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Resumen

La dermatitis herpetiforme, también denominada enfermedad de Duhring-Brocq, es una enfermedad
caracterizada por una erupcion papulovesiculosa cronica, simétrica, localizada principalmente en superficies
de extension, recidivante, con prurito intenso. Se asocia a enteropatia sensible al gluten. Su diagnostico se basa
enlaclinica, laanatomia patolégica e inmunofluorescencia directa,ademas de pruebas seroldgicas.

Se presenta el caso de un joven con lesiones cutdneas pruriginosas cuyos estudios confirmaron el
diagndstico de dermatitis herpetiforme y en la investigacion gastrointestinal por endoscopia e histologia se
confirmauna enfermedad celiaca que no presentaba sintomas.
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Abstract

Dermatitis herpetiformis, also called Duhring-Brocq disease, is a recurrent disease characterized by
symmetric chronic papulo-vesicular eruption, mainly located in extension surfaces, and intense pruritus. It is
associated with a gluten-sensitive enteropathy. Its diagnosis is based on clinics, pathological anatomy and
directimmunofluorescence apart from serological tests. We report the case of a youth with pruritic cutaneous
lesions, whose studies confirmed the diagnosis of dermatitis herpetiformis. In the gastrointestinal
investigation, using endoscopy and histology, a celiac disease, which did not present symptoms, was confirmed.
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Introduccion

La dermatitis herpetiforme (DH), también denominada enfermedad de Duhring- Brocq, es una
dermatosis caracterizada por una erupcion papulovesiculosa crdnica, simétrica y recidivante principalmente
en zonas de extension de extremidades, acomparniada de prurito intenso. Casi todos los casos se asocian a
enteropatia sensible al gluten, porlo general asintomdtica’.

Se trata de una enfermedad ampollosa autoinmune, con formacién de vesiculas o ampollas
subepidérmicas, en respuesta a anticuerpos dirigidos a autoantigenos en piel similares a los presentes en el
intestino delgado (antitransglutaminasa). El cuadro se manifiesta con prurito intenso, al principio solo son
evidentes placas eritematosas, urticariformes o con mayor frecuencia papulas escoriadas y costrosas, debido al
rascado, lo que dificulta el diagndstico. La aparicion de vesiculas o ampollas, generalmente evidenciadas tras la
supresion del prurito, con mas frecuencia en glateos o superficies extensoras de miembros, orientan la
presuncién diagnostica”.

El diagndstico de la DH se establece por las evidencias clinicas mencionadas, serolégicas como el dosaje
de anticuerpos especialmente antitransglutaminasa epidérmica, histologicas con la acumulacion de
neutrofilos en las papilas dérmicas, posterior formacién de vesiculas, ampollas, y se confirma a través de la
inmunofluorescencia directa (IFD) **.

La toma de bidpsia de piel clinicamente normal adyacente a una lesién para la IFD, con el hallazgo de
depésitos granulares de IgA, y ocasionalmente C3, en las papilas dérmicas o a lo largo de la union
dermoepidérmica, constituye el gold standard del diagnostico de la enfermedad, con una sensibilidad de 90 a
95% *",

La enfermedad celiaca o esprue celiaco (EC) se caracteriza por una intolerancia permanente al gluten,
capaz de provocar atrofia de las vellosidades del intestino delgado y un estado de inflamacion crdnica de la
mucosa . La EC presenta varias formas clinicas: cldsica, pauci o monosintomdtica, latente, potencial, refractaria
y silente. Esta ultima no presenta manifestaciones clinicas a pesar de consumirse gluten, los marcadores
serologicos son positivos, presenta lesiones en intestino en forma parcelar, evidenciables por estudios
histolégicos®”.

