A propdsito de un caso: enfermedad IgA lineal

de la infancia

Apropos of a case: Linear IgA bullous dermatosis of childhood
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RESUMEN

La enfermedad IgA lineal se trata de un trastorno autoinmune poco frecuente. En la infancia aparece sobre todo en edad preescolar, y en adul-
tos es necesario realizar un buen diagndstico diferencial con otras enfermedades ampollosas como la dermatitis herpetiforme o el penfigoide
ampollar. Hasta un cuarto de los casos se relacionan con infecciones o con la toma de medicamentos entre los que destacan antibidticos y
antiinflamatorios no esteroideos. El diagndstico se basa en la clinica, biopsia cutanea e inmunofluorescencia. Tipicamente se presenta como
ampollas anulares tensas de morfologia anular con imagen caracteristica en collar de perlas. Al realizar el estudio de inmunofluorescencia directa
se evidencia una banda lineal de IgA en la union dermoepidérmica. Suele responder de forma completa a la retirada del farmaco causante y al

tratamiento con Dapsona oral y glucocorticoides topicos.
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CASO CLINICO

La dermatosis ampollosa IgA lineal es una es una enfermedad inmu-
nomediada, poco frecuente, que se caracteriza por la formacién de
ampollas cutdneas y por la presencia de depdsitos de IgA lineales
en la membrana basal." En su mayorfa de casos es idiopdtica pero
también se ha relacionado con algunas enfermedades autoinmunes
y con la exposicion a ciertos farmacos. En nifios aparece de media a
los 4-5 afios y también se denomina enfermedad ampollar crénica de
la infancia. En adultos los picos de edad mds frecuentes son en la pu-
bertady alos 60 afios. Clinicamente aparecen vesiculas y ampollas de
se distribuyen por torax y extremidades. Las lesiones son muy prurigi-
nosas y las mucosas también se encuentran comprometidas. £l diag-
nostico definitivo se realiza mediante inmunofluorescencia directa de
una biopsia de piel afecta, en donde observamos depdsito lineal de
IgA en la membrana basal.?

Presentamos el caso de una lactante de 22 meses de edad que con-
sulta por un cuadro de ampollas pruriginosas distribuidas por tronco
de 72 horas de evolucion. No presenta antecedentes personales de
interés, no alergias medicamentosas o alimentarias conocidas has-
ta el momento, calendario vacunal al dia, no toma previa de ninglin
medicamento salvo Estilsona hace dos semanas por unas ampollas,
sin un diagndstico claro pero resolucion completa del cuadro. No ha-
bia presentado en los dias previos clinica infecciosa a ningdn nivel.
Sin otra sintomatologfa asociada. En la exploracion fisica presentaba
constantes vitales estables. Neurolgicamente activa, Sin signos me-
ningeos.

Lesiones cutdneas localizadas en extremidades, pabellones auricula-
res, mejillas y region genital, en forma de vesiculas y ampollas, conte-
nido claroy a tension sin inflamacion importante en piel circundante.
Presentaban crecimiento centrifugo, con imagen caracteristica en co-
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llar de perlas. En orofaringe lesiones bucales grandes aparentemente
no dolorosas.

Se realiza analitica bdsica sin alteraciones significativas. Como Gnico
desencadenante posible hasta ahora, la toma de Estilsona hacia dos
semanas. Se ingresa a la paciente para estudio minucioso que in-
cluyd analiticas completas y biopsia cutdnea. En analitica pardmetros
de inflamacién como PCR y VSG se encontraban en rango, hemogra-
ma, férmula y bioquimica general, normales; proteinograma y com-
plemento, normal; Glucosa-6-fosfato deshidrogenasa y LDH normal.
Marcadores de enfermedad celiaca negativos. Procalcitonina normal.

Se realiza una historia clinica minuciosa que descarta en el pasado
aparicion de lesiones cutdneas de cualquier tipo hasta ahora, foto-
sensibilidad, infeccion respiratoria reciente o alteraciones digestivas.

La anatomia patoldgica de una de las ampollas biopsiadas revela des-
pegamiento subepidérmico de contenido celular inflamatorio com-
puesto fundamentalmente por neutrdfilos. Se completa el estudio
con inmunofluorescencia directa, que evidencia un depdsito lineal de
IgA a nivel de la membrana basal, siendo negativa para 1gG e IgM y
(3. Con el resultado de este estudio, la normalidad de pruebas de la-
boratorio para celiaquia y otras afecciones autoinmunes como lupus
eritematoso sistémico, nuestra principal sospecha es una dermatosis
IgA lineal. También podemos descartar razonablemente la enferme-
dad de Crohn y Colitis ulcerosa como causantes del cuadro por la au-
sencia de antecedentes sospechosos.

