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Manifestacion atipica de enfermedad
de Diihring-Brocq asociada con
enfermedad celiaca en un paciente con
diverticulosis

Atypical presentation of Diihring-Brocq
disease associated with celiac disease in a
patient with diverticulosis.
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Resumen

ANTECEDENTES: La dermatitis herpetiforme, o enfermedad de Diihring-Brocq, tiene
una incidencia de 1 por cada 100,000 habitantes. Es una afeccién crénica, autoinmu-
nitaria, ampollar, simétrica, que causa una erupcién pruriginosa, predominantemente
en las superficies extensoras. Se distingue por lesiones polimorfas, placas eritematosas
y costras hemdticas. Atipicamente pueden aparecer lesiones en la mucosa genital y
oral. Desde el punto de vista histopatolégico se observa una ampolla subepidérmica
con infiltrado de neutrdfilos. Se asocia con enteropatia sensible al gluten (enfermedad
celiaca), por lo que tiene respuesta favorable a una dieta libre de éste y al tratamiento
con sulfonamidas.

CASO CLINICO: Paciente femenina de 66 afios con antecedente de diverticulosis
de cinco afios de evolucién sin tratamiento especifico, alérgica a las sulfamidas.
Acudi6 a consulta con una dermatosis polimorfa con diseminacién a la cavidad
oral. El estudio histopatolégico evidencié la epidermis con ampolla subepitelial e
infiltrado de neutréfilos. El estudio de la biopsia intestinal duodenal mostré atro-
fia de vellosidades, por lo que por correlacién clinico-patolégica se diagnostico
dermatitis herpetiforme.

CONCLUSIONES: Todos los pacientes con dermatitis herpetiforme tienen sensibilidad
al gluten, pero sélo en el 13% se observan sintomas digestivos y tinicamente el 5% de
los sujetos con enfermedad celiaca tienen dermatitis herpetiforme que, en casos raros,
puede estar condicionada por una diverticulosis. El tratamiento es con sulfonamidas;
sin embargo, en pacientes alérgicos a éstas deben prescribirse tratamientos alternativos,
ademds de cambios en el estilo de vida.

PALABRAS CLAVE: Dermatitis herpetiforme; enfermedad celiaca; diverticulo.

Abstract

BACKGROUND: Dermatitis herpetiformis, or Diihring-Brocq disease, has an incidence
of 1/100,000 inhabitants. It is a chronic, autoimmune, blistering condition causing
an itchy rash predominantly on the extensor surfaces, symmetrical, characterized by
polymorphous lesions, erythematous plaques, and bloody crusts. Atypically lesions
in the genital and oral mucosa may appear. Histologically: subepidermal blister with
neutrophil infiltrate. It is associated with gluten-sensitive enteropathy/celiac disease,
having a favorable response to a gluten-free diet and treatment with sulfonamides.

CLINICAL CASE: A 66-year-old female patient with a history of diverticulosis of 5
years of evolution without specific treatment, allergic to sulfa drugs. She presented
with polymorphous dermatosis with dissemination to the oral cavity. Epidermis biopsy
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reported subepithelial blister and neutrophil infiltrate. Duodenal intestinal biopsy with
villous atrophy, leading to a diagnosis of dermatitis herpetiformis by clinicopathologi-

cal correlation.

CONCLUSIONS: Dermatitis herpetiformis is a rare entity in which all patients present
sensitivity to gluten, but only 13 % have digestive symptoms and only 5% of patients with
celiac disease present dermatitis herpetiformis, which may be caused by diverticulosis
in rare cases. Treatment is with sulfonamides; however, in allergic patients alternative

treatments should be considered in addition to lifestyle changes.

KEYWORDS: Dermatitis herpetiformis; Celiac disease; Diverticulum.

ANTECEDENTES

La dermatitis herpetiforme, o enfermedad de
Diihring-Brocq, tiene una incidencia de 1 por
cada 100,000 habitantes. Es un padecimiento
crénico, autoinmunitario, ampollar que causa
una erupcion pruriginosa predominantemente
en las superficies extensoras, simétrica, que
se distingue por lesiones polimorfas, placas
eritematosas y costras hematicas. Atipicamente
causa lesiones en la mucosa genital y oral.’
Estas Ultimas incluyen vesiculas, maculas eri-
tematosas y erosiones en la mucosa, incluida
la lengua, que pueden acompanarse de dolor o
sensacion de ardor.? En términos histoldgicos,
se manifiesta con una ampolla subepidérmica
con infiltrado de neutréfilos. Se asocia con
enteropatia sensible al gluten o enfermedad
celiaca;® tiene respuesta favorable a una dieta
libre de éste y al tratamiento con sulfonami-
das.* El concepto de que el sobrecrecimiento
bacteriano en el contenido estancado de los
diverticulos participa en la falla de absorcién
ha sido respaldado por las observaciones de
que pueden cultivarse grandes cantidades de
organismos coliformes de los diverticulos o del
intestino superior.®

CASO CLiNICO

Paciente femenina de 66 anos, con antecedente
de diverticulosis de cinco afios de evolucion, sin
tratamiento especifico, alérgica a las sulfamidas.
Acudié a consulta con una dermatosis disemina-
da al tronco, en la region escapular izquierda,
el abdomen y las extremidades (Figuras 1y 2),
con formacién de ampollas y vesiculas, con
areas denudadas, escasas papulas con costras
de aspecto queratésico, muy pruriginosas; pos-
teriormente con diseminacién a la cavidad oral,
el paladar duro, el lado izquierdo de la mucosa
yugal, piso de la lengua y region de la encia en
el maxilar inferior, constituida por varias aftas
con halo eritematoso perilesional (Figura 3),
ademas de costras melicéricas y hematicas con
evidencia de rascado.

