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RESUMEN

Las enfermedades ampollosas autoinmunes (EAA ) compren-
den un grupo de enfermedades de nawrmleza sutoinmune clini-
camente caracterizadas por ampollas.

Objetivos: Comunicar [os casos en nifios observados en el
Servicio de Dermatologia del Hospital Macional. en el perodo
1991 = 2003, determinar las principales caracteristicas de los
casos v comparar con los hatlazgos en mayores de 15 afios, en el
mismo centro vy con series infantiles de otros centros,

Material ¥ método: Estudio retrospectivo, descriptivo v
observacional en pacientes de (- 15 afios, con estudios histold-
aieos gue confirman o son compatibles con el diagndstice,

Resultados: Se diagnosticaron 133 casos de EAA en todas
las edades, 13 de ésios en la franja etaria estudiada, que repre-
sentan el 11,5% del total en todas las edades. En el grapo de (-
15 aftos predominan las patologias dermoepidérmicas (T0%),
especificamente la Enfermedad Ampollosa crénica de la infan-
cia (5 casos) v la Dermatitis Herpetiforme (4 casos), entre las
mtracpidérmicas cs el Pénfigo folidceo (3 casos),

Conclusiones: Las EAA en nifios no son frecoentes, predo-
mimando las varizntes dermoepidérmicas gue significan desa-
fios diagnosticos ¥ lerapéulicns,

Palabras claves:
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SUMMARY

Autonmmune bullous diseases (ABD) inclede a group o
sutoimmune diseases clinically charactenzed by bulla.

Ohjectives: To communicate the cases in children observed
in the Dermatology Service of the National Hospital over the
pericd 1991 = 2003, to determine (he main charactenstics of
the cases and o compare the findings with those in patients over
the age of 15 at the same center and with other children's serics
in other centers.

Materials and Methods: Retrospective, descriptive,
ohservational study in patients age 00— |5 yvears, with histological
stuches confirming of consistent with the diagnosis,

Resualts: One hundred thirty three cases of ABD were
diagnosed for all ages, 13 of these in the age range studied,
accounting for 1 1.5% of the total for all ages. Dermoepidermal
diseases predominate in the 0 - 15 age group, specifically chronic
bullous disease of childhood (5 cases) and herpes-like dermati-
tis (4 cases), and penfigus foliaceous in the intragpidermal
diseases (3 cases),

Conclusions: ABD are not frequent in children, in whom
the dermoepidermal vaneties predominate, constituting
diagnostic and therapeutic challenges.

Key words:
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INTRODUCCION:

Las enfermedades ampollosas antoinmunes (EAA)
comprenden un grupe de patologias adquiridas, con
fisiopatogenia autoinmune y en ¢stas las ampollas cons-
tituyen ¢l signo cardinal. (1,2)

Las EAA pueden clasificarse en 2 grupos, de acuer-
do a la ubicacidn histoldgica de las ampollas (clivaje).
(1-3)

a) Enfermedades con ampollas intracpidérmicas

- Subcorneas: Penfigo Folidceo (PE) y varantes

Pénfigo Ertematoso (PE)
Pénfigo Folidceo endémico (PFE)
- Suprabasales: Pénfigo Vulgar (PV.) vy vanantes
Pénfigo vegetante (P veg)
b} Enfermedades con ampollas dermoepidérmicas,
-Penfigoide Ampolloso y variantes
Penligoide cicatrizal
Penfigonde del embarazo
- Dermatitis herpetiforme (T H.)
- Enfermedad ampollosa cronica de la infancia
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{(EALCT)

- Eptdermolisis ampollosa adguirida,

Estas enfermedades son poco frecuentes en la in-
fancia, predominando las del grupo dermoepidérmico.
Su presentacion esporadica implica desafios diagndsti-
cos ¥ terapéuticos, asi como morbi - mortalidad impor-
tante. {1.2.4)

OBJETIVOS:

4) Comumicar una serie de casos de EAA én mflos.

b) Determinar las principales caracter(sticas clini-
cas, laboratoriales ¥ evolutivas de los casos.

©) Comparar estos hallazgos con los observados en
pacientes mayores de 135 afios, de nuestro hospital v con
oiras series de pacientes infantiles.

MATERIAL Y METODO:

Estudio retrospectivo, descripivo y observacional
realizado en ¢l Servicio de Dermatologia del Hospital
Nacional, en el periodo 1991 — 2003,

Se incluyeron pacientes de ambos sexos con edades
comprendidas entre O ¥ 15 afios (en el momento del
diagnistico) v con estudio histopatologico que confir-
ma o es compatible con el diagndstico clinico. Se ex-
cluyerom los casos que no contaban con cxamen
histopatoldgico y los observados en mayores de 15 afios,

RESULTADOS:

En el periodo mencionado se diagnosticaron 133
casos de EAA en todas las edades, representandoel 1,15
de los pacientes atendidos en el Servicio,

De estos 133 casos, 13 se presentaron en el grupo
ctario de 0 = 15 afios {11,5% del wtal),

La frecuencia de los 2 grupos de cuadros clinicos
{itraepidérmicos y dermoepidérmicos) en los pacien-
tes pedidtricos y en los mayores de 13 afnos se observa
en la Fig. 1, mientras que la distribucién por patologias

1.

