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Resumen

S
e presenta el caso de una mujer de 62 años de edad con manifestaciones cutáneas de una epidermólisis bulo-
sa adquirida, cuyo comienzo se produjo en la quinta década de la vida. Las lesiones cutáneas eran múltiples
quistes de milium en las placas de lesiones papulares, grandes ampollas con áreas exulceradas y costras, las

cuales se localizaban en zonas de extensión y roce de miembros superiores e inferiores, rodillas, mucosa oral y uñas.

Las alteraciones histológicas corroboraron el diagnóstico. Se presenta el caso porque esta enfermedad no es fre-
cuente en nuestro medio.
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Abstract 

A
62 year-old female with cutaneous manifestations of acquired epidermolysis bullosa is presented.
Clinical manifestations appeared at the 5th decade of life. Multiple millium cysts on the plaques of bul-
lous lesions, with ulcerated areas and crusts were found in the extension and frictional zones of the

upper and lower limbs; knees, oral mucosa, and nails. Histological findings confirmed the clinical diagnosis.
This cases are uncommon in our country.
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Introducción
La epidermólisis bulosa adquirida (EAA) es una enferme-
dad autoinmune, que afecta piel, mucosas, pelo y uñas. Se
caracteriza por un cuadro dermatológico de ampollas tensas
y quistes sobre zonas de roce, ocasionadas por pequeños
traumatismos, y no afecta órganos internos.

Los primeros casos de epidermólisis ampollar adquiri-
da (EAA) fueron reportados en 1895 por Elliot como una

enfermedad distrófica hereditaria. En 1970, Roenigk et al.
informaron nuevos casos y sugirieron los primeros criterios
para el diagnóstico: antecedentes negativos de historia fami-
liar o personal de un trastorno ampollar previo, aparición
del cuadro en los adultos, ampollas espontáneas o por trau-
ma inducido y exclusión de otras enfermedades ampollares.
En 1973, Kushniruk demostró por inmunofluorescencia que
los pacientes con EAA tenían depósitos de IgG en la unión
dermoepidérmica, hallazgo que fue confirmado por Gibas,
Minus, Nieboer et al. En 1980 Nieboer et al. y Yapita et al.,
demostraron a su vez por microscopía electrónica, la dife-
rencia definitiva de está entidad con el resto de las enfer-
medades ampollares, lo que ha llegado a ser más pertinen-
te aún con las observaciones de Gammon et al. y Dahl et al.

La Edad de inicio es entre la 4a y 6a década de la vida
y no hay predilección por sexo o raza.
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Caso clínico
Paciente caucásica, femenino de 62 años de edad, con ante-
cedentes de tuberculosis pulmonar. Seis años de evolución
con ampollas y placas eritematosas en sitios de roce, tratada
por su médico general con esteroides locales de diferentes
potencias sin mejoría clínica. Se envió al servicio de Der -
matología indicando cremas hidratantes, antihistamínicos y
esteroides de más alta potencia, sin cambio alguno, motivo
por el cual se decidió enviar a la paciente al Servicio de
Dermatología de nuestro Hospital.

Examen físico general y por aparatos: no se observaron alteracio-
nes, excepto las descritas en piel.

Examen físico de piel: ampollas, ulceraciones, pápulas y gran-
des placas confluentes y a su vez aisladas, con ligero tinte
violáceo y múltiples quistes de milia, localizadas en zonas
de extensión de miembros superiores, anterior y lateral 
de miembros inferiores, rodillas y dorso de manos, (Fotos 1
a 3). Además lesiones costrosas y exulceradas en ab domen
bajo, glúteos y muslos (Fotos 4 y 5). Lesión exulcerada
sobre base ligeramente eritematosa en paladar duro y len-
gua con algunas ampollas a ese nivel (Fotos 6 y 7). De for -
midad y pérdida de las uñas en manos y pies (Fotos 8 y 9).

