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RESUMEN

e presenta el caso de una mujer de veintidos anos,

con historia de lesiones ampollosas intermitentes

asociadas a pérdida de peso y alopecia difusa.
La histopatologia de las lesiones es semejante a una der-
matitis herpetiforme y la inmunofluorescencia directa mues-
tra un patrén lineal. Se hace diagnostico de lupus eritema-
toso sistémico (LES) ampolloso.
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Figura 1. En el torax anterior se observan multiples areas esfa-
celadas y costras residuales en los sitios de ampollamiento
previo.
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HISTORIA CLINICA

Mujer de veintidoés anos de edad, enviada a intercon-
sulta por el servicio de Medicina Interna, con historia de tres
meses de evolucion de vesiculas y ampollas intermitentes,
que se inician en area inguino-crural y se generalizan a ab-
domen, térax, extremidades superiores y mucosa oral; en
su evolucion dejaban areas esfaceladas y costrosas, sin ci-
catriz residual. Asociada con esto habia pérdida importante
de peso y caida del cabello (Figuras 1, 2).

Figura 2. Ampolla en region frontal y alopecia difusa marcada.

Sus antecedentes personales y familiares eran nega-
tivos; los examenes de laboratorio mostraban: ANAs posi-
tivos 1:2.650 con un patron moteado, consumo de C3 y
C4, factor reumatoideo < 20 Ul/ml, hemoglobina de 5.5 g/
dl, VDRL no reactivo y HIV negativo. La biopsia de piel
mostré ampollas subepidérmicas e infiltrado inflamatorio
de predominio polimorfonuclear, con formacion de absce-
sos papilares (Figura 3). Se le realizé una inmunofluores-
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cencia directa que mostré un patrén lineal subepidérmico y
perianexial, positivo para IgG, IgM, IgA y C3 (Figura 4). Con
lo anterior se hace un diagndstico de lupus eritematoso sis-
témico (LES) ampolloso. La paciente era manejada con pre-
dnisolona 1 mg/kg/dia y azatioprina 50 mg/dia sin mejoria
de sus lesiones en piel. El servicio de Dermatologia le for-
mula dapsona, 100 mg/dia, previo resultado normal de ni-
veles de glucosa-6-fosfato deshidrogenasa, con muy bue-
na respuesta en pocos dias.

Figura 3. Biopsia de piel: ampollas subepidérmicas con un infiltra-
do de polimorfonucleares y formacién de abscesos papilares.

Figura 4. Patron lineal subepidérmico y perianexial con predo-
minio de IgG(+++) y C3 (+++).
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DISCUSION

El lupus ampolloso es una manifestacion poco comun del
LES, suincidencia es menor del 5%; generalmente se correla-
ciona con una mayor actividad lipica y afecta mas a mujeres
jovenes de todas las razas.' Las lesiones son debidas a auto-
anticuerpos contra componentes de la membrana basal, es-
pecialmente contra el dominio no colageno (NC-1) del colage-
no tipo VI, que es el mayor componente de las fibras de ancla-
je y juega un papel central en la adhesion dermo-epidérmica.
También se han reportado otros antigenos, como el del penfi-
goide ampolloso-1 (BP-230), la laminina 5 y la laminina 6, es-
pecificamente contra las cadenas 0.3 y Y2 de éstas.?

Las lesiones varian desde vesiculas herpetiformes hasta
ampollas grandes y tensas, que pueden estar precedidas de
una erupcion maculo-papular o urticariforme, no estan limita-
das a areas de exposicion solar, y pueden afectar cualquier
parte del cuerpo, incluyendo las mucosas; evolucionan dejan-
do areas esfaceladas y costrosas que generalmente sanan
sin dejar cicatriz.® La histopatologia semeja cercanamente a la
dermatitis herpetiforme, con presencia de ampollas subepidér-
micas, infiltrado inflamatorio con predominio de neutrofilos y
formacion de microabscesos papilares; usualmente no hay
cambios vacuolares, aunque ocasionalmente se ven cuerpos
de Civatte.* La inmunofluorescencia directa muestra depdsi-
tos de IgG y C3, con dep0sitos de IgM e IgA o sin ellos, en un
patron lineal o mixto (lineal y granular). Con la inmunofluores-
cencia indirecta se han clasificado dos grupos inmunoldgica-
mente distintos, caracterizados por la presencia o ausencia de
anticuerpos circulantes contra el colageno tipo VII.5

El diagnostico diferencial debe hacerse con otras enti-
dades ampollosas como son: dermatitis herpetiforme, epi-
dermolisis ampollosa adquirida, IgA lineal y penfigoide am-
polloso. El tratamiento de primera linea es la dapsona, con
un freno en la formacién de nuevas ampollas en 1 ¢ 2 dias
y curacion de las existentes en pocos dias. Los esteroides
orales son de segunda linea.

SUMMARY

We present the case of a 22 year-old woman with a
history of intermittent, blistering skin lesions associated to
weight loss and diffuse alopecia. The histopathology of these
lesions was similar to dermatitis herpetiformis, and direct
immunofluorescence showed a linear pattern. Blistering sys-
temic lupus erythematosus was diagnosed.

Key words: systemic lupus erythematosus, blisters.



Revista Asociacion Colombiana de Dermatologia & Cirugia Dermatoldgica

Lupus eritematoso sistémico ampolloso

BIBLIOGRAFIA

1.

Shirahama S, Furukawa F, Yagi H, et al. Bullous syste-
mic lupus erythematosus: detection of antibodies
against noncollagenous domain of type VII collagen. J
Am Acad Dermatol 1998; 38: 844-848.

Chan LS, Lapiere JC, Chen M, et al. Bullous syste-
mic lupus erythematosus with autoantibodies recog-
nizing multiple skin basement membrane compo-
nents, bullous pemphigoid antigen 1, laminin-5, la-
minin-6, and type VIl collagen. Arch Dermatol
1999;135:569-573.

© 266

. Yung A, Oakley A. Bullous systemic lupus erythemato-

sus. Australas J Dermatol 2000; 41: 254-257.

. Weedon D, Strutton G. Bullous lupus erythematosus.

En Weedon D. Skin Pathology, Churchill Livingstone,
Londres, 2002: 52.

. McCauliffe DP. Cutaneous lupus erythematosus. Se-

min Cutan Med Surg 2001; 20:14-26.

. Cotell S, Robinson ND, Chan LS. Autoimmune bliste-

ring skin diseases. Am J Emerg Med 2000; 18:288-299.





