaco,
con la consiguiente proliferacién y secrecién de ci-
toquinas: interferén (IFN), interleuquinas IL-4, 5, 6
y 10, y factor de crecimiento transformante (TGF),
que estimulan la sintesis de IgA. Como resultado, se
formarfan anticuerpos IgA defectuosos que migran
a la UDE y causan inflamacién y despegamiento
ampollar’.

En un estudio de cohorte retrospectivo se evalua-
ron 28 pacientes con DAL, 16 con DALI y 12 con
DALIF®. Se compararon la clinica y la histopatologfa.
Se concluyé que la edad de presentacién es mayor
en los pacientes con DALIE. El compromiso de las
mucosas es de un 80% en DALI, mientras que en
DALIF la incidencia es menor (40%)*’. En la piel,
DALIF puede presentar signo de Nikolsky positivo
y grandes dreas de piel denudada, simular un eritema
multiforme e, incluso, una NET>%. El gran com-
promiso palmar podria servir como marcador para
DALIF? Las lesiones aparecen entre las 24 horas y
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los 15 dias posteriores a la exposicién al firmaco. En-
tre 24 y 72 horas luego de retirada la medicacién no
deberfan aparecer lesiones nuevas®. En la HP, DALIF
presenta queratinocitos necréticos®.

El interés de la publicacién es presentar una der-
matosis ampollar infrecuente con caracteristicas cli-
nicas, histopatoldgicas y de la inmunofluorescencia
compatibles con DAL. Su vinculacién a un firmaco
debe buscarse en los 2 a 15 dias previos a su inicio;
también puede sospecharse su asociacién cuando la
dermatosis adopta una clinica similar a NET, con
afectacién palmoplantar o presencia de queratinoci-
tos necréticos en la epidermis. En esta paciente, la
interrupcién del firmaco y la no aparicién de lesio-
nes a los 5 meses de seguimiento fundamentan su

diagnéstico.
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HP histopatologia
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