Laboratorio:
n Biometría hemática, química sanguínea y orina normales.
n Rayos X de tórax: Opacidad en vértice derecho de

lesión antigua de TB.
n ECG y ecocardiograma normal.
n Patología: La biopsia de piel incisional mostró con la

coloración de hematoxilina y eosina, una ampolla sube-
pidérmica asociada a zonas de degeneración liquefacti-
va de la membrana basal epidérmica así como un
Infiltrado linfohistiocitario y ligera incontinencia pig-
mentaria en dermis. Múltiples estructuras quísticas en
dermis papilar y reticular de diferentes tamaños. 

n La inmunofluorescencia cutánea directa (IFD) mostró
de pósitos lineales de IgG y C3 a lo largo de la unión
dermoepidérmica y muy discretos de IgM e IgA.

Discusión: 
La epidermolisis bulosa adquirida es una enfermedad am -
pollar subepidérmica, crónica, poco frecuente, caracteriza-
da por la presencia de anticuerpos circulantes y/o tisulares
tipo IgG dirigidos contra el colágeno tipo VII de las fibrillas
de anclaje de la unión dermo-epidérmica. Su espectro clí-

nico e histopatológico es variable y se han definido tres pre-
sentaciones: la forma clásica similar a una porfiria cutánea
tarda o a una epidermolisis ampollar distrófica (consiste en
fragilidad de la piel, ampollas, provocadas por pequeños
traumatismos y erosiones superficiales en zonas de roce:
codos, rodillas, dorso de manos y pies, dejan cicatrices y
quistes de milia. Puede producir distrofia ungueal y alope-
cia cicatricial): la forma tipo penfigoide ampollar (al inicio
presentan lesiones similares al penfigoide, erupción disemi-
nada en pliegues de flexión, manchas, placas y ampollas,
sobre piel eritematosa, no hay fragilidad cutánea y curan sin
dejar cicatriz ni quistes de milia. Con el tiempo estos pa -
cientes presentan características de EAA clásica. Ésta es la
forma más frecuente de presentación) y la forma tipo penfi-
goide cicatricial; se presentan ampollas y erosiones en piel
cabelluda, cuello, mucosas de laringe, orofaringe, esófago,
conjuntiva y genitales; curan con cicatrización que puede
provocar, ceguera, estenosis esofágica y en otros órganos, así
como alteraciones funcionales; anteriormente se confundía
con penfigoide cicatricial, ahora se sabe que son entidades
distintas.

El diagnóstico definitivo se establece mediante la in -
mu nofluorescencia directa con piel perilesional que mues-
tra el depósito de IgG en la unión dermoepidérmica y por
la inmunomicroscopía electrónica. El antígeno es el coláge-
no de tipo VII.

La enfermedad puede aparecer junto a la amiloidosis,
leucemia, mieloma múltiple, tiroiditis crónica o colitis ulce-
rosa. 

Es una enfermedad autoinmune causada por la pro-
ducción de autoanticuerpos IgG contra la porción amino-
terminal de la colágena tipo VII.

Su clínica es heterogénea y, a veces, similar a otras
enfermedades ampollosas como el penfigoide, dermatosis
lineal IgA, porfiria cutánea tarda, liquen plano ampollar y
enfermedades genéticas como la epidermólisis ampollosa
distrófica, entre otras.

El tratamiento de la EAA es generalmente insatisfacto-
rio. Algunos pacientes con el tipo inflamatorio responden a
los esteroides con azatioprina o dapsone o sin ellos.

En nuestro medio, es una enfermedad poco frecuente o
no detectada ya que plantea dificultades diagnósticas con
otras enfermedades ampollares, lo que nos motivó a hacer
la comunicación del caso.
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Foto 1. Placas de pápulas y quistes
en dorso de mano izquierda con
pequeña ampolla en 4to dedo.

Foto 2. Placas de pápulas, quistes y
pequeña costra en codo y zona de
extensión de miembro superior
izquierdo.

Foto 3. Gran ampolla en placa de
lesiones en cara externa del miem-
bro inferior derecho.

Foto 4. Lesiones eritemato-exulce-
radas y costrosas en abdomen.

Foto 5. Lesiones eritematoampo-
llares-exulceradas y costrosas en
glúteos.

Foto 6. Lesión eritemato-exulce-
rada en paladar duro.

Foto 7. Lesión eritemato-ampollar
en lengua.

Foto 9. Onicolisis, más marcada
en uñas de los píes

Foto 8. Onicolisis, más marcada
en uñas de los píes
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