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Dermatosis IgA lineal. Dos casos con diferentes formas

de presentacion

Linear IgA Dermatosis. Two Cases with Different Forms of Presentation
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RESUMEN

Se presentan dos casos de dermatosis Iga lineal en nifios, con
aspectos clinicos y evolutivos diferentes. El primer caso redne
las caracteristicas habituales de la afecciéon también conocida
como enfermedad ampollosa crénica de la infancia, con res-
puesta rapida a la dapsona.

El segundo caso presenta manifestaciones clinicas de rapi-
da instalacion que obligan a diagndsticos diferenciales, como el
sindrome de Stevens-Johnson, y con una evolucién térpida que
requirié el uso de varias drogas para controlar la enfermedad,
dejando secuelas que recuerdan al penfigoide cicatrizal.
PALABRAS CLAVE: dermatosis ga lineal, dermatosis ampollosa créni-
ca de la infancia, enfermedades ampollosas autoinmunes en nifios.

Introduccién

La dermatosis por depésito lineal de inmunoglobuli-
na A (pAIL) es una enfermedad ampollar rara, de me-

canismo inmunolégico, definida por la presencia Gnica o

predominante de depésitos lineales homogéneos de 1ga

en la membrana basal cutdnea.”

El término dermatosis bulosa por 1ga lineal fue acu-
flado por Chorzelski,* e inclufa a pacientes adultos con
diagnéstico inicial de penfigoide ampolloso pero con
depdsito de 1ga, otro grupo superponible a dermatitis
herpetiforme pero con depésito de 1ga lineal, y también
casos en nifios previamente diagnosticados con dermato-
sis ampollosa crénica de la infancia con depésitos lineales
de 1ga. Algunos casos, sobre todo en adultos, los pueden
desencadenar por algunos medicamentos.’”

Mostramos dos casos de DAIL en nifios, con presenta-
cién clinica y evolucién diferentes.

Fecha de aceptacion: abril, 2016

ABSTRACT

We present two cases of linear iga dermatosis in children with
clinical and evolutionary aspects different. The first case meets
the usual characteristics of the disease also known as chronic
blistering disease of childhood, with rapid response to dapsone.
The second case with clinical manifestations of quick instal-
lation which require differential diagnoses as Stevens-Johnson
syndrome, and with a torpid course that required the use of
multiple drugs to control the disease, leaving scars that are
reminiscent of the mucosal pemphigoid.
KEYWORDS: linear iga dermatosis, chronic bullous dermatosis of child-
hood, autoimmune blistering diseases in children.

Caso 1

Nifio de siete afios, procedente de Horqueta (Paraguay),
acude a consulta por lesiones cutdneas de contenido li-
quido, de seis meses de evolucién. Estas se localizan
en los muslos, mejoran espontdneamente, pero dejan
manchas hipopigmentadas; un mes antes de la consulta
vuelven a reactivarse, afectando varias regiones. Dice no
haber ingerido farmacos y no refiere otros antecedentes
de interés.

Durante el examen: se encuentran ampollas, algunas con
contenido seroso, ubicadas sobre piel sana o eritematosa,
de aproximadamente 1 cm de didmetro, aisladas o agru-
padas con aspecto de rosetas, afectan el mentén (figura
1a), orejas, regién occipital de cuero cabelludo, brazos y
muslos; no afecta las mucosas. También se detectan cos-
tras y mdculas hipopigmentadas residuales en el tronco,
genitales y miembros inferiores; signo de Nikolsky (+).
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Laboratorio: hemograma, quimica sanguinea, orina
simple resultaron normales.

Anatomia patolégica: formacién ampollar dermoepidér-
mica, con techo formado por la epidermis completa con
dreas de necrobiosis, el piso por papilas dérmicas denu-
dadas. El contenido ampollar estd compuesto por gran
cantidad de fibrina, neutréfilos y algunos eosinéfilos. Es
compatible con el diagnéstico de dermatosis 1ga lineal
(figura 1b).

Inmunofluorescencia directa: anticuerpos 1gA con patrén li-
neal a nivel de la membrana basal dermoepidérmica 3(+)
(figura 1c), 12G positivo 2(+) con la misma distribucién;
1gM, €3 y fibrinégeno negativos.

Se inicia tratamiento con dapsona en dosis de 2 mg/kg/
dia con mejoria répida de las lesiones, aunque deja erite-
ma residual y quistes de milio (figura 1d). Los controles de

Figura 1a. Caso 1. Ampollas aisladas y en rosetas en la region peribucal. Costras
hemorragicas en nariz.

DERMATOSIS IgA LINEAL-""

laboratorio son normales, la dosis de dapsona se reduce
paulatinamente hasta 1 mg/kg/dia. Actualmente estd en el
octavo mes de tratamiento y no presenta lesiones activas.