Fig. 1:
E.ACL
Lesiones
ampollosas
formando
rosetas.
Algunas
exuleeradas
y costrosas.

FIGURA 1
EAA. Frecuencia de patologias intraepidérmicas
y dermoepidérmicas observadas en los grupos
de 0= 15 anos, mayores de 15 afios y total.

Servicio de Dermatologia — Hospital Nacional

De 0 - 15 anos

Dermoep.
70%

‘Mayor de 15 aiios

Dermoep.
6%

Total

Dermoep.
13%
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TABLA 1
EAA. Cuadros clinicos observados en el grupo etario de 0 - 15 afios, en mayores de 15 afos, total
¥ porcentaje en nifios.
Servicio de Dermatologia — Hospital Nacional

0 - 15 afios Mayor de 15 a. Total % en nifios
Pénfigo Foliac. 3 10} 103 2,99
Pénfigo Vulgar l 13 14 T.1%
EACI/Ig A 5 i & 83,3%
bH 4 2 o 66,6%
Penfigoide - 3 3 0%
Herpes Gestac. - I | 0%
TOTAL 13 120 133 11.5%

La distribucion por sexo y por patologias se puede
observar en la Tabla 2

TABLA 2
EAA. Distribucion por sexo y patologias.
Servicio de Dermatologia = Hospital Nacional

Intraepidérmicas Dermuoepidérmicas
Femenino: 7 I{PE: 3 4 (DH: 2: EACIL: 2)
Mascuhno: 6 1(PV: 1) S{EACIK 3; DH: 2)

La edad de los pacientes oscild de 1 afio hasta 15
afios con una media de 7.5 afos y una DE de 4.84,

La distribucién por edades se observa en la Tabla 3
asociada con las patologias observadas,

TABLA 3
FEAA. Distribucion por edades y patologias,

1 afio: | caso (EACT) 10 afios: 1 caso (DH)
2 afios: 1 caso (DH) 11 afos: 1 caso (PF)
3 aftos: 3 casos (EACI) 13 afios: 1 caso (DH)
T anos: 1 caso (EACT 14 afios: 1 caso (PF)
8 anos: 2 casos (PF, DH) 15 afios: 1 caso (PV)

La procedencia fue rural en 11 casos y urbanaen 2 (IFD). Los hallazgos fueron: depdsito de Ig A lineal en
un caso confirmando diagnostico de EACL en 2 casos

de DH se encontrd fibrindgeno y en uno también C3,
coloracién de hematoxilina -cosina que confirmanoson  En un caso fue negativo. En el paciente de PV se reali-
compatibles con el diagndstico clinico y 4 pacientes tie- 20 inmunofluorescencia indirecta (IFT) con resultado po-
nen realizados estudios de inmunofluorescencia directa  Sitivo de 11160 (VN hasta 20).

Casos,
Todos los casos tienen estudios histolGgicos, con
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Otros hallazgos laboratoriales fueron anemia, len-
cocitosis ¥ V5G acelerada en 3 casos,

Un caso de DH presentd el antecedente del brote de
la enfermedad coincidentemente con la ingesta de
enalapril ¥ la suspension de la droga ayudd al control
de la misma.

En uno de los casos de DH pudo determinarse Ac.
antigliadina IgA y antitransglutaminasa IgA, siendo ne-
gativos,

Todos los casos de Penfigo recibieron prednisona v
el caso de PV también azatioprina. Los casos de DH
recibieron sulfona ademés de Ja orientacion sobre la dieta
sin gluten y los casos de EACI fueron tratados con
sulfona mds prednisona.

La evolucion inicial fue favorable
en todos los casos, pero ratdndose de
enfermedades crdnicas, en su mayo-
riacon irregularidad en el seguimien-
o terapéutico, presentaron recaidas
frecuentes.

DISCUSION:

Las EAA en nifios representan el
11,5% del total de casos observados
en el Servicio de Dermatologia del
Hospital Nacional predominando las
patologias dermoepidérmicas (70%:).
En cambio en pacientes mayores de
15 afios predominan las inra-epidér-
micas {949 ). Esta distnbucitn de en-
fermedades ampollosas por grupos
etarios coincide con otras series (1,4)

Las patologias dermoepidérmicas
observadas fueron la EACLy 1a DH con 5 y 4 casos
respectivamente predominando en mifios con 8 o me-
nos afios (7 casos). En una serie polaca de mds de 150
casos, el 80,9% presentan DH, EACT el 9.8%,
distribuyéndose el resto las demds enfermedades. (5)

El penfigoide ampolloso, trecuente en los adultos
{52.8% de los casos en una serie revisada) es raro en
nifios con menos de 40 casos comunicados (6) y noso-
tros no 1o hemos observado en dicho grupo etario.

