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Epidermdlisis Bullosa Adquirida

La epidermolisis bullosa adquirida (EBA) es un trastorno autoinmune raro y adquirido que resulta en la
formacion de ampollas tensas en respuesta a traumatismos mecanicos menores. A diferencia de las formas
genéticas de epidermdlisis bullosa (EB), que son hereditarias, la EBA ocurre esporddicamente y se cree que
es desencadenada por una respuesta autoinmune, donde el sistema inmunoldgico del cuerpo ataca por
error sus propios tejidos. Especificamente, en la EBA, el sistema inmunoldgico ataca el colageno tipo VII,
una proteina crucial que ayuda a anclar la epidermis a la dermis, resultando en el desprendimiento de las
capas de la piel y la formacion de ampollas.

Fisiopatologia

La EBA se caracteriza por el desarrollo de autoanticuerpos contra el colageno tipo VII, que es un
componente clave de las fibrillas de anclaje que estabilizan la unién dermoepidérmica. Estos anticuerpos
alteran la integridad estructural normal de la piel, llevando a la formacién de ampollas subepidérmicas,
tipicamente después de un trauma o friccion. El inicio de la respuesta inmune en la EBA no esta bien
entendido, aunque puede involucrar un desencadenante ambiental o una predisposicién subyacente en
individuos genéticamente susceptibles.

Caracteristicas Clinicas

La EBA tipicamente se presenta en la edad adulta, usualmente en individuos en su cuarta década de vida. La
condicion no se limita a ningin género o raza especifica. El sello distintivo de la EBA es la formacién de
ampollas tensas, llenas de sangre o pus, que surgen con friccién o traumatismo minimo. Estas ampollas
aparecen mas comunmente en superficies extensoras, como las manos, pies, codos, rodillas y gluteos, pero
también pueden afectar superficies mucosas como la boca, ojos y nariz. Las lesiones cutaneas a menudo
estan acompaifadas de eritema significativo (enrojecimiento) y prurito (picazén), que pueden causar
considerable malestar.

Las ampollas pueden sanar con cicatrizacion significativa y dafio cutaneo. El proceso de curacién puede
resultar en hiperpigmentacion o atrofia de la piel, y en algunos casos, puede desarrollarse ulceracion
cronica, llevando a complicaciones a largo plazo. Ademas de la piel, los pacientes con EBA pueden
experimentar afectacion de las membranas mucosas, incluyendo la cavidad oral y los ojos, lo que puede
llevar a erosiones orales dolorosas, dificultad para tragar y complicaciones oculares como conjuntivitis y
cicatrizacion corneal.

Asociaciones con Enfermedades Sistémicas

La EBA puede estar asociada con otras condiciones autoinmunes sistémicas, incluyendo lupus eritematoso
sistémico, enfermedad de Crohn, amiloidosis y mieloma multiple. Esta superposicién sugiere que la EBA
podria ser una condicidn secundaria en algunos casos, exacerbada por la presencia de un trastorno
autoinmune subyacente. Los pacientes con tales comorbilidades pueden experimentar un curso clinico mas
complicado y pueden requerir estrategias de manejo mas intensivas.
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Diagndéstico

El diagnéstico de la EBA es inicialmente clinico, basado en la presentacion caracteristica de ampollas en
respuesta a traumatismo menor. Se realiza una biopsia de piel para confirmar el diagnéstico, y se utiliza la
prueba de inmunofluorescencia directa para detectar depdsitos de inmunoglobulina G y complemento C3
en la uniéon dermoepidérmica y para descartar otras condiciones cutaneas similares. Ademas, las pruebas
serologicas para detectar autoanticuerpos contra el coldgeno tipo VII son cruciales para el diagnostico. Las
pruebas genéticas también pueden utilizarse para excluir otras formas de EB.

