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Dermatosis Bullosa IgA Lineal 

 
 

La Dermatosis Bullosa IgA Lineal (DBIAL) es un trastorno ampolloso subepidérmico raro que resulta de una 
reacción autoinmune dirigida contra proteínas en la membrana basal, específicamente en la lámina lúcida y 
sublámina densa. La membrana basal es crucial para anclar la epidermis a la dermis, y cuando los 
anticuerpos IgA atacan estas proteínas, desestabiliza la membrana, llevando a la formación de ampollas 
tensas. 

Epidemiología y Presentación Clínica​
Aunque la DBIAL es rara, exhibe una distribución bimodal por edad, afectando tanto a niños como a adultos. 
En niños, la enfermedad puede manifestarse desde la infancia hasta la adolescencia temprana y a menudo 
se refiere como enfermedad bullosa crónica de la infancia. En adultos, la edad media de inicio es 
típicamente alrededor de los 50 años. Mientras que tanto niños como adultos pueden experimentar prurito 
prodrómico y la formación de ampollas tensas sobre piel de apariencia normal o eritematosa, la 
distribución y el sitio de afectación pueden diferir. En niños, las áreas perioral, perineal y anogenital están 
comúnmente afectadas, mientras que los adultos tienden a tener una distribución más amplia de ampollas. 
Ambos grupos también pueden experimentar afectación ocular y mucosa, con síntomas como ardor, 
secreción de los ojos, o lesiones orales. 

Las presentaciones clásicas de la DBIAL incluyen el signo de "corona de joyas", donde las ampollas se 
agrupan juntas, y el signo de "collar de perlas", donde las ampollas se disponen en patrones lineales a lo 
largo del borde de una ampolla. Adicionalmente, algunos pacientes pueden presentar placas o pápulas 
eritematosas en los sitios de inflamación, sin formación de ampollas. 

 

Etiología y Patogénesis​
En la mayoría de los casos, la DBIAL es idiopática, con la causa exacta permaneciendo desconocida. Sin 
embargo, se han identificado varias asociaciones. Aunque rara, la DBIAL se ha vinculado a malignidades 
internas, infecciones, y otras condiciones autoinmunes como artritis reumatoide y dermatomiositis. Estas 
asociaciones, sin embargo, no han sido probadas de manera concluyente. Adicionalmente, la DBIAL 
inducida por medicamentos ha sido documentada, particularmente después del uso de vancomicina, donde 
los pacientes pueden desarrollar lesiones incluso después de la primera dosis del medicamento. Más del 
50% de los casos de la infancia remiten espontáneamente dentro de 2-4 años. En contraste, la DBIAL de 
inicio en adultos a menudo sigue un curso más prolongado. 

Diagnóstico​
El diagnóstico de DBIAL se hace típicamente a través de una combinación de evaluación clínica, análisis 
histopatológico, y estudios de inmunofluorescencia. Se toma una biopsia por punción del sitio de la ampolla 
junto con piel sana circundante. Histológicamente, la DBIAL muestra ampollas subepidérmicas con 
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infiltrados neutrofílicos, mientras que la inmunofluorescencia demostrará depósitos lineales de IgA en la 
membrana basal. En casos con afectación más extensa, o donde están presentes vesículas similares a pus, 
pueden realizarse cultivos bacterianos y virales del líquido de las ampollas para descartar infecciones 
secundarias. 

Opciones de Tratamiento​
El manejo de la DBIAL depende de la causa subyacente y la extensión de la enfermedad. Para casos 
idiopáticos, el tratamiento de primera línea es típicamente dapsona, un antibiótico sulfonamida con 
propiedades antiinflamatorias, o sulfapiridina. Otras terapias que han mostrado efectividad incluyen 
micofenolato mofetil, colchicina, inmunoglobulina intravenosa (IgIV), y dicloxacilina. La dapsona 
permanece como el tratamiento más comúnmente usado y efectivo, particularmente para lesiones crónicas 
o generalizadas. 

Para la DBIAL inducida por medicamentos, el paso principal es discontinuar el medicamento causante, 
como la vancomicina. En casos donde la inflamación es severa, puede prescribirse un curso corto de 
corticosteroides para ayudar a reducir la inflamación y manejar los síntomas. La DBIAL típicamente 
responde bien al tratamiento, las lesiones cutáneas generalmente sanan dentro de varios días a semanas, 
pero la afectación mucosa y ocular puede dejar cicatrices residuales que pueden ser permanentes. 

Pronóstico​
El pronóstico para la DBIAL es generalmente favorable, especialmente en niños, donde la remisión 
espontánea a menudo ocurre dentro de 2-4 años. En adultos, la enfermedad puede persistir más tiempo, y 
pueden ocurrir recurrencias, especialmente si la causa subyacente no se aborda. La presencia de afectación 
ocular o mucosa puede complicar el pronóstico, con un riesgo potencial de cicatrización o secuelas a largo 
plazo. Aunque la DBIAL no se considera potencialmente mortal, el monitoreo y manejo cuidadosos son 
necesarios para prevenir complicaciones. 

Conclusión​
La Dermatosis Bullosa IgA Lineal es un trastorno ampolloso raro pero significativo caracterizado por la 
destrucción autoinmune de las proteínas de la membrana basal, llevando a la formación de ampollas tensas. 
Mientras que la etiología es a menudo desconocida, se han observado asociaciones con malignidad, 
infecciones, y enfermedades autoinmunes. La dapsona permanece como la piedra angular del tratamiento 
para la DBIAL idiopática, con otras opciones terapéuticas incluyendo micofenolato mofetil, colchicina, e 
IgIV. Para casos inducidos por medicamentos, la discontinuación del agente causante es esencial, y los 
corticosteroides pueden usarse para el alivio de síntomas. El pronóstico es típicamente bueno, 
especialmente en niños, aunque las cicatrices residuales de la afectación mucosa y ocular pueden complicar 
la recuperación. 
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