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ECUALES SU DIAGNOSTICO?

Dermatosis ampollar en un adulto mayor

Bullous dermatosis in an older adult
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CASO CLINICO

Varén de 72 afios, con antecedentes de hiperten-
sién arterial, enolismo severo, tabaquismo, consumo
intermitente de ibuprofeno y deterioro cognitivo cré-
nico, consulté por dermatosis ampollar generalizada
de 45 dias de evolucién.

Al examen fisico, en la cavidad oral y a nivel del pa-
ladar duro, se evidenciaban erosiones dolorosas de fondo
10jizo, y en la cara, el tronco y las extremidades, ampollas
tensas, algunas de contenido seroso y otras hemdtico que
en su mayoria asentaban sobre piel sana. Dichas lesiones
alternaban con erosiones y extensas dreas de piel denuda-

da, en sectores rodeadas por collarete epidérmico (Foto

FOTO 1: Ampollas de contenido seroso que alternan con erosiones y dreas de
piel denudada rodeadas por collarete epidérmico.

FOTO 3: Despegamiento ampollar dermoepidérmico ( HyE, 40X).

1). Cabe destacar el importante compromiso acral que
presentaba (Fotos 2). El signo de Nikolsky era positivo.

Se realizaron los siguientes exdmenes complemen-
tarios: 1) laboratorio: albéimina 2,6, proteinas totales
5,3, resto sin particularidades; 2) marcadores tumo-
rales: alfafetoproteina, antigeno carcinoembrionario,
PSA total y B2 microglobulina negativos; 3) histopa-
tologfa de piel: ampolla dermoepidérmica con infiltra-
do inflamatorio a predominio neutrofilico (Foto 3); 4)
inmunofluorescencia directa (IFD): depésito lineal de
IgA y C3 en zona de la unién dermoepidérmica (Foto
4); 5) IFI en vejiga de rata: negativa.

FOTO 4: Inmunofluorescencia directa: depésito de IgA con patrdn lineal en la
zona dermoepidérmica.
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DIAGNOSTICO
Dermatosis por IgA lineal posiblemente inducida
por fdrmaco.

COMENTARIOS

La dermatosis por IgA lineal (DIAL) es una enfer-
medad ampollar autoinmune dermoepidérmica, poco
frecuente, caracterizada por ampollas subepidérmicas
y depdsitos lineales de IgA a lo largo de la zona mem-
brana basal (ZMB). Puede afectar tanto a nifios como
adultos, con un leve predominio en las mujeres. La
mayoria de los casos es de etiologia idiopdtica, aunque
existen otras variantes asociadas a firmacos (vancomi-
cina, fenitoina, antiinflamatorios no esteroides, trime-
toprima, sulfametoxazol, etc.), enfermedad inflama-
toria intestinal y neoplasias con mayor incidencia de
trastornos linfoproliferativos'?.

Presenta maltiples blancos antigénicos en la unién
dermoepidérmica: las proteinas de 97 kDa y 120 kDa
(LABD-97 y LAD-1 respectivamente que correspon-
den a la protedlisis del BPAg2), el BPAg2 (180 kDa),
el BPAgl (230 kDa), el coldgeno VII, la laminina
gamma 1 y la laminina 332°%°.

Con respecto a la clinica, presenta un gran polimor-
fismo lesional caracterizado por placas urticarianas y
ampollas tensas que pueden agruparse en forma anular
configurando una imagen caracteristica en roseta o co-
llar de perlas. En el adulto, las lesiones suelen asentar en
superficies extensoras. El sintoma acompanante mds fre-
cuente es el prurito. Las mucosas pueden verse afectadas
en un 60-80% de los casos*. Las formas inducidas por
firmacos (DALIF) pueden presentar similitudes clini-
cas con el eritema multiforme y la necrélisis epidérmica
toxica. Ademds, se caracterizan por presentar un gran
compromiso palmar, extensas dreas de piel denudada y,
en ocasiones, signo de Nikolsky positivo, como ocurrié
en el caso de nuestro paciente. En este grupo es menos
frecuente el compromiso de las mucosas™*.

Cabe aclarar que, si bien el paciente presentaba ca-
racteristicas clinicas sugestivas de DALIE el score de
Naranjo fue de 2 puntos por lo que no se pudo confir-
mar de manera certera la vinculacién con ibuprofeno.
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En relacién al diagnéstico, se necesita la clinica,
IFD o inmunofluorescencia indirecta (IFI) e histopa-
tologia. La IFD muestra depdsitos lineales de IgA en la
ZMB (patognomdnico de esta entidad) y en algunos
casos se pueden observar también depésitos de IgG y
C3. La IFI en adultos es positiva solo en un 30% (esto
podria deberse a la heterogeneidad de los antigenos
diana). La histopatologia presenta un despegamiento
subepidérmico con abundantes neutréfilos y aislados
eosindfilos. En la dermis superficial se descubre infil-
trado neutrofilico que puede formar microabscesos en
las papilas dérmicas. Cabe destacar que en la DIALIF,
en ocasiones, se agrega la presencia de queratinocitos
necrdticos" .

El tratamiento de eleccién son los esteroides sisté-
micos asociados a la dapsona. Pueden utilizarse otros
ahorradores como la colchicina, las tetraciclinas y en
casos refractarios, inmunosupresores como la aza-
tioprina y el micofenolato mofetilo. En ocasiones, en
los casos inducidos por drogas, puede haber una me-
joria clinica y remisién espontdnea solo con la suspen-
sién de la medicacién'®.

En nuestro paciente indicamos tratamiento con
meprednisona 0,5 mg/kg/dia, colchicina 1 mg/dia y
curaciones locales. Se realizé descenso progresivo del
esteroide, con reepitelizacién de las lesiones y evolu-
cién favorable. A pocos meses de la mejoria de su der-
matosis, el paciente fallecié como consecuencia de una
cirrosis descompensada.

El interés de la publicacién radica en presentar una
dermatosis ampollar poco frecuente que suscita di-
versos diagnésticos diferenciales por su polimorfismo
clinico, destacar la presencia de lesiones simil NET y
el gran compromiso palmar como marcadores de la
variedad inducida por firmacos, la cual posiblemente
haya presentado nuestro paciente, y resaltar el signo de
Nikolsky positivo que, si bien es sugestivo de pénfigo,
no es la Gnica entidad en la cual se presenta.
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