Debido a la asociacion frecuente con EC, son pacientes de riesgo quienes padecen ciertas afecciones
autoinmunes como diabetes mellitus tipo 1, tiroiditis autoinmune, lupus eritematoso sistémico, psoriasis,
vitiligo, alopecia areata, entre otras. Los familiares de primer grado constituyen un grupo de riesgo elevado en el

. . 0 5-7
quelaprevalenciade ECoscilaentre 5a15% .

La ECserelaciona con varias afecciones cutaneas inespecificas asociadas a procesos privativos o de mala
absorcién y trastornos especificos comola Dh°.

La asociacion frecuente de DH y EC siempre despert6 sospecha de ser manifestacion de una misma
entidad. Actualmente la relacién de ambas, con un mismo fenotipo de antigenos HLA de clase 1], ligados al
cromosoma 6 (90% HLA DQ2 y el resto HLA DQ8), la apariciéon de ambos trastornos en una misma familia y
especialmente las alteraciones intestinales similares en ambas, admiten ala DH como una manifestacion de la
EC. Los pacientes que no expresan moléculas HLA DQ2 ni DQ8 no desarrollaran enteropatia por sensibilidad al
gluten"”
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En la DH los autoanticuerpos no estan dirigidos a ninguna molécula de la unién dermoepidérmica. El
autoantigeno, transglutaminasa epidérmica (TGe), contenido en los queratinocitos basales es similar al
transglutaminasa tisular (TGt), el autoantigeno de la EC, el cual se encuentra en las células epiteliales del
intestino delgado. Los autoantigenos dela DHyla EC presentan 64% de homologia*

Se presenta el caso de un joven con DH y que en la investigacién gastrointestinal por endoscopia e
histologia se confirma el compromiso intestinal que clinicamente el paciente no presentaba.

Caso clinico

Paciente masculino de 19 afios de edad consulta por un cuadro de un afio de evolucién que inicia con
prurito intenso y lesiones en zona glttea, miembros, tronco y cuello. Seis meses antes, consulta con facultativo
de su comunidad y es tratado con corticoides tépicos, sistémicos y antihistaminicos, sin mejoria del cuadro.
Niega sintomas gastrointestinales. Ante la persistencia del cuadro acude al Servicio de Dermatologia del
Hospital Nacional.

Al examen fisico presenta lesiones polimorfas consistentes en papulas y placas eritematosas, de bordes
irregulares y limites netos, areas excoriadas cubiertas con costras hematicas, afectando zona glutea (Fig. 1),
torax posterior (Fig. 2), brazos, antebrazos y dorso de manos, ademas de los miembros inferiores. Presenta
ademas vesiculas y ampollas escasas, de contenido claro, de 1 a 3 mm de didmetro, ubicadas en las lesiones
previamente descritas (Fig. 3).

Figura 1: Papulas y placas eritematocostrosas Figura 2: Lesiones de iguales caracteristicas
de bordes irregulares y limites netos en en region posterior de téorax

region glatea, localizacién inicial.
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Figura 3: Vesiculas y ampollas de contenido claro, tensas. Area exulcerada con costra
hematica, en region deltoidea.

Estudios laboratoriales: hemograma, perfil renal, hepatico y coagulograma dentro de parametros
normales. Anticuerpos antitrasglutaminasa tisular mayora 200 U/mL (positivo valores superiores a 18 U/mL).
IgAtotal normal.

Estudio histopatolégico e inmunofluorescencia directa: se procede a la toma de tres muestras de
biopsias. Lesion papulosa y vesicula intacta por anatomia patolégica observandose en ambas, formacion
ampollar dermoepidérmica, cuyo techo se halla formado por la epidermis completa. Los queratinocitos basales
muestran apoptosis. El piso se ve constituido por papilas dérmicas denudadasy el contenido ampollar muestra
fibrina, neutréfilos, eosindfilos y linfocitos. En dermis: infiltrado perivascular y marcada exocitosis hacia la
epidermis, constituido por neutréfilos en forma predominante y menor cantidad de eosinofilos y linfocitos. Las
papilas dérmicas adyacentes presentan microabscesos de neutroéfilos y linfocitos (Fig. 4)

Figura 4: Anatomia Patoldgica (HE): Formacion ampollar dermoepidérmica, cuyo techo se
halla formado por la epidermis completa, queratinocitos basales muestran apoptosis, papilas
dérmicas denudadas, contenido ampollar de fibrina, neutrofilos, eosindfilos y linfocitos.
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La inmunofluorescencia directa practicada de una biopsia de piel sana perilesional muestra depdsitos
deIgA de aspecto granular en uniéon dermoepidérmica (Fig. 5).

