Epidermolisis bulosa adquirida. A proposito de un caso

Acquired epidermolysis bullosa. A case report
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REsUMEN

E PRESENTA EL CASO DE UNA MUJER DE 62 ANOS DE EDAD CON MANIFESTACIONES CUTANEAS DE UNA EPIDERMOLISIS BULO-

SA ADQUIRIDA, CUYO COMIENZO SE PRODUJO EN LA QUINTA DECADA DE LA VIDA. LLAS LESIONES CUTANEAS ERAN MULTIPLES

QUISTES DE MILIUM EN LAS PLACAS DE LESIONES PAPULARES, GRANDES AMPOLLAS CON AREAS EXULCERADAS Y COSTRAS, LAS

CUALES SE LOCALIZABAN EN ZONAS DE EXTENSION Y ROCE DE MIEMBROS SUPERIORES E INFERIORES, RODILLAS, MUCOSA ORAL Y UNAS.

LLAS ALTERACIONES HISTOLOGICAS CORROBORARON EL DIAGNOSTICO. SE PRESENTA EL CASO PORQUE ESTA ENFERMEDAD NO ES FRE-

CUENTE EN NUESTRO MEDIO.

PALABRAS CLAVE: EPIDERMOLISIS AMPOLLOSA, ENFERMEDADES AUTOINMUNES
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ABSTRACT

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.

KEY wWoORDS: EPIDERMOLYSIS BULLOSA, AUTOIMMUNE DISEASES
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Introduccién
La epidermdlisis bulosa adquirida (EAA) es una enferme-
dad autoinmune, que afecta piel, mucosas, pelo y unas. Se
caracteriza por un cuadro dermatoldgico de ampollas tensas
y quistes sobre zonas de roce, ocasionadas por pequeios
traumatismos, y no afecta érganos internos.

Los primeros casos de epidermdlisis ampollar adquiri-
da (EAA) fueron reportados en 1895 por Elliot como una
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enfermedad distréfica hereditaria. En 1970, Roenigk et al.
informaron nuevos casos y sugirieron los primeros criterios
para el diagndstico: antecedentes negativos de historia fami-
liar o personal de un trastorno ampollar previo, aparicién
del cuadro en los adultos, ampollas espontineas o por trau-
ma inducido y exclusién de otras enfermedades ampollares.
En 1973, Kushniruk demostré por inmunofluorescencia que
los pacientes con EAA tenian depésitos de IgG en la unién
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 microscopia electrénica, la dife-
rencia definitiva de estd entidad con el resto de las enfer-
medades ampollares, lo que ha llegado a ser mds pertinen-
te atn con las observaciones de Gammon et al. y Dahl et al.
La Edad de inicio es entre la 4% y 6* década de la vida

y no hay predileccién por sexo o raza.




Caso clinico
Paciente caucdsica, femenino de 62 afios de edad, con ante-

cedentes de tuberculosis pulmonar. Seis afios de evolucién
con ampollas y placas eritematosas en sitios de roce, tratada
por su médico general con esteroides locales de diferentes
potencias sin mejoria clinica. Se envié al servicio de Der-
matologia indicando cremas hidratantes, antihistaminicos y
esteroides de mds alta potencia, sin cambio alguno, motivo
por el cual se decidi6 enviar a la paciente al Servicio de
Dermatologfa de nuestro Hospital.

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

Examen fisico de piel: ampollas, ulceraciones, papulas y gran-
des placas confluentes y a su vez aisladas, con ligero tinte
violdceo y multiples quistes de milia, localizadas en zonas
de extensiéon de miembros superiores, anterior y lateral
de miembros inferiores, rodillas y dorso de manos, (Fotos 1
a 3). Ademas lesiones costrosas y exulceradas en abdomen
bajo, glateos y muslos (Fotos 4 y 5). Lesién exulcerada
sobre base ligeramente eritematosa en paladar duro y len-
gua con algunas ampollas a ese nivel (Fotos 6 y 7). Defor-
midad y pérdida de las ufias en manos y pies (Fotos 8 y 9).

