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TRABAJOS ORIGINALES

Lesiones en collar de perlas como manifestacion

atipica del penfigoide ampollar

String of pearls as an atypical manifestation of bullous pemphigoid

Agustina Belén Filisetti', Marfa Emilia Candiz?, Olga Lucfa Forero?, Esteban Maronna® y Viviana Leiro*

RESUMEN

El penfigoide ampollar es la enfermedad ampollar autoinmune
subepidérmica més frecuente. Su manifestacién clinica cldsica es la
presencia de ampollas tensas de contenido seroso y/o hemdtico, que
asientan sobre placas eritematoedematosas. Se describen los casos
de cuatro pacientes con diagndstico de penfigoide ampollar, con pre-

ABSTRACT

Bullous pemphigoid is the most frequent subepidermal autoimmune
bullous disease. Its typical manifestation is the presence of tense blisters
with serous and/or hemorrhagic content that develop over urticarial
plaques. We report four patients diagnosed with bullous pemphigoid
presenting lesions arranged in a string-of-pearls distribution. This
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sencia de lesiones dispuestas en collar de perlas. Esta distribucion de
[as lesiones en general evoca dermatosis por IgA lineal. Se destaca su
presencia como manifestacion atipica del penfigoide ampollar.
Palabras clave: penfigoide ampollar, dermatosis por IgA lineal, co-
Ilar de perlas.
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distribution is often reminiscent of linear IgA dermatosis. We highlight
this as an atypical manifestation of bullous pemphigoid.

Key words: bullous pemphigoid, linear IgA dermatosis, string-of-
pearls.
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INTRODUCCION

El penfigoide ampollar (PA) es la enfermedad
ampollar autoinmune subepidérmica mds frecuen-
te. Es causado por la produccién de autoanticuerpos
contra componentes del hemidesmosoma BP180
y/o BP230'5. Su incidencia aumenta en pacientes
mayores de 60 anos, sin predileccién por un sexo
en particular®. La manifestacién clinica cldsica es la
presencia de ampollas tensas de contenido seroso
y/o hemdtico que asientan sobre placas eritematoe-
dematosas de aspecto urticariano, pruriginosas, pre-

cedidas en ocasiones por una fase prodrémica o no
ampollar®. En la literatura se describen otras for-
mas clinicas del PA, como la dishidrosiforme, pal-
moplantar, nodular y eritrodérmica, entre otras*'.
Por otro lado, la disposicién de ampollas en la peri-
feria de las placas, dando una imagen de aspecto en co-
llar de perlas, es evocadora de otra dermatosis ampollar
de la unién dermoepidérmica: la dermatosis por IgA
lineal (DIAL)!. A continuacién, se describen cuatro

casos de PA con lesiones dispuestas en collar de perlas.
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SERIE DE CASOS
Caso clinico 1

Paciente mujer de 71 afos, con antecedentes de
migrafias con manejo sintomdtico, que consulté por
una dermatosis generalizada e intensamente prurigi-
nosa de un mes de evolucién. Al examen fisico, en el
tronco y en las extremidades, presentaba multiples
placas eritematoedematosas sobre las que asentaban
ampollas tensas de contenido seroso y hemdtico.
Algunas se disponian en la periferia de las placas
dando imdgenes en collar de perlas que alternaban
con erosiones cubiertas por costras (Foto 1). A nivel
del paladar duro se observaban aisladas erosiones de
fondo rojizo.

Caso clinico 2

Paciente mujer de 65 afos con antecedentes de
esclerosis multiple sin tratamiento, que consult6 por
una dermatosis pruriginosa de 3 semanas de evolu-
cién. Al examen fisico, en el tronco y en las extremi-
dades, se evidenciaban ampollas tensas de contenido
seroso y hemdtico, que alternaban con erosiones de
fondo rojizo y asentaban sobre placas eritematoede-
matosas. Algunas de las ampollas eran mds pequenas
y se disponian en la periferia de las placas dando ima-
genes en collar de perlas (Foto 2). En la cavidad oral,
a nivel de la mucosa labial inferior, se evidenciaban
escasas erosiones cubiertas por fibrina (Foto 3).