Figura 5: Inmunofluorescencia directa: depdsitos granulares de Ig A en union dermoepidérmica

El paciente es sometido a una endoscopia digestiva alta, en la cual se observa, desde el bulbo hasta la
segunda porcién del duodeno, atrofia de la mucosa y aspecto de empedrado. Diagnéstico endoscépico: atrofia
duodenal, probable EC. Se procede a realizacién de biopsias intestinales, cuyo estudio anatomopatolégico
informa: atrofia vellositaria subtotal acentuada, compatible con EC (Fig. 6)

Figura 6: Anatomia patoldgica (HE): atrofia vellositaria subtotal acentuada, compatible con
enfermedad celiaca
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Ante la confirmaciéon diagnostica se inicia tratamiento con dapsona 100 mg/dia, con controles
laboratoriales periddicos y se educa e insiste sobre la dieta libre de gluten. Se observé remision de lesiones en
36 meses. (Fig.7)

Figura 7: Remision de lesiones luego de 36 meses de tratamiento.

A

Discusion

El caso presentado constituye un cuadro tipico de DH, aunque inicialmente hubo dificultades para el
diagnostico por la ausencia en la primera consulta de las clasicas vesiculas de distribucién en racimos,
solapadas por el efecto del rascado ante el prurito intenso, que llevd al planteamiento de otros diagnosticos
COmo prurigo, eczema, escabiosis”.

El gold standard para el diagnéstico de la DH es la IFD, en la que se aprecia el depdsito de IgA, de
disposicion granular en las papilas, uniéon dermoepidérmica como en nuestro caso, o en ambas. Enun 2% puede
observarse un patron fibrilar y ocasionalmente C,. Su negatividad en dos muestras seguidas sin privacién de
gluten descarta el diagnéstico”.

En el 60% de los casos la asociacién de DH es con EC silente. El 40% restante se halla distribuido de
manera equitativa entre las manifestaciones paucisintomaticas y la clasica’. Todos los paciente con DH tienen
algin grado de enteropatia sensible al gluten, pero solo el 3% de los pacientes con EC presenta DH y
paradéjicamente las formas graves de EC nola presentan’.

Ademas de la EC, la DH puede relacionarse con otras enfermedades autoinmunes que deben ser
investigadas como las tiroiditis e, incluso, enfermedades neoplasicas como los linfomas gastrointestinales'.

80



Dermatitis herpetiforme en joven con enfermedad celiaca silente Rev. virtual Soc. Parag. Med. Int. setiembre 2015; 2 (2):75-81

El pilar fundamental de tratamiento de la DH es la dieta libre de gluten, que se encuentra en cereales
como trigo, avena, cebada, centeno y sus derivados'™.
La dapsona es el tratamiento sintomatico de la DH, que induce una rapida mejoria de sintomas y signos en tan
solo tres horas y después de tres dias no aparecen lesiones nuevas. La dapsona mejora las lesiones en piel pero
no mejora las del intestino, confirmando la necesidad de una dieta libre de gluten como terapéutica
fundamental'.

En conclusion, la persistencia de lesiones pruriginosas con las caracteristicas mencionadas
anteriormente debe hacer sospechar una DH siendo pertinente realizar los estudios para confirmar el
diagndstico, en todos los casos independiente de la presencia de sintomas gastrointestinales, se debe realizar la
busquedade EC.
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