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RESUMEN

Introduccion: la dermatosis IgA de la infancia es una enfermedad poco frecuente,
que se manifiesta por lesiones vesiculo ampollares tensas, por lo general agrupadas
en racimos que dan aspecto de collar. Es de etiologia autoinmune, caracterizada por
depdsitos de IgA en banda lineal en la membrana basal dermoepidérmica, que se
observan con la técnica de inmunofluorescencia directa. El diagndstico diferencial
debe hacerse con el impétigo ampollar, dermatitis herpetiforme, penfigoide ampollar
y cicatricial.

Presentacion de los casos: se presentan dos casos; una nifia de 5 afios y un nifio
de 2 afos, en los cuales se establece el diagndstico de dermatosis IgA lineal por
clinica, histopatologia e inmunofluorescencia, que evolucionaron satisfactoriamente
con la administracion combinada de prednisona y dapsona.

Conclusiones: la dermatosis IgA de la infancia es una enfermedad de muy baja
incidencia en la comunidad cientifica internacional. Se plantea que es una entidad de
etiologia autoinmune, y no existen diferencias inmunoldgicas entre sus formas de
presentacion. En el Hospital Pediatrico Docente "William Soler" solo se han
diagnosticado 2 casos en un periodo de 15 afios, por lo que esta afeccién
dermatolégica debe ser motivo de andlisis y discusion por parte de dermatdlogos y
pediatras, y ante la presencia de lesiones ampollares de dificil tratamiento, se hace
necesario descartar esta enfermedad, para lograr un diagndéstico temprano y evitar
complicaciones.
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ABSTRACT

Introduction: IgA dermatosis of the childhood is an uncommon disease which
appears in tense bullous vesicular lesions, generally grouped in cluster that simulates
a neckless. It is an autoimmune disease characterized by IgA depots in linear bands
located in the dermoepidermic basal membrane; they are observed through the direct
immunofluorescence technique. The differential diagnosis should be made with
respect to bullous impetigo, herpetiform dermatitis, bullous and cicatricial
pemphigoid.

Case presentation: two patients, a 5 years-old girl and a 2-years old boy, who were
diagnosed with linear IgA dermatosis based on clinical study, histopathology and
immunofluorescence technique. They both recovered satisfactorily after combined
administration of prednisone and dapsone.

Conclusions: IgA dermatosis of the childhood is a disease with very low incidence
rate in the international scientific community. It is said that it is an autoimmune entity
and that there are no immune differences among its forms of presentation. "William
Soler" pediatric teaching hospital has only diagnosed two cases in 15 years, so this
dermatological disease should be a matter of discussion and analysis by
dermatologists and pediatricians. When bullous lesions difficult to be treated are
present, it is necessary to discard the possibility of this disease, in order to make an
early diagnosis and to avoid complications.
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INTRODUCCION

La dermatosis IgA de la infancia representa un reto diagndstico y terapéutico para el

dermatologo, por lo que debe plantear diferentes diagndsticos diferenciales, con el fin
de establecer un tratamiento correcto y oportuno. Entre los mas frecuentes tenemos

el impétigo buloso, la varicela neonatal, el sindrome de la piel escaldada, todas estas
de causa infecciosa. Dentro del grupo no infeccioso se cita la dermatitis herpetiforme,
la epidermolisis ampollosa adquirida y el eritema multiforme, entre otras.

La etiologia se desconoce, se ha relacionado con infecciones, enfermedades
autoinmunes, procesos linfoproliferativos, ademas de los farmacos. Entre los mas
frecuentes se encuentran la vancomicina.!

En la actualidad se piensa que es una enfermedad de etiologia autoinmune, y que
probablemente el depdsito de autoanticuerpos a nivel de la membrana basal provoca
activacion del complemento, quimiotaxis de neutrofilos y liberacion de citosinas, que
eventualmente provocan pérdida de adhesion a nivel de la unién dermoepidérmica, y
aparece una ampolla subepidérmica. Se han reportado multiples antigenos que
actuarian como blanco de los anticuerpos.2
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Segun la edad de aparicion se distinguen: la forma infantil, que se inicia antes de los
5 afios y afecta por igual a ambos sexos; y la forma del adulto, que es mas frecuente
en mujeres, con un pico maximo de incidencia a partir de los 60 afos.3* No existen
diferencias inmunolégicas entre las formas de presentarse la enfermedad.®

