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Resumen

Introduccién. Se comunica un caso clinico de enfermedad ampollosa crénica de la infancia por IgA lineal;
probablemente sea la primera comunicacién en México.

Caso clinico. Las caracterfsticas clinicas de su inicio fueron en la infancia con presencia de ampollas di-
seminadas dispuestas en roseta, sin afeccién del estado general y de evolucién crénica. Los datos sugirieron
el diagnéstico que se comprobd por biopsia de una lesién y estudio inmunopatolégico; en el que aparece
la IgA en disposicién lineal en la membrana basal epidérmica. El tratamiento de eleccién es la diamino-
difenil-sulfona (DDS), que se administré con éxito al paciente. Se observé remisién y ausencia de las
lesiones ampollosas.

Conclusion. Primer caso publicado en México con las caracteristicas clinicas, histopatoldgicas y de
inmunofluorescencia que permiten hacer el diagnéstico con relativa facilidad.
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Introduccién

La dermatosis crénica por IgA lineal de la infan-
cia (DCAL) es una enfermedad ampollosa rara
que tiene su mayor incidencia durante la edad pre-
escolar; han sido identificadas algunas alteraciones
moleculares.? Las lesiones cutdneas vésico-ampo-
llosas tienen caracteristicas que sugieren el diag-
néstico, si bien estudios como el inmunoblot y la
inmunofluorescencia, mds accesible en la practica
clinica, son necesarios con biopsia cutdnea para
confirmarlo.’

El interés de este trabajo es dar a conocer, a
prop6sito de un caso clinico, esta dermatosis rara
en la infancia, de la cual no encontramos reportes
previos en nifios mexicanos; se expone el cuadro
clinico de la enfermedad, su diagnéstico diferencial,
la utilidad de la biopsia cutdnea para establecer
el diagnéstico y la respuesta satisfactoria al tra-
tamiento establecido

Presentacidn del caso clinico

Paciente masculino de cuatro afios de edad, naci-
do del segundo embarazo normal a término, parto
répido, peso al nacer 3 350 g, talla 49 cm, Apgar
9-9. Periodo neonatal sin complicaciones. A los
10 meses de edad se hospitalizé por gastroenteri-
tis aguda por rotavirus y deshidratacién. Desarrollo
psicomotor normal, inmunizaciones completas para

Figura 1. Ampollas con base eritematosa y formacién de
costras melicéricas.
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Figura 2. Inmunofluorescencia que demuestra depdsitos linea-
les de IgA.

su edad, retardo en su crecimiento pondoestatu-
ral, en la percentila 30 para peso y talla: dos des-
viaciones promedio abajo de la media sin falla
de medro. Padres y dos hermanas, de cinco afios
y de 18 meses de edad, sanas.

Padecimiento actual: lo inicié a los tres afios
cinco meses de edad con la presencia de una der-
matosis diseminada a cabeza, tronco y extremida-
des, que afectaba regién peribucal, térax, abdomen,
ghiteos, genitales, brazos y muslos. Se caracterizaba
por ampollas con una base eritematosa y formacién
de costras melicéricas, algunas con distribucién de
rosetas y lesiones vésico-ampollares, con prurito
moderado (Fig. 1).

Los diagnésticos clinicos iniciales fueron prd-
1igo e impétigo, fue tratado con bafios de sulfato de
cobre 1 x 1 000, macrélido 40 mg/kg/dia por diez
dias v.0. y pomada antimicrobiana sin mejorfa.

Al iniciar el tercer mes de evolucién se diagnos-
tic6 clinicamente la DCAL. Se practicé biopsia de
una vesicula, el resultado de la inmunofluorescen-
cia directa fue: IgG negativa, IgM negativa, IgA
con patrén lineal continuo de +++ de intensidad
en la unién dermoepidérmica, depésitos escasos de
C3 en algunos capilares, C4 y Clq, negativos,
escasos depositos fibrilares de fibrinégeno en dreas
de separacién de la epidermis. El diagnéstico defi-
nitivo por el método de inmunofluorescencia fue:
depésitos lineales de IgA compatibles con derma-
tosis crénica ampollar por IgA lineal (Fig, 2).
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Enfermedad crénica ampollosa de la infancia por IgA lineal.

