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RESUMEN

Introduccion: La dermatosis por IgA lineal es un trastorno ampollar raro, que afecta sobre todo a
nifios menores de 5 afios y se caracteriza por depdsitos de IgA en la membrana basal
dermoepidérmica. Se presenta con ampollas tensas que suelen localizarse en la zona peribucal y
perineal.

Objetivo: Describir una dermatosis por IgA lineal en la infancia inducida por cefalosporinas.
Presentacion de caso: Nifio de 2 afios de edad, fototipo 111, que presentd una erupcién vesiculo-
ampollar después de tratamiento con cefalosporinas por una infeccion en la piel. Por su
presentacion clinica caracteristica y los hallazgos en la histopatologia e inmunofluorescencia

directa se diagnostica como dermatosis IgA lineal.
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Conclusiones: La dermatosis por IgA lineal es una enfermedad rara. Se conoce que en los ultimos

20 afios se han diagnosticado solo 4 casos en Cuba, por lo que es importante tener este hecho
presente en el momento de plantear posibles causas de dermatosis ampollosas, para su intervencion
precoz. Es importante tener en cuenta que se puede manifestar por la exposicion a farmacos como
ocurrio en este caso.
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ABSTRACT

Introduction: Linear IgA dermatosis is a rare blistering disorder, which mainly affects children
under 5 years of age and is characterized by IgA deposits in the dermoepidermal basement
membrane. It presents with tense blisters that are usually located in the perioral and perineal area.
Objective: To describe linear IgA dermatosis in childhood induced by cephalosporins.

Case Presentation: 2-year-old boy, phototype I1l, who developed a vesicle-blister rash after
treatment with cephalosporins for a skin infection. Due to its characteristic clinical presentation
and findings in histopathology and direct immunofluorescence it is diagnosed as linear IgA
dermatosis.

Conclusions: Linear IgA dermatosis is a rare disease. It is known that in the last 20 years only 4
cases have been diagnosed in Cuba, so it is important to have this fact present at the time of raising
possible causes of bullous dermatoses, for early intervention. It is important to note that it can be
manifested by exposure to drugs as happened in this case.
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Introduccion

La dermatosis IgA de la infancia representa un reto diagnostico debido a que debe hacerse el
diagndstico diferencial con las otras enfermedades ampollares presentes en la infancia de causa no
infecciosa como la dermatitis herpetiforme, el eritema multiforme y la epidermolisis ampollosa
adquirida; y de causa infecciosa como el impétigo ampolloso, la varicela y el sindrome de piel
escaldada, entre otras.® Es una rara enfermedad ampollar, no hereditaria de causa autoinmunitaria.
Es la enfermedad ampollosa autoinmune mas comun en la nifiez y se le conoce como la enfermedad
ampollar cronica de la infancia.®

Su tasa de incidencia varia en diferentes regiones, mas baja en la Baviera, Alemania
(0,22/millon/afio) y. la més alta se encuentra en los paises en vias de desarrollo como Tunez y
Uganda, debido a la distribucion por edades en esta region, donde la mayoria de los habitantes de
estos paises son menores. La distribucion por sexo varia. Tiene 2 picos en la incidencia: desde los
6 meses de edad a los 6 afios, y en adultos, en especial a partir de los 60 afios.® El objetivo de este

trabajo fue describir una dermatosis por IgA lineal en la infancia inducida por cefalosporinas.

Presentacion del caso

Paciente del sexo masculino de 2 afios de edad, fototipo Ill, sin antecedentes patolégicos
personales ni familiares de importancia. Recibi6 tratamiento antibidtico con cefalosporinas en otro
centro de salud debido a una dermatosis infecciosa bacteriana. Tres semanas después comienza
con lesiones vesiculo-ampollares diseminadas excepto en la region facial, palmas y plantas con
predominio en extremidades. Las lesiones son tipo ampollas de paredes firmes que no se rompen
facilmente, arrifionadas, en roseta y acompafiadas de prurito. El paciente mantiene buen estado

general (Fig. 1).
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Fig. 1 - Ampollas de configuracion anular en regidn genital, ingle y muslos, algunas asociadas a costras

heméticas.

Al ingreso se le inici6 tratamiento con prednisona 1 mg/kg/dia, con mejoria inmediata de las
lesiones, pero sin su desaparicion. Se realizé biopsia de piel para analisis anatomopatolédgico y por
inmunofluorescencia directa (IFD) ante sospecha de dermatosis por IgA lineal.

Se aprecian los depositos de IgA lineal en la membrana basal (Fig. 2).

En la histopatologia se ve la ampolla subepidérmica con infiltrados de neutréfilos y eosinéfilos en
la dermis papilar (Fig. 3).
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Fig. 2 - Ampolla subepidérmica.

Fig. 3 - Inmunofluorescencia directa. Se aprecia el depdsito de IgA en disposicion lineal sobre la zona de

la membrana basal.

