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PRESENTACION DE CASO
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RESUMEN

La epidermdlisis bullosa es un conjunto de enfermedades o trastornos de la piel transmitidos genéticamente
Yy que se caracteriza por la aparicion de ampollas, Ulceras y heridas. Suele manifestarse al nacer o en los
primeros meses de vida. Se presenta el caso de una paciente femenina, de 72 afios de edad, que acude a
consulta de dermatologia con lesiones en piel de seis meses de evolucion. Se realizd biopsia de piel,
tomandose muestra para inmunofluorescencia directa e indirecta. Se diagnosticé epidermdlisis bullosa
adquirida, de etiologia desconocida. Se inicié tratamiento con colchicina a baja dosis, para luego aumentar,
segun tolerancia de la paciente y evolucién de la enfermedad.

Palabras clave: EPIDERMOLISIS BULLOSA ADQUIRIDA; DIAGNOSTICO; TRATAMIENTO.
Descriptores: EPIDERMOLISIS AMPOLLOSA ADQUIRIDA; ENFERMEDADES DE LA PIEL.

SUMMARY

Epidermolysis bullosa is a group of diseases or skin disorders genetically transmitted and it is characterized
by the appearance of bullae, ulcers and skin wounds. It usually appears at birth or in the first months of life.
This is a case of a 72-year-old female patient who comes to the dermatology department with skin lesions of
6 months of evolution. A skin biopsy was performed, taking a sample for direct and indirect
immunofluorescence. Acquired epidermolysis bullosa of unknown etiology was diagnosed. Treatment was
started with low-dose colchicine to increase it later, according to the patient’'s tolerance and disease
progression.
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INTRODUCCION

La epidermdlisis bullosa adquirida es una
enfermedad ampollar autoinmune, rara, de etiologia
desconocida, caracterizada por la produccién de
auto-anticuerpos IgG contra el coldageno VII. (1-4)

El término epidermdlisis bullosa adquirida fue
propuesto por Elliot en 1895. En 1971 Roenigk fue el
primero en sefialar las diferencias clinicas e
histoldgicas con la epidermdlisis distréfica ampollar
hereditaria. Es una patologia poco frecuente, con
una prevalencia de 0,2 por milldin de habitantes. No
existe predileccién de raza o sexo. (4-6)

Se describen cinco variantes clinicas: clasica, similar
al penfigoide ampollar, al penfigoide cicatrizal y el de
Brunsting - Perry y similar a la dermatosis ampollar
por IgA. En la primera variante, aparecen ampollas
tensas, localizadas en piel no inflamadas, que
muestra  predileccibn  por sitios proclives a
traumatismos como dorso de las manos, nudillos,
codos, rodillas, region sacra y dedos de los pies. Las
lesiones curan con cicatrizacion y, a menudo,
formacion de quistes de milium. (6, 7) La
presentacidon de esta presentacién de caso se realizd
con el objetivo de: exponer aspectos importantes
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sobre el diagndstico, tratamiento y conducta a seguir
ante un paciente con EBA.

PRESENTACION DEL CASO

Datos generales: paciente
de 72 afios de edad.

Historia de enfermedad actual: paciente con
antecedente de HTA, para la cual lleva tratamiento,
encontrandose compensada. Acude a consulta de
dermatologia por referir lesiones de piel, a nivel de
codos, dorso de las manos y pies, que describe como
“burbujas de agua” de seis meses de evolucion y sin
sintomas acompanfiantes.

MRG femenina, blanca,

Examen fisico dermatologico

Piel: cuadro cutaneo diseminado, constituido por
lesiones ampollares, tensas, de contenido claro, en
numero y tamafio variable, que asienten sobre piel
aparentemente normal, intercaldandose con
exulceraciones, costras hematicas y quistes de
milium, que asienten en codos, espalda, dorso de las
manos, pies y periné (imagines 1, 2, 3).

Imagen 1. Lesiones ampollares en la espalda,
se observan ampollas, exulceraciones y quistes
de milium

Imagen 2. Lesiones ampollares en el codo, se
observan ampollas, exulceraciones y quistes de
milium

Imagen 3. Ampolla tensa en la regiéon del codo

Imagen 4. Ampolla tensa en la mucosa oral

se observa

Mucosas: ampolla redondeada, de
contenido claro, de aproximadamente 0,5 cms de
didmetro a nivel del dorso de la lengua (imagen 4).

Anejos: se aprecia onicodistrofia y anoniquia en
manos y pies.

miilios e

Imagen 5. Ampolla subepidérmica,
infiltrado linfohistiocitario en la dermis
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Imagen 6. Se observa la ampolla

subepidérmica y los quistes de milium

realizados: se

Examenes realiza biopsia de piel
(imagenes 5 y 6), confirmandose el diagndstico de
epidermdlisis bullosa adquirida, se realiza toma de
muestra para inmunofluorescencia directa e indirecta
y se inicia tratamiento con colchicina a razén de 1
mg por dia, para luego aumentar la dosis segun

tolerancia de la paciente y evolucion de Ila
enfermedad.
DISCUSION
La epidermolisis bullosa adquirida se presenta

mayormente en la edad adulta, usualmente en los

de mas de 50 afios, y puede aparecer en todos los
grupos raciales étnicos, afectando ambos sexos por
igual. (4, 8)

El diagndstico se corrobora con la realizacion de la
biopsia de piel, (6, 7) aunque para hacer una
correcta clasificacibn de  epidermolisis  bullosa
adquirida se deben de realizar pruebas precisas, que
se basan en la combinacion de técnicas
inmunohistoldgicas: microscopia electrénica,
inmunofluorescencia directa y estudios de
anticuerpos monoclonales, con objetivo de encontrar
el gen 3p (21), que codifica la proteina del colageno
tipo VI y los depositos de IgG en la unién
dermoepidérmica, ya que puede ser dificil desde el
punto de vista clinico e histolégico. (4)

La enfermedad suele ser crdnica, de prondstico
variable, aunque sin peligro para la vida del
paciente. El tratamiento es difici y poco

satisfactorio. (4, 7, 9) El empleo de colchicina ha
resultado beneficioso en algunos pacientes, lo que,
junto a sus minimos efectos adversos, lo hacen un
farmaco recomendable de primera eleccion. (2, 9) La
epidermdlisis  bullosa adquirida es una rara
enfermedad de la piel, por lo cual se debe realizar
diagnéstico precoz, proporcionar un tratamiento
oportuno y adecuado.
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