El reporte histopatolégico describi6 a la epider-
mis con acantosis y ampolla subepidérmica; en
la dermis se observa infiltrado inflamatorio cons-
tituido, principalmente, por neutréfilos y algunos
linfocitos (Figura 4), hallazgo compatible con
dermatitis herpetiforme. El reporte del estudio
histopatoldgico de la biopsia intestinal duodenal
fue de atrofia de vellosidades. El estudio de colon

249



250

Dermatologia Revista mexicana

Figura 1. Dermatitis herpetiforme: lesiones polimoér-
ficas en los miembros pélvicos.

por enema evidencié afecciéon predominante
del colon izquierdo y sigmoides con evidencia
de mdltiples diverticulos (Figura 5). Por relacion
clinico-patoldgica, se diagnosticé enfermedad
de Diihring-Brocg, mejor conocida como derma-
titis herpetiforme. Debido a que la paciente era
alérgica al principal farmaco terapéutico (sulfo-
namidas), se opt6 por iniciar tratamiento tépico
con férmulas magistrales con esteroides a base
de clobetasol 80 g durante 30 dias con pauta
descendente de la misma, asi como tratamiento
sistémico con deflazacort 6 mg via oral cada 24
horas, antihistaminicos sedantes (hidroxicina
10 mg via oral cada 24 horas), colutorios cada
8 horas y dieta libre de gluten con alivio clinico
de las lesiones.

DISCUSION

Si bien se sabe que la enfermedad celiaca pue-
de aparecer a cualquier edad, es mas comdn
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Figura 2. Dermatitis herpetiforme: lesiones polimor-
ficas en la extremidad superior.

que se diagnostique a una edad media de 45
afos y, en casos excepcionales, se establece el
diagnéstico después de los 60 afios en el 20%
de los pacientes, como la paciente del caso, por
lo que muchas veces este diagndstico puede ser
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Figura 3. Dermatitis herpetiforme: estomatosis que
afecta el paladar duro, afta con halo eritematoso
perilesional.

Figura 4. Ampolla subepidérmica con infiltrados de
neutréfilos en la dermis superficial (hematoxilina y
eosina, 60x).

infradiagnosticado, principalmente porque este
grupo de pacientes no tienen los sintomas tipicos
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Figura 5. Colon por enema con mdltiples diverticulos
en el colon izquierdo y el sigmoides.

(diarrea o signos de mala absorcion) y la sospecha
clinica surge de manifestaciones extraintestinales®
que incluyen los trastornos cutdneos, como la
dermatitis herpetiforme que sélo el 5% de los
pacientes la manifestaran a lo largo de su vida.”

Los diagnosticos diferenciales a considerar son:
enfermedad ampollosa por IgA lineal que, en tér-
minos histopatolégicos puede confundirse porque
en ambos se observa una ampolla subepidérmica;
sin embargo, existen otras manifestaciones que
haran descartar el diagnéstico, como las ampollas
de predominio en la region perianal asociadas con
farmacos o infecciones, que no se observaron en
la paciente del caso.® Si bien el estudio histopato-
|6gico puede ser de ayuda, el patron de referencia
para el diagnéstico es la inmunofluorescencia
directa, en la que en la dermatitis herpetiforme
los depdsitos de IgA son granulares y en la en-
fermedad ampollosa por IgA lineal son lineales;’
en la paciente del caso no pudo practicarse este
estudio por falta de insumos.

El tratamiento de eleccion es con sulfonamidas
(dapsona); sin embargo, en pacientes alérgicos
a éstas debe prescribirse un tratamiento alter-
nativo, asi como dieta sin gluten, que alivia la
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erupcion y la enteropatia, aumenta la calidad de
vida y ofrece un buen pronéstico a largo plazo.

El caso comunicado redne las caracteristicas
clinico-patolégicas de la dermatitis herpetiforme
asociada con enfermedad celiaca. Destaca que
se trata de una paciente de la séptima década de
la vida, distinto a lo reportado en la bibliografia,
donde se ha descrito ser un padecimiento mas
frecuente de personas adultas jovenes. Ademads,
este caso, al igual que reportes previos, muestra
la coexistencia de la enfermedad celiaca y la
diverticulosis,''" por lo que esta Gltima afeccién
podria considerarse factor desencadenante.

CONCLUSIONES

Todos los pacientes con dermatitis herpetiforme
tienen sensibilidad al gluten, pero s6lo en el 13%
se observan sintomas digestivos y sélo el 5% de
los sujetos con enfermedad celiaca tienen derma-
titis herpetiforme que, en casos raros, puede estar
condicionada por una diverticulosis. El tratamiento
es con sulfonamidas; sin embargo, en pacientes
alérgicos a éstas deben prescribirse tratamientos
alternativos ademas de cambios en el estilo de vida.
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