Caso 2

Nina de nueve anos, procedente de Itd (Paraguay), inter-
nada en el Servicio de Urgencias Pedidtricas por lesiones
ampollosas diseminadas, de una semana de evolucién.
Dichas lesiones comenzaron en el mentén; consulta a un
facultativo quien la trata con cefalexina y aciclovir. Las le-
siones se extienden, afectan las mucosas, y se acompafian

Figura 1c. Caso 1. Inmunofluorescencia directa. Depdsito lineal de 1ga 3 (+) en la
membrana basal dermoepidérmica.

Figura 1b. Caso 1. Anatomia patoldgica. Hese. Formacion ampollar dermoepidérmica.
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Figura 1d. Caso 1. Eritema residual y quistes de milio después del tratamiento.
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de fiebre y decaimiento del estado general. Dice que no
tom6 medicamentos antes del inicio del cuadro. Cuan-
do la internan, ante la posibilidad de un cuadro infec-
cioso, la tratan con vancomicina.

Durante el examen: se encuentran lesiones diseminadas
consistentes en ampollas, algunas sobre piel de aspecto
sano pero la mayoria en dreas eritematosas que configu-
ran aspecto de escarapela en rosetas o con distribucién
en collar de perlas (figura 2a), zonas costrosas con bordes
flictenulares, dreas exulceradas con costras amarillentas
o hemorragicas. Las lesiones predominaban en la zona
periocular, labios (figura 2b), genital y perigenital (figu-
ra 2¢), palma de las manos y en la planta de los pies (fi-
gura 2d). En la boca se detectan ampollas y erosiones;

signo de Nikolsky (+).

Figura 2a. Caso 2. Lesiones con aspecto de escarapela, centro costroso y periferia
flictenular en gliiteos.

Laboratorio: hemograma y quimica sanguinea, norma-
les; serologia para Mycoplasma, HIV y HTLV, negativas; her-
pes simple 1y 2 1gG positivo, IgM negativo.

Anatomia patolégica: la primera biopsia muestra ampo-
lla intraepidérmica con regeneracién de la capa basal y
espinosa que forman el piso. En el techo, epidermis con
necrosis y necrobiosis. El contenido muestra fibrina, lin-
focitos, neutréfilos, eosinéfilos y eritrocitos. Los hallazgos
son compatibles con el diagnéstico clinico de sindrome
de Stevens-Johnson.

Ante la evolucién térpida se decide tomar nuevas
biopsias para anatomia patolégica e inmunofluorescencia
directa. Este nuevo estudio histolégico muestra forma-
cién ampollar dermoepidérmica, cuyo techo se halla for-
mado por la epidermis completa y el piso por las papilas
dérmicas denudadas. El contenido estd constituido por
fibrina, linfocitos, neutréfilos y eosindéfilos.

Inmunofluorescencia directa: depésito lineal de 1ga 3(+) en
la membrana basal. Asimismo, fibrinégeno y ¢3 en la mis-
ma disposicién, aunque en menor cantidad.

Figura 2c. Caso 2. Lesiones en las areas genital y perigenital.

Figura 2b. Caso 2. Importante afectacion palpebral, labial y perilabial. Lesiones flicte-
nulares en rosetas en la frente y la mano.

Dermatologfa Cosmética, Médica y Quirtirgica

Figura 2d. Caso 2. Lesiones purpricas y flictenulares en la planta del pie y en el
tobillo.
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Por el diagnéstico inicial de sindrome de Stevens-
Johnson recibié gammaglobulina humana durante tres
dias, tuvo poca mejoria. Con los hallazgos de la segunda
biopsia, y considerando la severidad, se inicia tratamiento
con prednisolona en pulsos durante tres dias, que luego
se cambia a prednisona rmg/kg/dia, y ademds dapsona
en dosis de 2mg/kg/dia. Debido a que algunas lesiones
persisten, se agrega azatioprina en dosis inicial de 1 mg/
kg/dia, la cual después se aumenta 2. Tras controlar la
afeccioén, se empieza a reducir la dosis de prednisona y
posteriormente de azatioprina. Después de nueve meses
de seguimiento, la paciente sigue necesitando los tres me-
dicamentos en dosis reducidas, debido a pequefias reac-
tivaciones. Presenta secuelas oculares (entropién y tlcera
de cérnea), por lo que se le interviene quirdrgicamente en
el Servicio de Oftalmologia.