Confirmado el diagnostico, se inicid tratamiento con salazosulfapiridina (sulfasalazina) a dosis de

50 mg/kg/dia, dividido en dos dosis, con mejoria posterior del cuadro clinico.
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Por medio de la secuencia de eventos, se constata que el paciente ingirid cefalosporina antes de

que aparecieran las lesiones, se deduce que en este caso la dermatosis IgA lineal se produjo por la
exposicion a este fa&rmaco.

Mediante la escala de probabilidad de reacciones adversas de Naranjo y otros, se realizd la
evaluacion de causalidad de posibles interacciones medicamentosas. Al emplearse la escala, arrojé
el siguiente puntaje: Si existe notificaciones concluyentes sobre esta reaccion (+1), se produjo la
reaccion adversa después de administrar el fa&rmaco sospechoso (+2), y no existen causas
alternativas (diferentes al farmaco) (+2). Dando un total de +5 puntos, puntaje correspondiente a
probable, que va desde un rango de 5 a 8. Se concluye que, segun la secuencia temporal de los
eventos, el medicamento sospechoso, en este caso la cefalosporina, y la aparicion de la reaccion
adversa medicamentosa estan relacionados y su aparicion es probable que haya ocurrido debido a

la administracion de dicho farmaco.

Discusion
La dermatosis por IgA lineal (DAL) se presenta como una erupcion vesiculo-ampollosa que tiene
especial predileccion por la zona perioral, periocular y anogenital con inclusion de la parte inferior
del abdomen, periné, genitales, glateos y muslos. Un hallazgo clinico patognoménico es el signo
de “collar de perlas” o “grupo de joyas” (Fig. 1).
La afectacion de mucosas por erosiones o Ulceras orales, conjuntivitis y hemorragia nasal es menos
frecuente.®
Por su parte, la dermatosis IgA lineal inducida por farmacos clinicamente es similar a la necrolisis
epidérmica toxica, el pénfigo ampolloso y el eritema multiforme. La afectacion de mucosas
aparece en aproximadamente 40 % de los casos inducidos por farmacos, a diferencia de la
presentacion clésica que se ve en 80 %.©®) La falta de afectacion de las mucosas indica que se trata
de la variante inducida por medicamento, como sucedi6 en este caso.
El mas conocido de los medicamentos inductores de la DAL es la vancomicina, desde la primera

publicacion en 1981. Otros farmacos involucrados son los antibidticos, los antiinflamatorios no
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esteroideos, antiepilépticos y los antihipertensivos. Su patogenia no se conoce por completo. Los

farmacos involucrados pueden provocar una respuesta autoinmunitaria por reaccion cruzada con
epitopos diana con alteracion de su configuracion o exposicion del sistema inmune antigenos
previamente captados.®

Hasta el momento, existen poca informacion de dermatosis IgA lineal inducida por farmacos en
edad pediatrica. La amoxicilina sola o en combinacion con clavulanato,” el trimetoprima-
sulfametoxazol y los antiinflamatorios no esteroideos, estdn relacionados con la induccién de
dermatosis IgA en nifios. Segun Sezgi y otros, hasta el momento estan publicados solo 7 informes
de dermatosis IgA lineal presuntamente inducida por cefalosporina.®

El tiempo que media entre la induccién de la dermatosis por del farmaco involucrado y el inicio
de la erupcion varia entre 2 a 28 dias. La resolucion de las lesiones de la DAL inducida por
farmacos sucede de manera espontanea a las 2 a 7 semanas posteriores a la interrupcién del
medicamento responsable.® Esto se pudo apreciar en este paciente donde las lesiones aparecieron
3 semanas después del inicio del tratamiento antibiético, por lo que se encontraba en el intervalo
de tiempo esperado.

El hallazgo de los siguientes tres criterios es indispensable para el diagndstico: 1) aparicion de
vesiculas o ampollas en la piel o mucosas; 2) hallazgo anatomopatolégico de ampollas
subepidérmicas con infiltrado de neutréfilos y 3) depdsitos de IgA en la zona de la membrana basal
con un patron lineal y la ausencia de otras inmunoglobulinas en la inmunofluorescencia directa
(IFD).® Este caso cumple con los criterios anteriormente mencionados.

Las sulfonas (dapsona) es la terapia de primera linea de la DAL. Como alternativas bien toleradas
estan las sulfonamidas, entre las que se describen la sulfapiridina y la sulfametoxipiridazina. La
sulfapiridina es un antibidtico que posee 8 % de actividad antiinflamatoria. Una opcién es la
sulfasalazina, usada de manera segura a nivel mundial, a dosis de 40 a 60 mg/kg/dia; 2g de
sulfasalazina es equivalente de 800 mg de sulfapiridina, usada de manera segura en pacientes
pediatricos.® Teniendo en cuenta estas recomendaciones se inicio tratamiento con sulfasalazina

en el paciente presentado.
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Se concluye que la dermatosis por IgA lineal es una enfermedad rara. Se conoce que en los ultimos

20 afios se han diagnosticado solo 4 casos en Cuba, por lo que es importante tener este hecho
presente en el momento de plantear posibles causas de dermatosis ampollosas, para su intervencién
precoz. Es importante tener en cuenta que se puede manifestar por la exposicion a farmacos como

ocurrio en este caso.
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