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Palabras clave Resumen

= Autoinmunidad
> Enfermedad celiaca
= Dieta sin gluten

La dermatitis herpetiforme es una erupcién cutdnea autoinmune infrecuente que pone de manifiesto una
sensibilidad al gluten. Los pacientes desarrollan tipicamente unas papulas y vesiculas inflamatorias intensa-
mente pruriginosas en los antebrazos, las rodillas, el cuero cabelludo o los gluteos. La inmensa mayorfa de
los pacientes con dermatitis herpetiforme también asocia una enteropatia sensible al gluten (enfermedad
celfaca), que normalmente es oligosintomatica o asintomatica. Este caso clinico es una presentacion atipica
de dermatitis herpetiforme, dado que la primera manifestacién cutdnea de nuestra paciente fue una combi-
nacion de maculas purpuricas, papulas y petequias dolorosas localizadas en regiones inusuales: los pulpejos
de los dedos.

Abstract

Dermatitis herpetiformis is an uncommon autoimmune cutaneous eruption revealing gluten sensitivity. Affected
patients typically develop intensely pruritic inflammatory papules and vesicles on the forearms, knees, scalp or
buttocks. The vast majority of patients with dermatitis herpetiforme also associate a gluten-sensitive enteropathy
(celiac disease), which is usually minimally symptomatic or asymptomatic. This clinical report shows an atypical
presentation of dermatitis herpetiforme, given that the primary cutaneous manifestation of our patient was a com-
bination of painful purpuric macules, papules and petechiae on various unusual locations (fingertips and thumbs).

Puntos destacados

= La dermatitis herpetiforme es una enfermedad cuténea infrecuente que
refleja una sensibilidad al gluten.

= El cuadro clinico clasico resulta caracteristico, aunque existen presentacio-
nes atipicas.

= Sudiagnostico se basa en la clinica y los estudios de laboratorio, incluyen-
do histopatologia, inmunofluorescencia directa y serologfa.
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En general, la DH es mas frecuente en individuos de ascendencia del nor-
te de Europa y pueden verse afectados tanto nifios como adultos. Su pa-
togénesis es compleja, debiendo coexistir dos factores fundamentales: la
predisposicion genética y la sensibilidad al gluten. Practicamente, todos
los pacientes con DH son portadores del haplotipo HLA DQ2 o HLA DQ8.
No obstante, la respuesta inmune juega un papel clave, en forma de anti-
cuerpos frente a la transglutaminasa epidérmica producidos en respuesta
al gluten ingerido.

Los pacientes diagnosticados de DH pueden presentar manifestaciones cuta-
neas, orales o gastrointestinales. Ademas, tienen mayor riesgo de desarrollar
otras enfermedades de tipo autoinmune, tales como enfermedad tiroidea, dia-
betes mellitus tipo 1 o linfoma.

Introduccion

La dermatitis herpetiforme (DH) es una enfermedad cuténea infrecuente, de origen
autoinmune, y que ocurre como una manifestacion de la sensibilidad al gluten.
El cuadro clinico clésico se describe como una erupcion cutdnea intensamente

Los pacientes afectados desarrollan, tipicamente, unas papulas y vesiculas infla-
matorias intensamente pruriginosas en los antebrazos, rodillas, cuero cabelludo
y gluteos. La inmensa mayoria de los pacientes también presenta una entero-
patia sensible al gluten asociada (enfermedad celiaca), que habitualmente es
minimamente sintomatica o asintomatica.
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pruriginosa, desarrollandose tanto papulas como vesiculas inflamatorias. Las
erosiones y las excoriaciones suelen ser la manifestacion clinica més llamativa
como consecuencia del prurito. Las localizaciones afectadas més frecuente-
mente son los codos, antebrazos, rodillas, gluteos, region lumbar y cuero ca-
belludo.
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A continuacion, exponemos un caso de DH cuya forma de presentacion resul-
té poco habitual.

Caso clinico
Antecedentes personales

Se trata de una mujer de 45 afos, soltera y actualmente en paro. No tiene aler-
gias a medicamentos y, entre sus antecedentes, destaca tabaquismo activo de
8 cigarrillos/dia desde los 18 afios, hipertension arterial, diabetes mellitus tipo
2, hipercolesterolemia, obesidad, hiperuricemia y una hernia discal L5-S1.