Discusion

Estos dos casos ilustran la variabilidad clinica y evolutiva que
puede presentar la DAIL. El primer caso con una evolucién
crénica, con topografia y aspecto clinico tipicos, tuvo una
respuesta excelente a la dapsona, que corresponde con lo
descrito en la enfermedad ampollosa crénica de la infancia.*®

El segundo caso, sin embargo, con una presentacién
muy distinta, de rdpida instalacién, con lesiones disemina-
das desde el inicio, algunas con aspecto en blanco de tiro,
afectacién intensa de las mucosas oral y conjuntival, con
histologia de necrosis cutdnea y que simula sindrome de
Stevens-Johnson. Ante el incremento de lesiones y la poca
respuesta a la terapéutica instaurada, se practican nuevas
biopsias para anatomia patolégica e inmunofluorescencia
directa, las cuales confirman el diagndstico. La evolucién
posterior también fue térpida, lo que requirié el uso de va-
rias drogas: sulfona, cortisona y azatioprina, con lo que se
logra controlar la enfermedad aunque no se evita la secue-
la ocular, a pesar de los cuidados oftalmolégicos desde el
inicio, requiriendo incluso una cirugia reparadora, que en
esta etapa recuerda la evolucién del penfigoide cicatrizal.
Tanto el sindrome de Stevens-Johnson, necrdlisis epidér-
mica téxica, como el penfigoide cicatrizal, en la literatura
se mencionan como diagnésticos diferenciales.””

En la etiopatogenia de la enfermedad intervienen
factores inmunolégicos heterogéneos, con subgrupos de
enfermos cuyos anticuerpos reaccionan con antigenos
diferentes. La mayoria tiene anticuerpos iga contra la re-
gién extracelular del antigeno 2 del penfigoide ampolloso
(de unos 120 kp) y otros contra el coldgeno viL."?

Otro factor involucrado es el genético, con predomi-
nio del HLA-B8, cw7, DR3.° A diferencia de la dermatitis
herpetiforme, el gluten no interviene."
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El papel de los medicamentos como desencadenante
es muy importante, en especial la vancomicina,” pero
también otros antibiéticos (como ampicilina, penicili-
na, ceftriaxona, trimetoprim-sulfametoxazol), ademds de
AINES (diclofenaco, piroxicam, naproxeno), captopril,’
entre otros. El segundo caso recibié vancomicina durante
algunos dias después de iniciado el cuadro, lo que pudo
haberlo exacerbado. A diferencia de las formas cldsicas de
la enfermedad, el grupo desencadenado por medicamen-
tos presenta una variedad de manifestaciones clinicas con
erupciones morbiliformes, lesiones similares al eritema
multiforme o a la necrélisis epidérmica téxica.">"

También se mencionan relaciones con ciertas infeccio-
nes, colagenopatias, enfermedad celiaca, glomerulonefri-
tis posestreptocéecica y procesos linfoproliferativos.'+”

La afectacién de las mucosas es una manifestaciéon im-
portante en la DAIL. Hasta 50% de los pacientes presenta
este tipo de afectacién, que puede variar desde erosio-
nes asintomdticas bucales hasta lesiones graves, con daio
de otras mucosas, como la conjuntival, que pueden for-
mar cicatrices como las del penfigoide cicatrizal.® En
los nifos y en quienes la enfermedad se indujo por far-
macos es menos frecuente, aunque en algunos casos pue-
de ser predominante.” El segundo caso presenta estas
caracterfsticas.

El diagnéstico se orienta con la anatomia patolégica,
pero se confirma con la inmunofluorescencia directa cuan-
do se observa el depdsito lineal de 1ga en la membrana
basal dermoepidérmica y, eventualmente, en otro inmu-
norreactante como 1gG y complemento.”® Otras pruebas
—como la inmunofluorescencia indirecta (que se reporta
positiva en entre 30 y 50% de los casos”), la determinacién
de autoanticuerpos por ELISA o western blot y, sobre todo,
la inmunomicroscopia electrénica— permiten una mejor
interpretacién de los mecanismos inmunoldgicos,””* pero
no siempre son factibles de realizar, como en estos casos.

En cuanto al tratamiento, la mayorfa responde muy
bien a la dapsona o a la sulfapiridina, como se observé en
el primer caso, pero otros necesitan la adicién de corticoi-
des. Otras alternativas serfan el micofenolato, colchicina,
nicotinamida, inmunoglobulina y azatioprina,"” estos dos
altimos se utilizaron en el segundo caso.

En general el prondstico en el nifio es bueno, se espera
que remita en uno o dos afos; en el adulto es mas impre-
decible, pues tiene remisiones y exacerbaciones peri6di-
cas; y en los casos inducidos por firmacos suele resolverse
en dos a seis semanas tras retirar el agente.” En ambos
casos el seguimiento a largo plazo serd fundamental para
poder establecerlo con precisién, ya que significan dos
formas de presentacién de una misma entidad.
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