La dermatosis IgA de la infancia es una entidad poco frecuente, se han descrito
numerosos casos en Africa y en Asia.®” La incidencia en Europa es de 0,5 casos
nuevos por millon de habitantes al afio.®* Son escasos los reportes de pacientes
afectados en Sudamérica, y se desconoce su incidencia.® En adultos, por su parte, se
ha estimado una prevalencia en Estados Unidos de 0,6 por 100 000 habitantes, y una
incidencia estimada en el sureste de Inglaterra de 0,13 por 250 000 habitantes.®

Se presentan dos casos, una nifia de 5 afios y un nifio de 2 afios, ingresados en la
sala de miscelanea del Hospital Universitario "William Soler" de La Habana, con una
diferencia en la presentacién de los casos de 7 afios. Por la escasa casuistica de esta
identidad se decide la presentacion de estos dos pacientes.

Caso clinico no. 1

Nifia de 4 afios, con antecedentes de asma. Desde hace pocos dias presenta un
cuadro de lesiones ampollosas localizadas en la cara (alrededor de la boca), region
anterior y posterior del tronco, cuello y genitales, con una configuracién anular o
arciforme, costras hematicas y lesiones hipopigmentadas residuales (figura 1), por lo
que fue hospitalizada en la sala de miscelaneas del Hospital Pediatrico Universitario
"William Soler", con sospecha de impétigo bulloso.

Fig. 1. Ampollas con configuracion anular, costras hematicas
en region anterior del tronco.

Examenes complementarios: los resultados se encuentran dentro de limites normales,
excepto el cultivo de lesiones cutaneas, que presentd un Enterobacter cloacae y
Pseudomona aeruginosa.

Se inicia tratamiento sistémico con cefalexina, fosfocina y amikacina, y como
tratamiento topico, fomentos de permanganato de potasio 1 por 10 000 y cremas
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antibidticas. El cuadro mejor6, pero no desaparecido completamente, y aparecieron
nuevas lesiones ampollosas tensas en region del cuello y tronco (figura 2), por lo que
se decide iniciar tratamiento con prednisona 1 mg/kg/dia, con mejoria inmediata del
cuadro ampollar y remision de las lesiones. Se realiza biopsia de piel por
inmunofluoresencia directa ante sospecha de una dermatosis IgA lineal (figura 3), y
como resultado aparecen depoésitos de IgA lineal en la membrana basal y en la
histopatologia, ampolla subepidérmica con infiltrado de neutrdfilos y eosindfilos en la
dermis papilar. Se inicia tratamiento con dapsona (50 mg en 24 horas), previo
glucosa 6 fosfato deshidrogenasa con una evoluciéon satisfactoria.

Fig. 2. Ampollas tensas de mds de 1 cm en la regién posterior
del cuello.

Fig. 3. Inmunofluorescencia directa. Depdsitos lineales de
anticuerpos anti-IgA en la membrana basal.
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Caso clinico no. 2

Nifio de 1 afo, con antecedentes de crisis de sibilancias y cuadro respiratorio previo,
para lo cual le indicaron tratamiento con penicilina rapilenta. Posteriormente comienza
con un cuadro de lesiones ampollosas en la piel, resistentes, con formas de collaretes,
algunas con contenido hemorragico, otras de contenido claro, predominaba la forma
arrilonada, localizadas en extremidades y tronco posterior (figura 4). Estas lesiones
dejan areas denudadas, costras e hipocromia residual. Se decide ingreso en el
servicio de miscelaneas del Hospital Pediatrico Universitario "William Soler"”, con la
impresién diagnéstica de enfermedad ampollar.

Fig. 4. Ampollas de contenido claro resistentes en forma
de collarete en la region de tronco posterior,

Examenes complementarios: hematocrito disminuido ligeramente, IgA e IgM elevadas
y leucocitosis. Se realiza biopsia de piel por ponche, se toman dos muestras, una
ampolla y otra perilesional, ambas del tronco posterior (figuras 5y 6).
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Fig. 5. Ampolla subepidérmica con infiltrado de neutrdéfilos
y eosindfilos en la dermis papilar.

Fig. 6. Inmunofluorescencia directa. Depésitos lineales de
anticuerpos anti-IgA en la membrana basal.