Se inicid tratamiento con Dapsona a 25 mg/dia y glucocorticoide t6pi-
(0, observandose respuesta a las 48 horas de inicio del tratamiento y
con resolucion completa del cuadro a los 14 dfas.



A propdsito de un caso: enfermedad IgA lineal de la
infancia

Imdgenes 1y 2. Lesiones ampollosas con caracteristica imagen en
collar de perlas.

Imagen 3. Inmunofluorescencia directa a nivel de la piel sana perilesional, mostrando una banda lineal homogénea de IgA
en la membrana basal.

Posteriormente paso a un régimen de Dapsona 25 mg a dias alternos
hasta suspender la medicacion, sin recidiva 1 mes después del inicio
del cuadro.

DISCUSION

La dermatosis ampollosa IgA lineal de la infancia es una es una en-
fermedad cutdnea ampollosa y autoinmune definida por la presen-
cia de depositos lineales de IgA en la membrana basal y a aparicion
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de ampollas subepidérmicas. Evoluciona en brotes agudos de rapida
aparicion.

Es una enfermedad de presentacion rara con discreto predominio
por el sexo femenino. Su etiopatogenia no estd aclarada, ha sido
asociada a farmacos* como Vancomicina, Litio, Fenitoina, Trimeto-
prim-Sulfametoxazol, Furosemida, Diclofenaco, Captopril...

(abe destacar que en la mayoria de pacientes con dermatosis IgA in-
ducida por fdrmacos coexistian otras enfermedades (neoplasias, dia-



betes, artritis reumatoide...) En otros estudios se relaciona también
con enfermedades autoinmunes como Colitis Ulcerosa, Enfermedad
de Crohn, Lupus eritematoso sistémico.®

El diagndstico diferencial principal es con la dermatitis herpetiforme
y el penfigoide ampolloso. Para ello el gold estdndar es la biopsia cu-
tdnea e inmunofluorescencia directa.

Se caracteriza por papulas urticariales, vesiculas y ampollas a tension,
de contenido claro, que asientan sobre una base eritematosa o piel
sana, con tendencia a la agrupacién y muy pruriginosas. Suelen loca-
lizarse en regiones perioral, genital, torax, inferior del abdomen, es-
palda y MMII, las cuales pueden ser circulos ovales y algunas descri-
ben un patrdn tipico de “collar de perlas” o “rosetas” en la periferia
de las lesiones emergentes. Puede afectar a la mucosa, afectdndose
en el 50% la mucosa oral y/o conjuntival, variando de formas leves a
mMds graves.

Tienen tendencia a la resolucion espontdnea, por lo que en casos con
lesiones leves no se precisa tratamiento especifico ((nicamente cor-
ticoides topicos y antihistaminicos orales, con medidas antisépticas
para evitar la sobreinfeccion secundaria).

El tratamiento de eleccidn es la Dapsona7 (Sulfona), a 1-2 mg/kg/dia,
necesitando la mayorfa ademds una dosis baja de prednisona. Los
sintomas ceden rdpidamente, por lo que después se puede disminuir
la dosis de Dapsona hasta llegar a la dosis minima en la que se consi-
gue el control de nuevas lesiones. Antes de iniciar el tratamiento hay
que determinar los niveles de G6PDH, ya que niveles bajos aumen-
tan la toxicidad, asf como realizar una analftica para la determinacion
de un recuento sanguineo, funcién hepatica y renal y un andlisis de
orina. Durante el tratamiento, se deben realizar analiticas de control
(durante los tres primeros meses cada dos semanas, y posteriormen-
te cada 3 meses) para identificar posibles efectos adversos como la
hemdlisis (dosisdependiente), la metahemoglobinemia (dosis de-
pendiente), toxicidad renal y hepdtica, toxicodermias... En ese caso
0 en el caso de no encontrar respuesta, otros tratamientos utilizados
son los corticoides sistémicos (Prednisona 0.5-1 mg/kg/dia), Colchici-
na, Eritromicina, Ciclosporina, Micofenolato Mofetilo...

No responden a la dieta libre de gluten, al contrario que la dermati-
tis herpetiforme.
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