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ENFERMEDADES AMPOLLARES SUBEPIDERMICAS
(sin cambios en epidermis)

1. Sin infiltrado inflamatorio: Porfiria Cutanea Tarda

2. Neutrofilos: Dermatitis Herpetiforme
Dermatosis a IgA lineal

3. Eosinofilos: Penfigoide Ampollar
Epidermolisis Ampollar Adquirida
Herpes Gestacional
Penfigoide Cicatrizal de las mucosas
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ENFERMEDAD AMPOLLAR SUBEPIDERMICA SIN INFILTRADO INFLAMATORIO

Porfiria Cutanea Tarda







PORFIRIA CUTANEA TARDA

Las porfirias son un grupo de enfermedades metabdlicas, secundarias a una
deficiencia enzimatica en la via del hem

La Porfiria cutanea tarda es la forma mas frecuente
Factores desencadenantes: alcohol, ACO, hemocromatosis, VHB, VHC, HIV

Clinica: fotosensibilidad, fragilidad cutanea, ampollas en areas fotoexpuestas,
quistes de milio, hipertricosis, cambios esclerodermiformes

HP: ampolla subepidérmica, base festoneada, escaso infiltrado inflamatorio,
cuerpos de Caterpillar, engrosamiento de paredes vasculares




ENFERMEDADES AMPOLLARES SUBEPIDERMICAS

2. Neutrofilos: Dermatitis Herpetiforme
Dermatosis a IgA lineal



ENFERMEDAD AMPOLLAR SUBEPIDERMICA CON NEUTROFILOS:
Dermatitis Herpetiforme

Decolamiento focal subepidérmico con microabscesos
de neutrodfilos en papilas dérmicas

IgA granular en vértice de papilas dérmicas
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ENFERMEDAD AMPOLLAR SUBEPIDERMICA CON NEUTROFILOS:
Dermatitis Herpetiforme

Enfermedad

* Papulas urticarianas y vesiculas en zonas
extensoras

* Son frecuentes las biopsias en todo cuadro
prurigoide en paciente con enfermedad celiaca

* Puede ser un planteo en pacientes sin diagndstico
previo de enfermedad celiaca




ENFERMEDAD AMPOLLAR SUBEPIDERMICA CON NEUTROFILOS:
Dermatosis a IgA lineal
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IlgA deposito lineal




ENFERMEDAD AMPOLLAR SUBEPIDERMICA CON NEUTROFILOS:
Dermatosis a IgA lineal

* Clinicamente puede parecerse al penfigoide ampollar o
a la dermatitis herpetiforme, siendo caracteristica la
imagen “en collar de perlas”

* Existe una forma del nifio y una forma del adulto

 En el adulto es frecuente la asociacién con farmacos,
siendo la vancomicina la asociacion clasica

* Patogénicamente la dermatosis es secundaria al

depdsito de Ac IgA circulantes contra el antigeno
BP180 (BPAG?2)




ENFERMEDADES AMPOLLARES SUBEPIDERMICAS

3. Eosinofilos: Penfigoide Ampollar
Epidermolisis Ampollar Adquirida
Herpes Gestacional



ENFERMEDAD AMPOLLAR SUBEPIDERMICA CON EOSINOFILOS

PENFIGOIDE AMPOLLAR







ENFERMEDAD AMPOLLAR SUBEPIDERMICA CON EOSINOFILOS:
PENFIGOIDE AMPOLLAR

* La mas frecuente de las enfermedades
ampollares autoinmunes subepidérmicas

e Adulto mayor

* Lesiones mucosas muy poco frecuentes

* Patogénicamente se destaca la presencia de
autoanticuerpos dirigidos contra los antigenos

BP230 (BPAG1) y BP180 (BPAG2) de los
hemidesmosomas




Classical/
mechano-bullous EBA

E P I D E R M O Ll S | S A M P O L LA R A D Ql | I R I D A subepidermal cleavage subepidermal cleavage with fibrin  dense infiltrate in its cavity prolonged
without dermal infiltrate and mild dermal infiltrate by a cleft in the hair follicle
-
3 g 3 S