Laboratorio:

m  Biometria hemdtica, quimica sanguinea y orina normales.

m  Rayos X de térax: Opacidad en vértice derecho de
lesién antigua de TB.

m  ECGy ecocardiograma normal.

m  Patologia: La biopsia de piel incisional mostré con la
coloracién de hematoxilina y eosina, una ampolla sube-
pidérmica asociada a zonas de degeneracién liquefacti-
va de la membrana basal epidérmica asi como un
Infiltrado linfohistiocitario y ligera incontinencia pig-
mentaria en dermis. Multiples estructuras quisticas en
dermis papilar y reticular de diferentes tamarios.

® La inmunofluorescencia cutdnea directa (IFD) mostré
depésitos lineales de IgG y C3 a lo largo de la unién
dermoepidérmica y muy discretos de IgM e IgA.

Discusién:

La epidermolisis bulosa adquirida es una enfermedad am-
pollar subepidérmica, crénica, poco frecuente, caracteriza-
da por la presencia de anticuerpos circulantes y/o tisulares
tipo IgG dirigidos contra el coldgeno tipo VII de las fibrillas

de anclaje de la unién dermo-epidérmica. Su espectro cli-

nico e histopatolégico es variable y se han definido tres pre-
sentaciones: la forma cldsica similar a una porfiria cutdnea
tarda o a una epidermolisis ampollar distréfica (consiste en
fragilidad de la piel, ampollas, provocadas por pequefios
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, erupcién disemi-
nada en pliegues de flexién, manchas, placas y ampollas,
sobre piel eritematosa, no hay fragilidad cutdnea y curan sin
dejar cicatriz ni quistes de milia. Con el tiempo estos pa-
cientes presentan caracteristicas de EAA cldsica. Esta es la
forma mds frecuente de presentacién) y la forma tipo penfi-
goide cicatricial; se presentan ampollas y erosiones en piel
cabelluda, cuello, mucosas de laringe, orofaringe, eséfago,
conjuntiva y genitales; curan con cicatrizacién que puede
provocar, ceguera, estenosis esofdgica y en otros 6rganos, asi
como alteraciones funcionales; anteriormente se confundia
con penfigoide cicatricial, ahora se sabe que son entidades
distintas.

El diagnéstico definitivo se establece mediante la in-
munofluorescencia directa con piel perilesional que mues-
tra el depdsito de IgG en la unién dermoepidérmica y por
la inmunomicroscopia electrénica. El antigeno es el coldge-
no de tipo VII.

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

Es una enfermedad autoinmune causada por la pro-
duccién de autoanticuerpos IgG contra la porcién amino-
terminal de la coldgena tipo VIL.

Su clinica es heterogénea y, a veces, similar a otras
enfermedades ampollosas como el penfigoide, dermatosis
lineal IgA, porfiria cutdnea tarda, liquen plano ampollar y
enfermedades genéticas como la epidermélisis ampollosa
distréfica, 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 diagnésticas con
otras enfermedades ampollares, lo que nos motivé a hacer
la comunicacién del caso.
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Foto 2. Placas de papulas, quistes y
pequedia costra en codo y zona de
extension de miembro superior
izquierdo.
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Foto 1. Placas de papulas y quistes
en dorso de mano izquierda con
pequefia ampolla en 4 dedo.
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Foto 5. Lesiones eritematoampo-
llares-exulceradas y costrosas en
glateos.
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Foto 4. Lesiones eritemato-exulce-
radas y costrosas en abdomen.
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Foto 7. Lesi6n eritemato-ampollar
en lengua.
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Foto 8. Onicolisis, mds marcada
en ufas de los pies
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Foto 3. Gran ampolla en placa de
lesiones en cara externa del miem-
bro inferior derecho.
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Foto 9. Onicolisis, mds marcada
en ufas de los pies
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