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Dermatitis herpetiforme (enfermedad
de Duhring) y malabsorcion intestinal.
Primer caso informado en nuestro medio
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Fstrada Rodriguez.- M. y otros. Dermatitis herpetiforme  (eofermedad de Duhring) y
malabsorcion intestinal. Primer caso informado en nuestro medio, Rev Cub Ped 54:
2. 1982,

Se presenta el primer caso en nuestro medio, de un nifo con dermatitis herpetiforme
{(DH) con malabsorcion intestinal, las cuales fueron diagnosticadas fundamentalmente
por cuatro pardmetros: el cuadro  clinico, la biopsia de piel. la biopsia yeyunal y la
respuecsta terapéutica con dapsone vy dieta exenta de gluten y similares. Se hace una
breve revision de sus caracteristicas clinicas y humorales mds sobresalientes: asi como
de su histopatologia y de la notable respuesta terapéutica con las sulfonas. en lo
que a lesiones cutaneas se refiere. Se corrobora la utilidad diagnéstica de la biopsia
yeyunal (Watson-Crosby) en la malabsorcién intestinal concomitante.

INTRODUCCION

Con el advenimiento de la biopsia yeyunal y su utilizacion con fines
diagnosticos desde 1966 por Marks, Shuster y Watson,' en 12 pacientes
con dermatitis herpetiforme o enfermedad de Duhring, donce dichos auto-
res pudieron constatar que 9 casos presentaban histoldogicamente una mu-
cosa yeyunal afectada, el uso de este medio diagndstico, en la llamada
“enteropatia dermatogénica’’, se ha incrementado notablemente. Para ejem-
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plarizar lo anteriormente expuesto citaremos, entre otros autores, a Van Ton-
geren y colaboradores,® Fraser y colaboradores,” Fry y colaboradores,” Sha-
posnik y colaboradores,” y Johnson y Alpert,” en cuyos trabajos existe una
estrecha relacion entre la dermatitis herpetiforme (DH) y cambios histicos
de la mucosa yeyunal, hasta llegar a la malabsorcién intestinal.

En nuestro medio este es el primer caso informado; se presentan las
lesiones dermatoldgicas y de la mucosa yeyunal y se hace hincapié en
la enteropatia que nos ocupa vy la utilidad diagndstica de la sonda de Wat-
son-Crosby en la misma.

Breve recuento de la entidad y presentacion del caso

La dermatitis herpetiforme (DH) o enfermedad de Duhring fue descrita
por este autor en 1884, y su cuadro dermatolégico se caracteriza, a gran-
des rasgos, por una erupcion polimorfa, ya que ademas de las lesiones
vesicoampollares, que en ocasiones se umbilican, existe eritema, lesiones
habonosas y papulas. Las vesiculas pueden infectarse secundariamente
y dar lugar a pustulas. Las lesiones ocupan miembros superiores e inferio-
res, espalda, etc. y respetan extremidad cefélica, palmas y plantas de los
pies. Es frecuente observar en los nifios que padecen esta enfermedad. le-
siones en la mucosa de los genitales y hasta en los labios. Presenta un
signo de Nikolsky negativo, y el paciente evidencia habitualmente un buen
estado general. El prurito es frecuente. Se ha mencionado la hipersensibi-
lidad de estos pacientes a la ingestion de medicamentos y alimentos que
contengan yodo.

En 1961, Robert Kim y Winkelman® efectian una revision de DH en
los nifos y su posible relacion con el bulus penfigoide (BP) y concluyen que
la DH es poco frecuente en los nifios y que el cuadro clinico de éstos di-
fiere de las manifestaciones en el adulto; la erupcion es cominmente bu-
losa, monomorfa, apruritica, con localizaciones distintas y resistente a
las terapéuticas habituales, todo lo cual lo indujo a presentarla como una
entidad con “personalidad propia”.

En 1970 se realiza un estudio, en el cual se demuestra la ausencia de
anticuerpos circulantes contra la membrana basal en la DH del nino; en
contraposicion a lo que sucede en el BP, lo cual corrobora lo planteado por
Bean y colaboradores,® los que expusieron que el BP no es enfermedad pro-
pia de la infancia. Por su parte, Lever y colaboradores” han demostrado la
ausencia de estos anticuerpos circulantes y senalan, sin embargo, que los
tests de inmunofluorescencia no son definitivos ni de la DH ni del BP. Ellos
le otorgan, por el contrario, toda la importancia a los depdsitos de fibrina.

La DH es de origen desconocido y su coincidencia con el lupus eritema-
toso sistémico ha sido descrita por Moncada,' el que basado en sus ex-
periencias, asi como en las de Van der Meer,'! sostiene que los trastornos
se iniciarian en el intestino delgado, donde un antigeno o hapteno provoca-
ria la formacion de IgA; la unién de éstos formaria los complejos inmunes,
que por via circulatoria se depositarian en las papilas dérmicas, lo cual da
lugar a distintas estructuras histopatolégicas que son caracteristicas de
esta enfermedad.'*
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En relacion con la esteatorrea en los pacientes con DH, senalaremos
que la misma es frecuente, con sensibilidad al gluten y que disminuye o
desaparece al suprimir de la dieta el mismo. Sin embargo, ia administracion
de sulfonas, de tan excelentes resultados en el tratamiento de las lesiones
cutaneas, no detiene la esteatorrea.