Se inicié tratamiento via oral con diamino-
difenil sulfona (dapsona) 12.5 mg cada 24 horas.
Presentd remisién progresiva de todas las lesiones.
Continué el tratamiento durante un mes entrando
en remision; por exposicién solar frecuente mani-
festd reactivacién de la dermatosis con formacion
de vesiculas y ampollas en roseta, palidez de tegu-
mentos, fatiga, decaimiento e hiporexia. Ademds
las vesiculas se complicaron con impétigo que se
traté con éxito con dicloxacilina 50 mgfkg/dia
v.0. por 10 dfas.

En la biometria hemética se observé disminu-
cién moderada de la hemoglobina (10.9 g/dL), del
hematderito (33.9%), aumento de reticulocitos 4.7%
y alteracién morfolégica de los hematies, anisoci-
tosis, poiquilocitosis, anisocromia, estos cambios
hematolégicos son compatibles con la oxidacién
intracorpuscular de la hemoglobina con hemdlisis
secundaria. De acuerdo con Goodman-Gilman,* el
efecto oxidante en la hemoglobina por la dapsona
en dosis terapéutica estd comprobado.

Debido a la reactivacién de las lesiones vésico-
ampollares por exposicién solar (vacacional) y
por tener niveles aceptables de hemoglobina y de
hematécrito, con buena respuesta de reticulocitos
y considerando la posibilidad de respuesta refrac-
taria a la dosis inicial de la dapsona se decidié
aumentar la dosis de ésta a 12.5 mg v.o. cada 12
horas. En la segunda semana de tratamiento hubo
remisién de todas las lesiones, sin incremento de
palidez o fatiga, con niveles estables, similares a
los descritos previamente en la férmula roja.

Discusion

El interés de la presentacién de este caso reside
en su rareza, menos de 0.5 por milién,' con ligero
predominio en mujeres; también visto en pénfigo
buloso.

Hasta donde sabemos es el primer caso que se
ha publicado en México, con las caracteristicas
clinicas, histopatolégicas y de inmunofluorescen-
cia que permiten hacer el diagnéstico con relativa

facilidad.>*
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Existen dos variedades de DCAL, la del nifio de
cuatro a seis afios y la del adulto con inicié entre
los 60y 65 afios,*” con algunas diferencias clinicas
pero con las mismas alteraciones inmunopatolégi-
cas e inmunogenéticas.’

En el nifio la edad promedio de presentacién
de la DCAL es de cuatro a cinco afios y rara vez
persiste mds alld de la pubertad.®® El inicio, como
sucedié en nuestro paciente, es sibito con apa-
ricién de vesiculas o ampollas en cara y periné y
diseminacién posterior a tronco y extremidades,
las mucosas estin afectadas en 60 a 80% de los
casos.” En nuestro paciente no se presenté afec-
cién en mucosa.

En la piel en su forma m4s caracteristica, las
vesiculas se disponen en circulos o semicirculos se-
. n . ” :
mejando “las joyas de una corona” (Fig. 3). Las
lesiones pueden ser o no pruriginosas.*®

Para el diagnéstico clinico diferencial con otros
padecimientos ampollosos véase el algoritmo. En
la histopatologia de una lesién o de su periferia se
encuentra una ampolla sub-epidérmica y en der-
mis papilar un infiltrado inflamatorio en el que
predominan los neutréfilos (Fig. 4).

Estos hallazgos pueden parecerse a los encontra-

dos en el penfigoide buloso, la dermatitis herpeti-
5.6.8.9

forme o la epidermélisis bulosa adquirida.
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Figura 3. Vesiculas dispuestas en circulos o semicirculos seme-
jando “las joyas de una corona”.
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Figura 4. Ampolla subepidérmica, en dermis papilar infiltrado
inflamatorio con predominio de neutrdfilos.

Actualmente el inmunoblot se considera que es un
estudio mds especifico, pero la inmunofluorescen-
cia directa sigue siendo una técnica confiable y
mads accesible en la prictica clinica"™'" que demos-
trard depésitos lineales de IgA en la membrana
basal epidérmica. La presencia de IgA lineal fue
claramente demostrada en nuestro paciente {Fig. 2).