Tratamiento sistémico: cefazolina EV, y como tratamiento topico fomentos de solucion
salina y pomada antibidtica combinadas con cremas esteroideas. El paciente no
mejoraba y aparecieron nuevas lesiones ampollosas, por lo que se decide comenzar
con prednisona oral (2 mg/kg/dia) debido a la extension de las lesiones. Se da el alta
hospitalaria después de confirmarse el diagndstico de dermatosis por IgA lineal. Se
inicia tratamiento con dapsona (25 mg al dia), previa realizacién de glucosa 6
fosfatodeshidrogenasa. Se da seguimiento por consulta con notable mejoria.
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DISCUSION

La dermatosis IgA lineal de la infancia corresponde a lo que clasicamente se habia
denominado enfermedad ampollar crénica de la infancia; afeccion adquirida, de
etiologia autoinmune, y poco frecuente. Se caracteriza por presentar grandes
ampollas de forma repentina, que se pueden localizar en piel sana, o placas
urticariformes en area genital, zona inferior de abdomen, espalda, extremidades
inferiores y alrededor de la boca. Enfermedad vesicoampollosa, también conocida
como "corona de joyas".! El grado de prurito es variable.1%:!! Las ampollas son
circulares u ovales. Dado que una lesién precoz cura con formacion de costra e
hiperpigmentacioén, las lesiones surgen con un patrén en forma de collar de perla o
roseta a lo largo de la periferia. Las ampollas pueden ser alargadas en forma de
salchichas.?

Las mucosas se afectan en casi el 90 % de los casos. Aparecen erosiones dolorosas
debido a que las ampollas se rompen, las mas afectadas son la oral, nasal y
conjuntiva, que pueden provocar cicatrices y sinequias, y cuando atafien a la cérnea
pueden provocar disminucidn de la agudeza visual, e incluso, ceguera. Puede tomar
otras mucosas, pero en menor frecuencia, como faringe, laringe, recto y esé6fago.?

Se presenta en los primeros 5 afios de vida, aunque se han reportado casos en los
neonatos.'® En la mayoria de los nifios afectados se comporta como una enfermedad
autolimitada, y resuelve espontdneamente en un periodo de 2 afos.*? Tiende a cursar
por brotes hasta su resolucién espontanea.

Su etiologia se desconoce, se ha relacionado con infecciones, enfermedades
autoinmunes, procesos linfoproliferativos y farmacos, entre los mas frecuentes
vancomicina, penicilinas, cefalosporina y captopril; y otros, poco frecuentes, como
diclofenac, naproxeno, oxaprocina, piroxican, rifanpicina, sulfametoxazol y
sulfisoxazol; asi como otros méas raros como atorvastatina, furosemida, co-trimoxazol,
glibenclamida y otros. El pronéstico de la enfermedad es favorable, y no suele durar
mas de dos afios.! A diferencia de la dermatitis herpetiforme, no existe relacion con la
enteropatia sensible al gluten, y por tanto, la dieta no tiene ningun papel en el
tratmiento de la enfermedad.**

En relacion con la histopatologia, la biopsia muestra una ampolla subepidérmica con
un infiltrado de neutréfilos y/o eosinéfilos.

La inmunofluorescencia es mas caracteristica, y suele mostrar un depdsito de IgA a lo
largo de la membrana basal (en la membrana lucida). En la mayoria de los pacientes
también hay anticuerpos IgA circulantes frente a la membrana basal. Puede existir
depésitos de 1gG y/o C3, pero estos son de menor cuantia que los de IgA.3

El tratamiento indicado es la dapsona y la sulfapiridina, que se incluyen entre las
terapias mas efectivas. Estos farmacos tienen actividad hemolitica, asi que debe
monitorearse a los pacientes para descartar anemia y metahemoglobinemia. Debe
indicarse una prueba de glucosa 6 fosfato deshidrogenasa antes de iniciar el
tratamiento, y la determinacién de hemoglobina debe hacerse posteriormente, hasta
su estabilizacion.'?

En ocasiones puede requerirse la combinacion de dapsona o sulfapiridina con
corticoides sistémicos para lograr una respuesta efectiva.® Entre los tratamientos de
segunda linea se encuentran la colchicina y talidomida, y antibiéticos como
flucloxacilina; y ademas, ciclosporina, micofenolato y azatioprina.!5-"
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Se concluye que la dermatosis Iga de la infancia es una enfermedad de muy baja
incidencia en la comunidad cientifica internacional. Se plantea que es una entidad de
etiologia autoinmune y no existen diferencias inmunolégicas entre sus formas de
presentacion. En el Hospital Pediatrico Docente "William Soler" solo se han
diagnosticado 2 casos en un periodo de 15 afos, por lo que esta afecciéon
dermatolégica debe ser motivo de analisis y discusion por parte de dermatdélogos y
pediatras, y ante la presencia de lesiones ampollares de dificil manejo, se hace
necesario descartar esta enfermedad, para lograr un diagnéstico temprano y evitar
complicaciones.
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