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Hombre de 60 anos con erupcion
pruriginosa de larga evolucion en
las piernas: epidermdlisis ampollosa
distrofica

A 60-year-old man with a long-standing
itchy rash in legs: Dystrophic epidaermolysis
bullosa.

Laura Andrea Sinuco Rueda,* Camilo Andrés Morales Cardona?

CASO CLiNICO

Paciente masculino de 60 afos, con antecedentes de hipertension
arterial, dislipidemia e hiperplasia prostatica, quien tenia lesiones
permanentes y muy pruriginosas en los miembros inferiores desde su
juventud. Le habian tomado dos biopsias previas que fueron interpreta-
das como liquen plano, por lo que recibié diferentes tratamientos con
corticosteroides tpicos e intralesionales, sin mejoria. Ademas, refirié
que su padre, dos de sus hermanos y su hijo mayor tenian lesiones
similares.

En ambos miembros inferiores tenia incontables papulas eritematosas
de color pardo, infiltradas, algunas de superficie aplanada y con desca-
macién blanquecina, otras excoriadas y con costras hematicas (Figura
1A y B). También se observaron cicatrices atréficas en las rodillas y
en los codos, ademas de distrofia en algunas ufias de los pies. Con el
dermatoscopio se evidenciaron escasas ampollas tensas y quistes de
millium (Figura 1C). No habia lesiones en las mucosas.

Dermatologia

! Residente de Dermatologia, Unisani-
tas, Bogotd, DC, Colombia.

2 Dermatdlogo, Hospital Universitario
Centro Dermatoldgico Federico Lleras
Acosta, ESE Bogota, DC, Colombia.

Recibido: mayo 2023
Aceptado: mayo 2023

Correspondencia
Laura Andrea Sinuco Rueda
lauarsinucor@gmail.com

Este articulo debe citarse como:
Sinuco-Rueda LA, Morales-Cardona
CA. Hombre de 60 afios con erupcion
pruriginosa de larga evolucion en
las piernas: epidermdlisis ampollosa
distréfica. Dermatol Rev Mex 2024; 68
(3): 420-423.

www.nietoeditores.com.mx



Sinuco Rueda LA, et al. Epidermélisis ampollosa distrofica

Dermatologia

Revisto mexicao

Figura 1. Ay B. Incontables papulas eritematosas, otras pardas, infiltradas, algunas de superficie aplanada y con
descamacién blanquecina, otras excoriadas y con costras hematicas en los miembros inferiores. C. Ampolla
tensa con quistes de millium en su interior, vista con el dermatoscopio.

El estudio de la biopsia de piel report6 epider-
mis con formacién de ampolla subepidérmica,
con escasa inflamacién linfocitaria y material
proteindceo en su luz (Figura 2). Dermis de
aspecto reparativo con neovascularizacion y pro-
liferacion fibroblastica. Se identificaron algunos
ductos ecrinos dilatados y quistes foliculares.
Las tinciones de PAS y Fite-Faraco fueron nega-
tivas para microorganismos micéticos y bacilos

Figura 2. Histopatologia, tincién HE 40X. Epidermis
con formacién de ampolla subepidérmica, con escasa
inflamacion linfocitaria y material proteinaceo en su
luz. Dermis de aspecto reparativo con neovascula-
rizacién y proliferacion fibroblastica. Se identifican
algunos ductos ecrinos dilatados y quistes foliculares.

acido-alcohol resistentes, respectivamente. La
correlacion clinico-patoldgica permitié confir-
mar el diagnéstico de epidermdlisis ampollosa
distréfica.

DISCUSION

La epidermélisis ampollosa distréfica es una
rara genodermatosis causada por una altera-
cién en el gen que codifica para el colageno
tipo VIl (COL7AT1), con un espectro variable de
manifestaciones clinicas." Esta alteracion genera
un déficit total o parcial del coldgeno tipo VIl y
las fibras de anclaje, lo que se manifiesta como
fragilidad cutdnea y formacién de ampollas
subepidérmicas.?**