La respuesta favorable a la sulpiridina y al dapsone es un hecho cono-
cido, y parece encontrar su explicacion en la teoria de Van der Meer, el
que considera esta entidad como una enfermedad de complejos inmunoso-
lubles. Los mencionados medicamentos actiian como interruptores de dicho
mecanismo.

Resumen de la historia clinica

Paciente M. C. P, de 7 afos de edad, masculino, blanco, que ingresa en nuestro
centro hospitalario por presentar:

— cuadro cutdneo ampollar, en cuycs elementos, de distintos tamancs, se podian ob-
servar umbilicaciones aisladas asentadas sobre piel normal, con signo de Nikolsky
negativo (figura 1)

— la erupcion respetaba la mucosa, extremidad cefalica, palmas y plantas

— buen estade general e intenso prurito

— en los antecedentes patoldgicos personales se sefald diarrea, de mas de un afo
de evolucion, fluctuante, y en ocaciones, refiere la madre. ha observado la presen-
cla de “pequenas gotas de grasas” que sobrenadan en el contenido diarreico

— el resto del interrogatoric y exzmen fisico fuc normal.

Entre las investigaciones realizadas. citaremos. por su importancia:

Figura 1
Lesiones vesicoampollares en ambss manos v miembros in-

tertores, slgunas de ellas umbilicadas y diseminadas también
por la espalda.
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Hemoglobina: 11,8 gramos

Conteo de eosindfilos en sangre: 200 x mm?

Conteo de eosindfilos en el liqguido ampollar: 0 x mm?®

Sudén 11l: Positivo

Van der Kramer: Patolégico

Rx trénsito intestinal (con lactosa): La columna baritada, presenta al nivel de las
asas yeyunc-ileales, ligera fragmentacion v floculacién ’

Drenaje biliar: No presencia de pardsitos

Bilicultive: Mo presencia de bacterias ni otros elementos patdgenos.

Biopsia de piel: Las lesiones descritas son compatibles con DH (figura 2).

Biopsia de yeyuno (sonda de Watson-Crosby): Mucosa yeyunal ensanchada y apla-
nada, compatible con malabsorcion intestinal (figura 3).

Se inicia tratamiento con dapsone (100 mg diarios) durante dos semanas y se ob-
serva una regresion espectacular de las lesiones cutdneas (figura 4). Se mantuvo trata-
miento con 50 mg diarios durante una semana v dz 25 mg diarios, durante la ditima
semana de ingresado. Se remite el caso para su seguimiento, a las consultas de der
matologia y gastroenterologia pediatricas.

Llama poderosamente la atencién el hecho de que las diarreas per-
sistieron a pesar de tratamiento con dapsone, y que desaparecieron al
administrarle al paciente una dieta exenta de gluten y similares. Al pa-
ciente se le hara una biopsia yeyunal evolutiva al completar tres
meses de dieta estricta.

Figura 2

Observese una gran vesicula subepidérmica, con abundantes

eosindfilos y neutrofilos. Existe edema de la dermis supe-

rior. La lesidn vesicosmpollar separa, decola la epidermis
de la dermis.
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Figura 3

Mucosa yeyunal (sonds de Watson-Crosby). Se observa la
mucosa ensanchada vy muy splanada. Existe la ausencia casi
completa de vellosidades. Atrofia subtotal. Grado IV.

RESULTADOS ¥ COMENTARIOS

El diagnéstico de dermatitis herpetiforme (DH) se realizo basado fun-
damentalmente en cuatro parametros:

— el cuadro clinico

— la biopsia de piel

-~ la biopsia de yeyuno

— el tratamiento (respuesta terapéutica al dapsone y a la dieta estricta).

Existen otras entidades con las cuales es necesario efectuar el diagnos-
tico diferencial, y son fundamentalmente, la bula penfigoide y el erite-
ma penfigoide. Pero ambas entidades no presentan los cuatro parametros
descritos, similares a la DH.

En el caso presentado se descartaron, ademas, otras causas producto-
ras de diarreas cronicas, tales como la giardiasis. entidad frecuente en
nuestro medio, y la amebiasis por A. histolytica.

Asimismo la esteatorrea fue confirmada por medio de dos investiga-
ciones ya clasicas: el sudan Ill y el Van der Kramer.

El transito intestinal con lactosa, aunque no fue tipico de malabsorcion
intestinal, tampoco descartd la posibilidad de la misma.
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Figura 4

Obsédrvese la regresion espectacwlar de las lesiones, des-
puds de la administracion de sulfonas (foto de espalda).