BP-like EBA

* Entidad poco frecuente caracterizada por la presencia
de autoac anti colageno 7 de las fibrillas de anclaje de la UDE g2«
* Aspecto clinico e histologico variable

Forma clasica: similar a una Porfiria Cutanea Tarda
Similar al Penfigoide Ampollar

Similar al Penfigoide cicatrizal

Similar a Penfigoide cicatrizal tipo Brunsting Perry
Similar Dermatosis Ampollar a IgA

e wh e

* Probablemente subdiagnosticada, confundiéndose con un Penfigoide ampollar

* Diagnostico se define con IFD de piel perilesional separada con NaCl 1M o
inmunomicroscopia electronica u otras técnicas para detectar ac anti colageno 7



IFD DE PIEL PERILESIONAL INCUBADA CON NaCl 1M
(o IFl en piel sana o es6fago de mono)

Depdsito en el techo de la ampolla: Deposito en el piso de la ampolla:
Penfigoide Ampollar Epidermolisis Ampollar Adquirida
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Source: Goldsmith LA, Katz SI, Glichrest BA, Paller AS, Leffell D), Woltf K: Fitzpatrick's Dermatology
N General Medicine, SBth LEAition: www. accessmedCine . .com
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ENFERMEDAD AMPOLLAR SUBEPIDERMICA CON EOSINOFILOS:
HERPES GESTACIONAL
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ENFERMEDAD AMPOLLAR SUBEPIDERMICA CON EOSINOFILOS:
HERPES GESTACIONAL




ENFERMEDAD AMPOLLAR SUBEPIDERMICA CON EOSINOFILOS:
Herpes gestacional o Penfigoide gestacional

* |déntico al penfigoide
ampollar pero en
embarazadas, en su
ultimo trimestre o
postparto inmediato

* Antigeno involucrado:
BP180




Application of C4d Immunohistochemistry on Routinely
Processed Tissue Sections for the Diagnosis of Autoimmune
Bullous Dermatoses

Axel P. Villani, MD,* 7 Brigitte Chouvet, MD,*{ and Jean Kanitakis, MD* 7
Am J Dermatopathol 2016; 38:186-188

FIGURE 1. A, C4d immunostaining
in a bullous lesion of BP shows linear
deposits at the DE| associated with
deposits on the surface of basal epi-
dermal keratinocytes. C4d labeling is
present both at the level of dermal-
epidermal separation (left) and on
noncleaved skin (right) (original - s R ST
magpnification x100). B, BP. Higher ﬂ g 5 w N
magnification shows C4d deposits =@ ‘“‘ B \“ :
on the DE| and on the surface of ) ,. . .. ‘

epidermal keratinocytes (original A %
magnification x250). C, Pemphigus.
IHC for C4d shows “intercellular”
deposits of C4d within the lower
epidermis (original magnification
x100). D, At higher magnification,
C4d deposits are seen on the surface |
of acantholytic cells lining the intra-
epidermal bulla (original magnifica-
tion x250).




Las ampollas subepidérmicas por ser
tensas pueden durar intactas varios
dias

No confundir:

1. proceso de reepitelizacion con
una ampolla intraepidérmica

2. necrosis epidérmica por falta de
aporte sanguineo en ampollas de
varios dias de evolucién, con
necrosis secundaria a Necrolisis
Epidérmica Toxica




CONCLUSIONES
En EAS con epidermis conservada

Sin infiltrado inflamatorio: PCT

Neutrofilos: IFD 1gGy C3 granular en papilas dérmicas == DH
IgA lineal en UDE ==» Dermatosis a IgA lineal

Eosinofilos: Penfigoide ampollar por frecuencia
Embarazo Herpes gestacional
Elementos atipicos clinico-evolutivos EBA IFD en piel clivada con NaCl 1M

Ampollas subepidérmicas en lesiones de varios dias de evolucion: que la reepitelizacion
no se confunda con una ampolla intraepidérmica ni la necrosis epidérmica con NET
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