Opciones de Tratamiento
No existe cura para la EBA, y el tratamiento principalmente tiene como objetivo controlar la inflamacioén,
promover la curacién de heridas y prevenir complicaciones como infeccion y cicatrizacién. Debido a la
naturaleza autoinmune de la EBA, las terapias inmunosupresoras son la piedra angular del tratamiento.
Estas terapias ayudan a reducir la respuesta autoinmune y limitar la formaciéon de ampollas.

> Agentes Inmunosupresores

o Corticosteroides sistémicos: La prednisona en altas dosis u otros corticosteroides se utilizan
frecuentemente para reducir la inflamacién y la actividad inmune. Sin embargo, el uso a
largo plazo puede llevar a efectos secundarios significativos, incluyendo osteoporosis,
aumento de peso y mayor susceptibilidad a infecciones.

o Azatioprina: Este medicamento inmunosupresor se combina cominmente con
corticosteroides para ayudar a controlar la respuesta inmune y reducir la frecuencia de las
exacerbaciones. La azatioprina funciona inhibiendo la proliferacién de células inmunes que
contribuyen al proceso inflamatorio.

o Otros agentes inmunosupresores: En casos refractarios, medicamentos adicionales, como
micofenolato mofetil o ciclofosfamida, pueden considerarse para controlar la actividad de la
enfermedad.

> Cuidado de Apoyo:

o Cuidado de heridas: El manejo adecuado de las ampollas y heridas es crucial para prevenir
infecciones secundarias. Se emplea limpieza suave, uso de apdsitos apropiados y
antibidticos tépicos para mantener la integridad de la piel y minimizar el riesgo de
infeccion.

o Cuidado mucoso: Para pacientes con afectacion oral u ocular, es importante consultar con
especialistas (por ejemplo, dentistas y oftalmo6logos) para cuidado personalizado. Evitar
alimentos irritantes, como alimentos acidos o duros, puede reducir la lesion mucosa y
promover la curacién.

> Plasmaféresis e Inmunoglobulina Intravenosa (IGIV): En casos severos de EBA, la plasmaféresis o
la terapia con IGIV pueden utilizarse para remover autoanticuerpos del torrente sanguineo o
modular la funcién inmune. Aunque estas terapias no son universalmente efectivas, pueden ofrecer
beneficio en pacientes con enfermedad refractaria o aquellos que no responden bien al tratamiento
inmunosupresor estandar.

> Terapias Coadyuvantes:

o  Baiios con blanqueador/cloro: Para algunos pacientes, los bafios regulares con blanqueador
pueden ayudar a reducir el riesgo de infeccién y proporcionar efectos antimicrobianos,
particularmente en el contexto de formacion recurrente de ampollas y curacion de heridas.

o Proteccion de la piel: Se aconseja a los pacientes evitar el trauma mecanico y usar ropa
protectora o vendajes suaves para prevenir la formacién de ampollas. Las modificaciones del
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estilo de vida, como mantener la piel fresca e hidratada, también pueden ayudar a
minimizar la formacién de nuevas ampollas.

Pronéstico

La EBA generalmente se considera una enfermedad crénica con cursos de remision-recaida. En ausencia de
complicaciones severas, como infecciones generalizadas o afectacidn de 6rganos, los individuos con EBA
pueden vivir una vida normal. Sin embargo, la enfermedad puede causar morbilidad significativa debido a
la cicatrizacion de la piel, dolor créonico y complicaciones de la afectacién mucosa. Los pacientes con EBA
deben ser monitoreados para complicaciones secundarias, incluyendo infecciones y cancer
(particularmente carcinoma de células escamosas de la piel en areas de cicatrizacién crénica).

Conclusion

La epidermolisis bullosa adquirida (EBA) es un trastorno ampolloso autoinmune raro pero debilitante que
involucra el ataque inmunomediado al colageno tipo VI, llevando a la formacién de ampollas en la piel y
complicaciones asociadas. Aunque no existe cura, el manejo efectivo involucra terapia inmunosupresora,
cuidado cuidadoso de heridas y tratamientos de apoyo para mitigar los sintomas y prevenir dafio adicional.
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