Enfermedad actual

Ingresa al referir, desde dos meses antes, la aparicion de unas lesiones rojizas,
pruriginosas y dolorosas en los pulpejos de los dedos de ambas manos. No
refiere fiebre ni sintomas sistémicos asociados. Previamente, se encontraba
asintomatica. No convive con animales, tampoco ha viajado recientemente ni
ha mantenido relaciones sexuales de riesgo. Habia consultado anteriormente
con su médico de cabecera, que le prescribi¢ corticoides, con lo que habia
mejorado parcialmente.

Exploracion fisica
La exploracion fisica revela unas constantes vitales normales, asi como varias

excoriaciones en los codos, diversas maculas, pdpulas y petequias digitales e
hiperpigmentacion cutanea' (figuras 1y 2).

Figura 1. Pulgares.

Figura 2. Dedos.

Pruebas complementarias

Los diversos test de laboratorio, que incluyeron andlisis sanguineos (hematime-
tria, hemostasia y bioquimica), sistematico de orina, cultivos microbiolégicos, se-
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rologfas y autoinmunidad, fueron todos normales, con excepcién de unos nive-
les descendidos de 25-OH vitamina D (12 ng/mL [20-50]) y unos niveles elevados
de anticuerpos anti-transglutaminasa tisular IgA (27,7 unidades [< 20])*

Por otra parte, las pruebas de imagen, tales como la radiografia de térax y el
ecocardiograma, también resultaron normales. Ademas, se realizé una biopsia
cuténea tipo punch, que demostrd una dermatitis perivascular e intersticial
superficial con infiltrados linfohistiocitarios vasculares, abundantes neutréfilos
en la union dermoepidérmica y microabscesos papilares focales’.

Evolucion

En este momento, nos encontramos ante una paciente adulta joven con una
erupcion cutdnea muy pruriginosa en los pulpejos de los dedos, unos niveles
elevados de anticuerpos antitransglutaminasa tisular IgA y una biopsia cuté-
nea caracteristica.

Entonces, la paciente inicié una dieta estricta libre de gluten y aplicé una cre-
ma de corticoides potente sobre las lesiones pruriginosas>®. Posteriormente, se
realizd una gastroscopia con biopsia de intestino delgado, que demostrd una
inflamacion crénica moderada con microvellosidades intestinales preservadas.

Sin embargo, a pesar del tratamiento prescrito, poco tiempo después aparecie-
ron unas lesiones cutaneas activas en los gluteos de la paciente, que se resol-
vieron rapidamente tras iniciar dapsona®, previa obtencién de un test negativo
para la glucosa 6-fosfato-deshidrogenasa.

En la Ultima revision clinica, la paciente se encontraba asintomatica.
Diagnéstico

Dermatitis herpetiforme (DH) con presentacion atipica.
Discusion y conclusiones

La DH es una enfermedad cutanea infrecuente, de origen autoinmune, que
ocurre mas frecuentemente en individuos de ascendencia del norte de Eu-
ropa, siendo la incidencia anual cercana a 1/100.000 individuos. La DH es rara
en ninos, afectando generalmente a los adultos entre la cuarta y la quinta dé-
cadas’.

En lo que respecta a los hallazgos clinicos, el cuadro cuténeo clasico consiste
en la aparicion de multiples papulas y vesiculas inflamatorias, muy prurigino-
sas, habitualmente localizadas en los codos, antebrazos, rodillas, cuero cabellu-
do, regién lumbary gltteos. Sin embargo, varios autores describen la presencia
de méculas purpUricas o petequias en los dedos o en las palmas como un
hallazgo infrecuente de DH. Curiosamente, estas lesiones son mas habituales
en los nifos, aunque también ocurren en los adultos. Ocasionalmente, las pe-
tequias acras o la purpura puede ser la primera manifestacion cutanea de la
enfermedad, como ocurre en este caso'.

El diagndstico de la DH se basa en dos pilares fundamentales: la clinica y los
estudios de laboratorio, que incluyen la histopatologfa, la inmunofluorescencia
directa por microscopio (IFDM) y la serologia*®. La IFDM se considera la prueba
de referencia en el diagnéstico de la enfermedad y habitualmente resulta po-
sitiva. El hallazgo caracteristico por este método es la presencia de depdsitos
granulares de inmunoglobulina A (IgA) en el seno de las papilas dérmicas, aun-
que existen distintos patrones compatibles.

Lamentablemente, en nuestro hospital no disponemos de IFDM, por lo que el

diagndstico de nuestra paciente se basa en unos hallazgos clinicos inusuales
junto con el apoyo de la histopatologia y la serologia.
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