Para el diagndstico de estas enfermedades es funda-
mental ademds del estudio histoldgico la inmunofluo-
rescencia; directa (IFDD) en la piel del paciente e indi-
recta (IFL) en el suero. (2,3 ,4) Estos estudios definen en
la mayoria de los casos sobre todo en los
dermoepidérmicos, el diagndstico definitivo. {7)

La IFD demuestra Ig A con un patrdn granular en la
dermis papilar en la DH, en la EACT también Ig A pero
con un patrén lineal. (7,8) Este hallazgo hizo que a la

Fig. 2: Pénfigo Folidceo.
Lesiones eritematosas con
descamacion y cosiras.

EACI se la llamara también Enfermedad por Ig A -
neal, existiendo una variante observada en adultos. (8)
En el Penfigoide ampolloso se observan Ig G en lamem-
brana basal (6). Otros anticuerpos también pueden ser
hallados, lo mismo que fracciones del complemento y
fibrindgeno (T) como 2 casos de esta serie. Eventual-
mente pueden ser negativos, como en uno de nuestros
casos, por biopsias inapropiadas (por el momento evo-
lutivo o lugar de la toma) requiriendo nuevas biopsias v
miltiples cortes (8.

La EACI se caracteriza por ampollas grandes, ten-
sas, agrupadas con frecuencia formando rosetas, poco
pruriginosas, de ubicacion preferente en zona peribucal
¥ pelvis, Confundida con el penfigoide
ampolloso o la DH. sin embargo los
hallazgos de la [FD son fundamenta-
les para el diagnostico, No se asociaa
enteropatia por gluten. El tratamiento
es la dapsona, a veces con el agrega-
do de prednisona (8-11).

La DH es una afeccidn
papulovesiculosa con patrdn
herpetiforme o figurado, muy
pruriginosa, ubicada preferentemen-
te en la zona de extension de codos,
rodillas, region sacra y gliteos. En el
15% de los casos hay compromiso
oral. En la etiopatopenia el gluten del
trigo, cebada, centeno y avena, es im-
portante, pues la DH guarda relacion
con la enteropatia por gluten, presen-
teen el 85 a 95% de los casos aungue
generalmente inaparente, Para el diag-
nostico, ademds de la clinica,
histologia, TF, 1a deteccidn de anticuer-
pos como la antireticuling, antighadina, antiendomisio,
etc. son importantes; sin embargo, la sensibilidad es va-
nable y su positividad depende de la ingestion de gluten.
Otros factores importantes para la expresion de la en-
fermedad son: los inmunogenéticos (antigenos de
histocompatibilidad que predisponen: HLA - BE v HLA
DEW3) también determinados guimicos {como los
induros) o medicamentos (como el enalapril en uno de
nuestros casos) que podrian desencadenar la enferme-
dad.

La medicacidn de eleccidn es la dapsona con una
dosis de 0,5 a 5 mg/Kp/dia en nifios siendo importanic
evitar el gluten para el control de la enfermedad
(2.8.11,12).

En las patologias intraepidérmicas de esta serie pre-
domind el PF con 3 casos. En Europa y Estados Unidos
es mis frecuente el PV (4,13) pero en el Brasil (14) y en
otros pafses de Sudamérica como el Paraguay predo-
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mini €l PF (13), existendo una varedad denominada
Pénfigo Folidceo endémico (PFE) o fogo selvagem, pro-
pia de esta region (14). Esta variedad presenta rasgos
epidemioldgicos particulares: predomina en pacientes
procedentes de dreas rurales, con frecuencia recién co-
lonizados ¥ en un buen porcentaje son nifios, adoles-
centes o jovenes, observindose casos familiares (14).
En Brasil existen mas de 15000} casos descritos (14,
mieniras que en Paraguay en el periodo 1990 - 2003 se
comunicaron 258 casos. (16) En una muestra de 2.222
pacientes el 32,6% lenfan menos de 20) afios (14) y en
Paraguay el 13,3 % se encuentra en ese grupo etario
(17). En su ctiopatogenia existen: factores inmunolégi-
cos (1g G detectables por [FD entre los queratinocitos y
por IFI en titulos relacionables con la actividad de la
enfermedad), factores inmunogenéticos (HLA - DR -
DR4 predispone) v factores ambientales (18). Estos fac-
tores ambientales fucron también descritos en nuestro
pais { 17). Clinicamente no afecta las mucosas, comien-
za en sedes seborreicas y puede permanecer en ellas o
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