Caso clinico 3
Paciente mujer de 41 afos, sin antecedentes de
relevancia, que consulté por una dermatosis gene-

ralizada de un mes de evolucién. Al examen fisico,
en la regién inferior del abdomen y en la raiz de los
muslos, se observaban multiples ampollas dispuestas
en la periferia de placas eritematoedematosas, dando
imdgenes en collar de perlas (Foto 4). En la mucosa
yugal se observaban erosiones de fondo rojizo cu-
biertas parcialmente por fibrina.

Caso clinico 4

Paciente mujer de 44 anos, sin antecedentes re-
feridos, que acudi6 por una dermatosis pruriginosa
y generalizada de 2 meses de evolucién. Al examen
fisico presentaba, en la cara anterolateral de ambos
muslos, multiples ampollas dispuestas en collar de
perlas (Foto 5) que alternaban con ampollas tensas
sobre placas eritematoedematosas.

En los cuatro casos se realizaron biopsias de
piel para inmunofluorescencia directa con técnica
de salt-split, que evidenciaron depésitos lineales de
IgG y C3 en la zona de la membrana basal, del lado
epidérmico. Ademds, se tomaron muestras para es-
tudio histopatolégico, que evidenciaron ampollas
subepidérmicas con un denso infiltrado inflamato-
rio, compuesto predominantemente por eosinéfilos
(Foto 6). Se realizaron también serologias mediante
la técnica de ELISA, con resultados positivos para
autoanticuerpos anti-BP180 y el citodiagnéstico de
Tzanck evidencié abundantes eosinéfilos. En fun-
cién de estos hallazgos se arrib6 al diagnéstico de
PA. Cabe destacar que todas las pacientes negaron
la incorporacién de firmacos en los meses previos al
inicio de la dermatosis.

FOTO 1: Ampollas tensas dispuestas en collar de perlas sobre base eritematosa.
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FOTO 2: Imagen con aspecto en collar de perfas.
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FOTO 5: Lesidn de distribucidn en collar de perlas.

COMENTARIOS

En la literatura se han descripto multiples ma-
nifestaciones clinicas que orientan al diagnéstico de
las dermatosis ampollares autoinmunes de la unién
dermoepidérmica'"'?. Sin embargo, la clinica no es
categdrica de ninguna de estas entidades.

La variante cldsica del penfigoide ampollar (PA)
se caracteriza por una fase prodrémica o no ampo-
llar, con presencia de lesiones inespecificas que van
desde placas urticarianas, eccematosas, prurigoides
o incluso la presencia de prurito sin lesiones®® que,
en la mayoria de los casos, evolucionan con apari-
cién de ampollas grandes y tensas, de contenido
seroso y/o hemdtico, que asientan sobre dichas pla-
cas. En general, respeta el polo cefélico y el com-
promiso de mucosas se observa en un tercio de los
pacientes'*.

Por otro lado, la DIAL se manifiesta con fre-
cuencia con ampollas que se disponen en la peri-
feria de las placas urticarianas, dando imdgenes con
distribucién en collar de perlas. Esta manifestacién

FOTO 6: Despegamiento ampollar subepidérmico que contiene material
fibrinoide asociado a un denso infiltrado inflamatorio a predominio de
eosindfilos (HyE, 100X).

clinica es sugestiva, pero no patognoménica de esta
entidad.

En el presente trabajo se describieron cuatro ca-
sos de pacientes con diagnéstico confirmado de PA 'y
una presentacion clinica sugestiva de DIAL; por este
motivo, se resalta el uso de los eximenes complemen-
tarios como herramientas fundamentales para arribar
a un correcto diagndstico de estas patologfas'.

Cabe destacar que tres de las cuatro pacientes
presentaban compromiso mucoso, lo que plantea el
interrogante de una posible asociacién entre dicho
compromiso y la disposicién en collar de perlas de
las lesiones. Ademads, si bien el PA cldsico se descri-
be en pacientes mayores de 60 afos', la edad no
es determinante, ya que dos de las cuatro pacientes
tenfan entre 40 y 50 afos.

El interés de esta publicacién radica en resaltar
la presencia de lesiones con disposicién en collar de
perlas como una posible forma de presentacién ati-

pica del PA.
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