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Caso Clinico N° 1 : Diagnostico Penfigoide ampollar infantil.

Esta es una enfermedad cutanea ampollar subepidermica,que habitual mente se presenta
en ancianos.Se caracteriza por la presencia de ampollas grandesy tensas,y la presencia
de C 3 elg G en lazonade lamembrana basal epidérmica.En la mayoria de |os casos,
las mucosas no estan comprometidas,con excepcion en una minoria de pacientes,que
muestran ampollas o erosiones de la mucosa oral que no dejan cicatrices.

Si bien lamayoria de |los casos se presentan en forma esporadica,en ocasiones se men-
ciona alaluz ultraviolata como factor precipitante.

Mas de lamitad de |os pacientes,presentan niveles sericos elevados de Ig E los que se
relacionan con la presencia de prurito.Ademas,en un porcentaj e importante,existe eo-
sinofilia en sangre periferica.

Parala mayoria de |os autores,no existe aumento de lesiones neoplésicas malignas en
estos pacientes.Por otra parte,la coexistencia de penfigoide ampollar y liquen plano es-
ta bien documentada.Estos paci entes,muestran rasgos clinicos,histol ogicos e inmunopa
tologicos de ambas enfermedades.Se postula que los Ac. antimembrana basal,se desa
rollan a consecuencia de un dafio de la membrana basal inducido por las celulas T del
infiltrado linfocitico del liquen plano.Finalmente,al gunos autores han informado |a aso-
ciacion de penfigoide con € Penfigo,y que existiria un leve aumento en laincidencia
de Psoriasis.

El estudio histopatol 6gico de la ampolla precoz,es de gran valor para establecer el
diagnostico.En esta se observa una ampolla subepidermica ,sin necrosis de la epider
mis,y un infiltrado en ladermis superficial constituido en forma caracteristica por
linfocitos,histiocitos y eosinofilos.La magnitud de este infiltrado varia desde intenso a
disperso,pero tipicamente contiene eosinofilos.L as biopsias tomadas de ampollas que
asientan sobre una base eritematosa,tienen tendencia a presentar infiltrados mas impor
tantes.Con frecuencia,también se observan eosinofilos en la cavidad ampollar.En oca
siones,se presentan neutrofilos,pro a diferencia de lo que sucede en la dermatitis herpe
tiforme rara vez forman microabcesos en |0s apices papilares.Las lesiones urticarianas
pueden mostrar solamente un infiltrado dermico superficial compuesto por linfocitos,
histiocitos y eosinofilos,con edema de la dermis papilar.En estos casos,se puede obser
var desgranulacion de los eosinofilos en la union dermo-epidermica,con separacion pre
coz de las celulas basal es individual es respecto de |la membrana basal.Es importante re
cordar,que el penfigoide ampollar es una causa frecuente de espongiosis eosinofilica.

L os diagnosticos diferencia es mas importantes,comprenden la enfermedad por deposi
tolineal delg A ,laenfermedad ampollar cronica de la nifiez,la dermatitis herpetiforme,
el eritemamultiformey el penfigo.En estas el cuadro clinico y €l estudio histologico y
de inmunofluorescencia,permiten su disticion.Las patologias mas dificiles de diferenciar
del penfigoide ampollar son la epidermolisis ampollar adquiriday el penfigoide cicatrizal.
El cuadro clinico,y en ocasiones la microscopia inmunoel ectronica permiten su diferencia
cion.
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Caso Clinico N° 2 : Diagnostico: Poliarteritis nodosa cutanea. ( PNC)

La vasculitis,es un proceso clinico-patologico caracterizado por inflamacion

y dafio alos vasos sanguineos.La lesion vascul ar,conduce a aumento de la per-
meabilidad,edemay purpura.Aneurismas,proliferacion intimal trombosisy he
morragia,llevan a estenosisy oclusion de la pared vascular.La PNC es una
vasculitis mas limitada,con afectacién predominentemente de piel,sistema mus
culo-esquel etico y sistema nervioso.Hay ausencia de compromiso sistémico,y

Su curso es benigno,cronico y con recaidas.En algunas series,se ha demostrado
progresion de esta entidad hacia poliarteritis nodosa 19 afios posteriores a diag
nostico.

La PNC,afecta adultos y nifios.Su sintomatologia incluye fiebre,erupciones de piel
inespecificas y tumefaccion articular.N6dul os en las mufiecas y tobillos son signos
que se observan al comienzo.Puede existir también aumento de la eritrosedimen-
tacion,y anticuerpos antiestreptolisinay antihialuronidasa positivos.Es de destacar,
que la sintomatologia en la nifiez es muy variable en comparacion con |os adultos.
El diagnostico se realiza con |a biopsia excisional,que muestra una arteritis necro
tizante en el tgfido subcutédneo o dermisinferior,con infiltrado de neutrofilos. Tam
bien se observa necrosis fibrinoide y vasculitis leucocitoclastica.Las arteriasen la
union dermis-tejido celular subcuténeo,pueden ser afectadas,y en ellas se encuentra
depositos de material fibrinoide y atenuacion de lalamina elastica.

La patogénesis no es clara,no obstante se presume que es mediada por complejos
inmunes.La lesion comenzaria con aumento de la permeabilidad y activacion del
complemento.Esto,a su vez,permitiria el deposito de complejosinmunes con
atraccion de plaguetas que,mediante liberacién de diversos factores, atraerian po
linucleares con activacion adicional del complemento.La liberacion de enzimas
de los polinucleares,tales como colagenasas y €lastasas,dafiarian la pared vascular.
En lainfancia,es fundamental descartar el pioderma gangrenoso.Las vasculitis a-
lergicas en nifios,son similares ala PNC,excepto que esta consiste de nodul os sub
cutaneos profundos y monomorficos.Otras enfermedades que deben entrar en el
diagnostico diferencial en lainfancia,incluyen el eritema nodoso,fiebre reumatica,
eritema multiforme y enfermedad de Kawasaki.
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