En la etiologia de la DCAL se ha encontrado
asociacién con haplotipos de histocompatibili-
dad (HLA) B8, DR2 y DR3, los cuales pueden
conferir susceptibilidad genética autoinmune.
Se han involucrado varios autoantigenos locali-
zados en las lesiones, todos ellos con diversos
pesos moleculares: 97, 120, 180, 45 y 285 KD."**
La integridad del tejido epitelial, se mantiene por
accesorios de matriz extracelular por complejos de
unién llamados hemidesmosomas (HD), que pro-
mueven la adhesién de células epiteliales y envian
sefiales a receptores transmembrana de moléculas
como la A6B4 ¢ integrina.’' Es crucial la impor-
tancia de la placa HD, ya que cualquier defecto o
la ausencia de sus componentes resulta en en-
fermedad ampollosa.” El componente central
molecular en la enfermedad ampollosa es el an-
tigeno BP180 y es determinante en la patogenia
de DCAL. Es un HD tipo II, proteina transmem-
branal con dominio citoplasmico globular y am-
plio dominio en la coldgena extracelular. El
BP180 NC16 A se localiza en la parte superior de
la ldmina ldcida, subyacente al HD."®
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La hipétesis patogénica de la induccién por
drogas es la activacién de los linfocitos T con libe-
racién de citocinas, que estimulan la produccién
de anticuerpos clase IgA. Por citocinas tipo IlI:
IL4, IL5, IL6, IL10 y TGE-B que son determi-
nantes en la regulacién de isotipo IgA vy diferen-
ciacién de células B."*

En algunos pacientes, en su mayorfa adultos, la
DCAL puede ser inducida por medicamentos, en
particular vancomicina endovenosa,® al suspender
el medicamento desaparece la DCAL. Infecciones
virales y bacterianas también han sido implica-
das como eventos desencadenantes. En nuestro
paciente sélo se encontré asociacion y recidiva
con exposicién solar, que no ha sido reportada en
OLTOS Casos.

En adultos la DCAL se ha asociado a linfoma,
neoplasias virales, conectivopatias y colitis ulce-
rativa.?

En la mayorfa de los pacientes la DCAL remite
entre los tres y seis afios de evolucién. El trata-
miento de eleccién es la dapsona dosis: 0.5
mg/kg/dfa, que se administré a nuestro paciente
obteniéndose el control del padecimiento.

Su mecanismo de accidén y su eficacia en en-
fermedades mediadas por autoanticuerpos como
la DCAL y pénfigo buloso es por: inhibicién de la
adherencia de los neutrdéfilos a la membrana basal,
inhibe el mecanismo efector, pero no tiene utili-
dad en el inicio del proceso patogénico y no tiene
efecto profildctico.”

Deben vigilarse los posibles efectos colaterales
de la dapsona, en especial la anemia hemolitica y
la metahemoglobinemia que en forma leve se
presentan en la mayoria de los pacientes, pero
pueden ser graves en sujetos con deficiencia de
glucosa-6-fosfato deshidrogenasa y se manifiestan
por cianosis, debilidad, diarrea y taquicardia.”¥

Otros efectos secundarios de la dapsona son raros.
En caso de intolerancia a la dapsona puede darse
sulfapiridina (15-60 mg/kg/dia v.0.). Otros medica-
mentos que pueden ser eficaces son corticoides
sistémicos, colchicina, ciclosporina, inmunoglobu-
lina intravenosa® y la asociacién de nicotinamida
y tetraciclina, esta dltima no indicada en nifios.
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LINEAR IgA CHRONIC BULLOUS DERMATOSIS. A CASE REPORT

Introduction. To the best our knowledge this the first case of linear IgA chronic bullous dermatosis of

infancy reported in Mexico.

Case report. The clinical features of the patient: disseminated vesicular lesions in “closter of jewels”
configuration, chronic evolution, and good general health, suggested the diagnosis Confirmation was
obtained through immunopathologic study of a lesion showing linear IgA deposits in the epidermal basal
cell membrane. Treatment with dapsone resulted in control of the disease.

Conclusions. The clinical characteristics and immunopathological studies made possible the diagnosis

of the disease.

Key words. Linear IgA bullous chronic dermatosis of the infancy; dapsone.
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