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RESUMEN 
Presentamos una paciente escolar femenina de 11 años de 
edad, quien fue referida a nuestro servicio por una erup-
ción ampollar flexural de 3 meses de evolución y que pos-
teriormente reunió Ios criterios clínicos, histopatológicos 
e inmunopatológicos para el diagnóstico de Dermatosis 
Ampollar Crónica de la Infancia. Luego de 45 días de tra-
tamiento combinado con prednisona y dapsona, se obtu-
vo una respuesta favorable. 
Palabras clave: dermatosis ampollar crónica, infancia, IgA 
lineal. 

 

SUMMARY 
We describe a 11 years-old girl with a chronic 
blistering eruption on the flexural areas whose 
clinical and immunopathologic features were 
consistent with a diagnosis of chronic bullous clisease 
of childhood. After 45 days of treatment with 
prednisone and dapsone, a considerable im-
provement was observed. 
Keywords: Chronic bullous disease-childhood-linear 
IgA. 

 
   

INTRODUCCIÓN 
 
La dermatosis ampollar crónica de 
la infancia (DACI) es una 
enfermedad rara, adquirida, 
autolimitada, que ocurre excl.-
sivamente en niños1. Fue con-
siderada inicialmente como una va-
riante de la dermatitis herpetiforme 
o del penfigoide ampollar1,2. Desde 
1971, se definió como una entidad 
separa-da, basados en hallazgos 
característicos en la inmuno-
fluorescencia3. La DACI está 
caracterizada clínicamente por la 
presencia de ampollas grandes, 
tensas y agrupadas que aparecen 
sobre piel normal y/o eritematosa. 
Se localizan más frecuentemente 
en la 
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parte inferior del tronco, pelvis, 
ingle, extremidades inferiores, 
cara, cuero cabelludo y mucosas. 
El prurito es variable1,3,4 Entre Las 
complicaciones se han descrito 
cicatrices conjuntivales que 
pueden ocasionar ceguera1,3. 

Los hallazgos histopatológicos no 
son específicos, presentándose 
como ampollas y vesículas 
subepidérmicas las cuales pueden 
contener eosinófilos sugiriendo 
penfigoide ampollar o por el 
contrario, microabscesos papilares 
neutrofílicos, compatible con el 
diagnóstico de dermatitis 
herpetiforme1,2,5,6 

El estudio de inmunofluorescencia 
directa de piel perilesional muestra 
depósitos de IgA lineal en la zona 
de la membrana basal (ZMB), a 
menudo con positividad también 
para C31,2,3,7

Además, pueden haber otros 
depósitos de inmunoglobulinas 
con fluorescencia menos intensa'. 
La inmunofluorescencia indirecta 
revela frecuentemente anticuerpos 
IgA en el suero de estos pacientes 
que reaccionan contra un antígeno 
de 285 Kd en la ZMB8,9. 
 
En la inmunomicroscopía electró-
nica se observan depósitos de IgA 
dentro de la lámina lúcida y/o 
sublámina densa1,8,9

 
El tratamiento de elección para 
esta enfermedad es la dapsona 25 
a 100 mgrs./día. En caso de 
respuesta inadecuada a este 
tratamiento se aconseja asociar 
prednisona a una dosis de 1 
mgr/Kg/día1,2,3. 

Dado que la evolución natural de 
la enfermedad es hacia la remisión 
espontánea, se sugiere no 
sobredosificar 
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Fig.1  Detalle de las profusas lesiones ampollares, vesiculares, erosiones y costras de las regiones 
inguinocrurales y muslos. 
 

dejaban áreas erosionadas que 
curaban rápidamente dejando 
hipopigmentación residual. Estas se 
localizaban en región inguinocrural 
bilateral, axilar, poplitea, cervical, 
periorbitaria, Perioral, dorso de manos 
y pies, cuero cabelludo y mucosa oral. 
El resto del examen físico fue normal. 
Figs. 1 y 2. 

Una amplia rutina de laboratorio re-
veló anemia ferropénica con hipo-
proteinemia leve. 

Mediante el estudio histopatológico se 
evidenció la presencia de una ampolla 
subepidérmica, así como de un in-
filtrado mononuclear con polimorfo-
nucleares (PMNs) en el piso de la am-
polla y perivascular en la dermis. Mi-
gración de PMNs hacia las papilas. 
 