Para clasificar la enfermedad se ha tenido en
cuenta su patrén de herencia, que puede ser
autosémico dominante o recesivo.? El subtipo
dominante muestra menos ampollas y se divide en
la variante hiperpldsica o de Cockayne-Touraine
y en la albo-papuloide o de Pasini, en las que el
traumatismo favorece la aparicién de ampollas y
cicatrices atréficas sobre las dreas extensoras.*®
Las papulas blanquecinas o de color marfil en el
tronco y las extremidades se describieron inicial-
mente en la variante albo-papuloide.’
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El subtipo recesivo se clasificé en severo, mode-
radamente severo y menos severo o, segln sus
caracteristicas clinicas, en epidermdlisis inver-
sa, pretibial y pruriginosa, generalizada severa
(Hallopeau-Siemens), generalizada intermedia,
localizada, centripeta y en dermélisis ampollosa
del recién nacido.**’ En la clasificacién mas
reciente se reemplazaron los epénimos por tér-
minos mas descriptivos.” Cuadro 1

Para el diagnéstico de la epidermdlisis ampollosa
distréfica es fundamental la sospecha clinica y
el antecedente familiar de la enfermedad, lo que
favorece la correlacién clinico-patolégica.® En
términos clinicos se observan ampollas y cica-
trices después del traumatismo, con quistes de
milium, onicodistrofia o anoniquia en los pies
y en algunos casos alopecia.

En las variantes epidermélisis ampollosa distré-
fica recesiva generalizada severa y generalizada
intermedia se ha descrito anemia, retardo en el
crecimiento, caries, pseudosindactilia, estenosis
esofagica, malnutricién y dafio ocular.*¢”# Otras
complicaciones asociadas son las infecciones
bacterianas y mayor riesgo de carcinoma esca-
mocelular sobre las cicatrices crénicas.®

La biopsia de piel estd indicada cuando no es
posible realizar el estudio genético molecular.
La muestra debe tomarse del borde de una am-
polla reciente (menor de 12 horas) incluyendo
piel aparentemente sana.® En la histopatologia se

Cuadro 1. Clasificacién de la epidermélisis ampollosa
distrofica

Generalizada Generalizada severa

Acral Generalizada intermedia
Pretibial Inversa
Pruriginosa Localizada
De las ufas Pretibial
Dermdlisis del recién nacido Pruriginosa
Centripeta

Dermodlisis del recién nacido

2024; 68 (3)

evidencia hiperqueratosis con acantosis y laam-
polla en la unién dermoepidérmica, ademas del
infiltrado dérmico linfohistiocitario intersticial y
perivascular, con fibrosis en la dermis papilar.
En las lesiones albo-papuloides se observan
las fibras de colageno inmaduras y quistes de
millium en la dermis superior.?

Como la microscopia de luz no permite el
adecuado diagndstico en todos los casos, la
inmunofluorescencia es Gtil, mostrando poca o
nula tincion del colageno VIly la separacién de
la piel en la lamina densa.? Los hallazgos identi-
ficados en el caso fueron los de una ampolla con
desprendimiento de la unién dermoepidérmica
e infiltrado linfocitario, con fibras colagenas
nuevas y quistes de millium, que sugieren
cambios de reparacion y cronicidad. Las dos
biopsias anteriores no permitieron una adecuada
correlacion porque fueron tomadas de lesiones
papulares por sospecha de liquen plano.

No existe un tratamiento especifico, pero debe
prevenirse el traumatismo, controlar los sinto-
mas y las infecciones secundarias cuando éstas
ocurran.® Para tratar el prurito se ha recurrido a
diversas alternativas terapéuticas, como dapsona,
colchicina, corticosteroides sistémicos, ciclospo-
rina e inmunoglobulina intravenosa, ademds de
rituximab en los casos mas resistentes.’ La en-
fermedad amerita un enfoque multidisciplinario
(gastroenterologia, oftalmologia, rehabilitacion
y terapia fisica y acompafiamiento psicosocial)
para evitar el deterioro en la calidad de vida de
quienes la padecen.®

CONCLUSIONES

Las epidermdlisis ampollosas distréficas son
enfermedades poco frecuentes y de muy dificil
diagnéstico cuando no se orientan a partir de
la sospecha clinica. Es importante hacer una
adecuada anamnesis en la que el tiempo de
evolucioén, la historia natural de las lesiones y
los antecedentes familiares proporcionan claves
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fundamentales. Asimismo, la eleccion del sitio
correcto y la técnica adecuada para la toma
de la biopsia favorecen la correlacién clinico-
patolégica.
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