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CASOS PARA EL DIAGNOSTICO

Erupcion vesiculosa asociada a inyeccion conjuntival

R. Valverde, L. Calzado y F. Vanaclocha

Servicio de Dermatologia. Hospital Universitario 12 de Octubre. Madrid. Espafa.

Historia clinica

Un varén de 30 afios consulté por un cuadro de 20 dias de
evolucién de lesiones cutdneas en el tronco, junto a moles-
tias e inyeccién conjuntival, diagnosticado inicialmente
como una conjuntivitis aguda, pero sin respuesta a los anti-
bidticos tépicos. Negaba la ingesta de medicacién los dias
previos.

Exploracion fisica

Se observaba una llamativa erupcién consistente en lesio-
nes eritemato-edematosas redondeadas, de aproximada-
mente 1-2 cm de didmetro, con vesiculo-ampollas de con-
tenido claro y predominio en la periferia de las lesiones
(fig. 1). Se localizaba de forma extensa en la espalda y ais-
ladamente en los miembros superiores y térax, respetando
las zonas acras. Presentaba ademds una conjuntivitis en fér-
nix (no ciliar) sin adherencias ni leucomas.

Histopatologia

La biopsia cutinea demostré un despegamiento subepidér-
mico con acumulacién predominante de polimorfonuclea-
res neutréfilos en la punta de las papilas, asi como un infil-
trado linfocitario perivascular en la dermis (fig. 2). La
inmunofluorescencia demostré un depésito de inmunoglo-
bulina (Ig)A lineal basal (fig. 3), siendo negativa para
IgG-IgM-C3.

Pruebas complementarias
Se solicité un andlisis de sangre que incluia hemograma y

bioquimica y sedimento de orina, resultando todo normal.
El estudio inmunolégico con anticuerpos antinucleares,
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complemento, crioglobulinas, anticuerpos antimembrana
basal epitelial y antisustancia intercelular, antigliadina y an-
titransglutaminasa tisular fue negativo para todas las deter-
minaciones.

¢Cuil es su diagndstico?
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Dermatosis IgA lineal del adulto.

Reevaluado por oftalmologia se objetivaron pseudomem-
branas conjuntivales y triquiasis en relacién con la enfer-
medad de base. Se intent6 inicialmente tratamiento con
corticoides tépicos, pero dada la escasa mejoria se instaurd
tratamiento con dapsona 100 mg/24 horas, con resolucién
de las lesiones cutdneas y de la mucosa conjuntival en el

plazo de dias.

La dermatosis IgA lineal del adulto es una enfermedad
ampollosa autoinmune estrechamente relacionada con la
enfermedad ampollosa crénica de la infancia, y cuyo rasgo
distintivo, al igual que en ésta, es el depésito lineal de IgA
en la membrana basal'.

Se han descrito casos asociados a procesos digestivos
(enfermedad celiaca, enfermedad inflamatoria intestinal?),
colagenopatias (lupus eritematoso sistémico, dermatomio-
sitis®), neoplasias hematoldgicas o sélidas*, infecciones (va-
ricela-zdster, tétanos) y farmacos (sobre todo vancomici-
na’). La patogenia es desconocida, relacionindose con la
formacién de autoanticuerpos de tipo IgA dirigidos frente
a antigenos de la membrana basal no bien conocidos, aun-
que se piensa que el coldgeno XVII (BP180) y su antigeno
LAD-1, asi como el antigeno BP230 y el coldgeno VII (es-
tos tltimos de forma menos frecuente), pueden desempe-
fiar un papel importante.

La clinica es polimorfa, puede simular un penfigoide am-
polloso (PA) o una dermatitis herpetiforme (DH), aunque
se ha descrito un patrén tipico con vesiculas y ampollas so-
bre una base inflamatoria, con una caracteristica distribu-
ci6n anular (la imagen se compara a la de un collar de per-
las). La erupcion asienta con mayor frecuencia en el tronco
y secundariamente en los miembros, siendo discretamente
pruriginosa y de instauracién rapida.

La afectacién de mucosas es relativamente frecuente,
observandose hasta en un 80% de los casos, sobre todo en
la mucosa conjuntival, que en ocasiones puede curar dejan-
do cicatrices y sinequias.

El estudio histolégico demuestra la presencia de ampo-
llas subepidérmicas y agregados de neutréfilos, y en ocasio-

nes también de eosinéfilos, formando microabscesos en la
punta de las papilas dérmicas; la inmunofluorescencia di-
recta demuestra depésitos lineales de IgA en la membrana
basal. Mediante inmunofluorescencia indirecta se puede
poner de manifiesto la presencia de anticuerpos IgA anti-
membrana basal en un 30% de los casos.

Se debe plantear el diagnéstico diferencial con otras en-
fermedades ampollosas, sobre todo la DH y el PA. La in-
munofluorescencia directa constituye la herramienta mds
util para lograr el diagnéstico, observando un agregado li-
neal IgA en la membrana basal en el caso de la dermatosis
IgA lineal, un depésito de IgG y C3 lineal basal en el PA
y depésitos granulares de IgA en la DH. Los casos de agre-
gados mixtos IgA-IgG-IgM plantean problemas diagnés-
ticos®, sobre todo cuando predomina la afectacién de mu-
cosas, ya que entonces es dificil realizar el diagndstico
diferencial con el penfigoide cicatrizal. Hay que conside-
rar que probablemente existen formas de solapamiento
entre varias de estas entidades.

En cuanto al tratamiento, la mayoria de los casos res-
ponden a sulfapiridina o dapsona en pocos dias, siendo en
ocasiones preciso asociar corticoides orales (sobre todo los
casos que presentan un agregado mixto IgG-IgA, proba-
blemente porque son formas mds cercanas en el espectro al
PA). Para formas graves podemos recurrir al uso de aza-
tioprina y ciclosporina.
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