 
Fig. 2 Detalle de lesiones vesiculares y erosivas en mucosa oral y en piel perioral. 
 

para evitar los efectos adversos del 
tratamiento1,2,3,4 

RESUMEN DEL CASO 

Escolar femenina de 11 anos de 
edad, natural y procedente de 
Ocumare del Tuy, Estado Miranda, 
refiere inicio de su enfermedad en 
Noviembre de 1992, cuando presentó 
múltiples vesículas y ampollas en 
región inguinocrural bilateral. 
Persistiendo con dicha sintomatología 
por un lapso de 2 semanas 
aproximadamente, cuando aparecen 
lesiones de iguales características en 
cuero cabelludo, región periorbitaria, 
perioral, mucosa oral, así como en 
áreas de flexión: axilas, codos, rodillas 
y dorso de manos y pies. Es ingresada 
en el Servicio de Dermatología del 
H.U.C. con los diagnósticos de 
penfigoide ampollar, dermatitis 
herpetiforme, eritema multiforme 
mayor y dermatosis ampollar crónica 
de la infancia. 
 
Al examen físico de ingreso la pacien-
te se encontraba en regulares condi-
ciones generales, afebril, normotérmi- 
 

ca, evidenciándose múltiples y profusas 
vesículas y ampollas, tensas, contenido 
claro, algunas sobre base eritematosa, 
otras sobre piel normal, aisladas y/o 
agrupadas adoptando una configura-
ción herpetiforme, que al romperse, 
 

El estudio de inmunofluorescencia 
directa de piel perilesional reveló de-
pósitos de IgA lineal continuo en la 
unión dermoepidérmica. Fig 3. Corre-
lacionando los hallazgos clínicos, his-
topatológicos e inmunopatológicos se 
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Fig. 3 Estudio de Inmunofluorescencia directa de piel perilesional donde se observa un 
depósito lineal continúo en la unión dermoepidérmica. 
 

concluye el caso como una Dermato-
sis Ampollar Crónica de la Infancia. 
 
A su ingreso se inició tratamiento con 
prednisona a razón de 2 mgrs/Kg/día, 
no observándose mejoría en un lapso 
de 4 semanas por lo que se decide 
aso-ciar dapsona a 50 mgrs/día, 
apreciándose una disminución 
progresiva del número de lesiones. 
Sin embargo, las lesiones 
periorbitarias se mantenían 
desarrollándose ectropión. La pacien-
te es egresada pero es de hacer notar 
que no regresó al control. 

DISCUSIÓN 
 
Ante la presencia de una erupción 
ampollar durante la infancia y con las 
características clínicas de nuestra pa-
ciente, se plantean varias posibilida-
des diagnósticas, entre ellas penfigoi-
de ampollar, la cual se sabe, es una en-
fermedad cuya frecuencia en niños es 
desconocida, ocurriendo más frecuen-
temente en personas mayores; su pre-
sentación clínica en niños es muy si-
milar a la de nuestro caso, con 
afectación frecuente de mucosas''. 
Sin em- 
 

bargo, es posible diferenciarlo par los 
hallazgos de inmunofluorescencia (di-
recta e indirecta) e inmunomicrosco-
pia electrónica1,4,5. Igualmente se 
observan diferencias en cuanto a la 
respuesta al tratamiento, siendo 
favorable el uso de corticosteroides4,5. 
En nuestro caso descartamos 
penfigoide ampollar, en vista de los 
depósitos de IgA lineal en la unión 
dermoepidérmica, observados en la 
inmunofluorescencia directa. 

 
La ausencia de antecedentes de in-
gesta de medicamentos o enfermedad 
viral concurrente, previo a la aparición 
de esta erupción, ayuda al descarte de 
eritema multiforme mayor, lo cual fue 
confirmado por los resultados histo-
patológicos e inmunopatológicos. 
 
La falta de cicatrices atróficas y mi-
ilium en conjunto con los resultados 
inmunopatológicos, nos ayudaron a 
descartar el diagnóstico de epidermo-
lisis ampollar adquirida 
 
En la dermatitis herpetiforme las 
áreas afectadas son las de extensión. 
Son muy prunginosas y de manera 
 

característica responden rápidamen-
te a la administración de dapsona, 
detalles no observados en nuestro 
caso. 
 
A pesar de tener un curso benigno, 
la paciente presentó ectropión, lo 
cual ha sido reportado en un caso 
aislado en la literatura. 
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