La no regresién del cuadro esteatorreico con dapsone y si con dieta
sin gluten y similares, confirmo lo descrito por otros autores.

COMCLUSIONES

— La dermatitis herpetiforme (DH) o enfermedad de Duhring, evolucio-
na frecuentemente con lesiones del intestino delgado que pueden
llegar a una malabsorcion intestinal, tal como ocurrié en el caso
presentado.

— El diagnéstico de una DH es factible de realizar, cuando se tienen
como parametros fundamentales: el cuadro clinico, la biopsia de
piel, la respuesta terapéutica con las sulfonas y si existen diarreas
cronicas que lleguen a la esteatorrea, es imprescindible la biospia
yeyunal.

— Aunque existen otras entidades con las cuales es necesario efectuar
el diagnéstico diferencial, ninguna presenta los cuatro parametros
descritos, similares a la DH con malabsorcion intestinal.
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— Se corrobora que las sulfonas, en los casos pediatricos, hacen una
remision, en ocasiones espectacular, de las lesiones cutaneas.

— Se corrobora que la esteatorrea desaparece con una dieta exenta de
gluten y similares.

— Se comprueba la utilidad del sudédn Il y el Van der Kramer, previa
dieta sin grasas, en el diagnostico de una esteatorrea, y se insiste
que es imprescindible la biopsia yeyunal para afirmar o negar una
malabsorcién intestinal.

SUMMARY

Estrada Rodriguez, M. et al. Dermatitis herpetiformis (Guhring's disease) and intestinal
malabsorption. First case reported in our medium. Rev Cub Ped 54: 2, 1982

A child with dermatitis herpetiformis (DH) and intestinal malabsorption, first case in our
medium, which was basically diagnosed according to four parameters: clinical picture,
skin biopsy. jejunal biopsy and therapeutical response to dapsone and diet without gluten
and similars, is presented. A briefly review of the most remarkable clinical and humoral
characteristics is made; as well as its histopathology and remarkable therapeutical res-
ponse to sulfones, regarding skin lesions. Usefulness of yeyunal biopsy (Watson-Crosby)
to diagnosticate concomitant intestinal malabsorption is corroborated.

RESUME

Estrada Rodriguez. M. et al Dermatite herpétiforme {maladie de Dihring) et malabsorption
intestinale. Premier cas rapporié & notre mifieu. Rev Cub Ped 54: 2, 1982,

Nous rapportons le premier cas & notre milieu d'un enfant porteur d'une dermatite her-
pétiforme (DH) avec malabsorption intestinale, lesquelles ont été diagnostiquées fonda-
metalement & partir de quatre paramétres: le tableau clinique, la biopsie de la peau,
la biopsie jéjunale et la réponse 2 la thérapeutique avec dapsone et & un régime dépourvu
de gluten et d'autres similaires. Meus faisons une bréve revue des caractéristiques cli-
niques et humorales les olus importantes, ainsi que de son histopathologie et de la remar-
quable réponse a la thérapeulique avec des sulfones, en ce qui concerne les lésions cu-
tanées. 1l est constaté l'utilité diagnostique de la biopsie jéjunale (Watson-Crosby) dans
la malabsorption intestinale concomitante.

PESIME

Jcrpama Pompmrec, M. m np. I'epmerrdopvuudt nepmaTrT (3ad018
BAHEE .Ihnpngﬁ} u' Tioxad KpmeuHas aGcopOuRd. lepeu# cayualt, RE
dopMApyeMuE B HAmeM OTHOJNGHHN. Rev Cub Ped 5is 2, 1982.

OpemcTapnfeTCA N6 pBHH alt B HameM OTIEAGHER MAJBYIRKA C TI'8-—
pgglwln@upm mepmaTaTOoM (I1l) ¢ miuoxoff REme—HOH ‘adcopdnnel, KO
TOPHe ONJNE NAATHOCTRDOBAHH B OCHOBHOM IO JeTHPEM TIAPAMETDaM: -
RIMHAYECRAA RADTHHA, OROICAA KOXM, CHONCHEA TONe¥ KANKE A Tepa
OeBTRYecKEt oTBET C JSICOHOM H IHETYy, HCRINYANIYD rae K OBREY
2 TmomoGHHe BemecTrRa. llenaeTca Kpa 0030p ero EKIEARYECKAX -
XAaDAKTODECTER H TAKXe ONYXONEBHX XapaKTEDACTEK HaadoJea ‘3HAYH
TeNBHHX, KDOME@ TOTO, IACTONATOJOTHE 3a00/eBPAHEA B SHATATEJBHD
TO TEpaNeBTEYECROTO OTBETA C CyAKPOHAMA, UTO RACAGTCA KOXHHX-
nopaxernrf. [oNTBEPRAASTCA NMONE3HOCTH NDOBENGHAA IEATHOCTAKA =
NOCHELCTEOM TOMeKAmevHo# CHONCHR ( Watson-Grosby NIpE CONPOBOX
ganme# ramewro# mwioxoft adco
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