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Resumen
Las epidermolisis ampollosas son un grupo de enfermedades genéticas, que presentan erosiones y ampollas con traumatismo mínimo. Cuando el 
plano de clivaje se sitúa por debajo de la lámina basal se denominan dermolíticas o distróficas. El prurito, las excoriaciones y las lesiones liquenoides 
e hipertróficas caracterizan el subtipo  denominado pruriginoso. En escasas ocasiones se ha descrito asociando lesiones albopapuloides.
Caso clínico. Mujer de 34 años de edad que consulta por dermatosis de larga evolución, con ampollas y prurito intenso. Se observan lesiones 
cicatriciales atróficas, erosiones y ampollas tensas sobre base no inflamatoria. Además existen lesiones liquenificadas hipertróficas y distrofia 
ungueal. En el tronco presenta lesiones papulosas de coloración blanquecina. La biopsia cutánea muestra una ampolla con despegamiento 
subepidérmico.
Comentario. Se trata de un caso de epidermolisis ampollosa distrófica pruriginosa, que asocia lesiones albopapuloides. Estas lesiones son 
características de un subgrupo de epidermolisis ampollosa distrófica con herencia autosómica dominante, si bien no son patognomónicas. 

(Conde-Taboada A, De la Torre Fraga C, Flórez Menéndez A, Mayo Pampín E, González Sixto B, Cruces Prado M. Epidermolisis ampollosa distrófi ca pruriginosa con lesiones albopapuloides. 
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Summary
Epidermolysis bullosa is a collection of genetic disorders, with skin fragility and after minor trauma blistering. Dystrophic epidermolysis bullosa 
associates scarring, milia, and nail dystrophy, and blisters are subepidermal. Epidermolysis bullosa pruriginosa is a subtype with intense itching and 
lichenifi ed lesions. Albopapuloid lesions have been rarely reported associated to this type.
Case report. A 34-year-old woman refers blisters and intense pruritus since she was a child. Examination reveals scars, erosions, and isolated 
blisters, located mainly on limbs. Violaceous hypertrophic lichenifi ed lesions occur on dorsal arms and hands. Most fi nger and toe nails are 
dystrophic. Whitish papules are present on trunk. Skin biopsy shows a subepidermal blister with mild infl ammatory cell infi ltrate.
Comment. We present a case of dystrophic epidermolysis bullosa pruriginosa that associates albopapuloid lesions. These lesions are found mainly 
in dominant dystrophic epidermolysis bullosa, but they are not pathognomonic. 
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Las epidermolisis ampollosas son un grupo heterogéneo 
de enfermedades genéticamente determinadas, caracteri-
zadas por la fragilidad cutánea y formación de erosiones y 
ampollas de forma espontánea o con traumatismo mínimo. 
Se clasifi can en función del plano de clivaje de la ampolla. 
Las epidermolisis ampollosas distrófi cas presentan lesiones 
ampollosas con despegamiento por debajo de la membrana 
basal dermoepidérmica, asociando clínicamente lesiones 
cicatriciales, quistes de milium y distrofi a ungueal[1]. Un 
nuevo subtipo de epidermolisis ampollosa distrófica de 

reciente descripción es el pruriginoso, caracterizado por 

prurito intenso, lesiones de rascado y lesiones liquenifi ca-

das, con ampollas aisladas[1]. Las lesiones albopapuloides 

son lesiones papulosas del color de la piel normal, que se 

presentan en escasas ocasiones en el tronco de pacientes 

con epidermolisis ampollosa[2].

Aportamos un caso de epidermolisis ampollosa distrófi ca 

pruriginosa, que asocia lesiones albopapuloides, con expre-

sividad clínica llamativa.
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Caso clínico
Mujer de 34 años, que no refi ere antecedentes médicos 
personales de interés, y se presenta con una dermatosis de 
inicio a los 11 meses de edad, caracterizada por la forma-
ción de ampollas y erosiones con traumatismo mínimo. Estas 
lesiones curan dejando cicatrices. Además refi ere prurito 
intenso que induce al rascado, cursando en brotes. En el 
último año han aparecido unas lesiones nuevas, asintomá-
ticas, en tronco y se han ido extendiendo gradualmente. No 
refi ere clínica digestiva, ni afectación oral, ni otra sintoma-
tología sistémica.

En la familia no existían antecedentes de enfermedades 
cutáneas, y la paciente tiene un hijo de 1 año, con desarro-
llo normal y sin lesiones cutáneas de ningún tipo hasta el 
momento (Figura 1).

En la exploración física se observan en caras de exten-
sión de brazos y piernas lesiones cicatriciales, atrófi cas y con 
quistes de milium (Figura 2). Destaca la existencia de lesio-
nes eritemato-violáceas hipertrófi cas, lineales y ramifi cadas, 
que se sitúan distalmente en brazos y piernas, especialmente 
en el dorso de los pies y de las  manos (Figura 3). Asimismo 
se encuentran erosiones y ampollas a tensión aisladas, sobre 
base no infl amatoria en región tibial anterior (Figura 4). Exis-
te distrofi a ungueal en varias uñas tanto de manos como de 
pies, con pérdida parcial o total de lámina ungueal (Figura 
3). Por  último, en el tronco se localizan lesiones papulosas, 
de pequeño tamaño, lenticulares, no confl uentes, de color 
blanquecino marfi leño, que se distribuyen uniformemente, 
con predominio por la región lumbar (Figura 5).

El resto de la exploración física es normal, no hay altera-
ciones dentarias ni orofaríngeas, el desarrollo es normal.

En el estudio histológico de la biopsia de una lesión 
de contenido líquido se observa una ampolla con mínimo 

infi ltrado infl amatorio asociado. La tinción con PAS muestra 

despegamiento subepidérmico, con la membrana basal 

adherida a la epidermis despegada (Figura 6). También se 

realizó biopsia de una lesión papulosa del tronco, presentan-

do colágeno fi no y desestructurado en la dermis superfi cial 

(Figura 7).

Se estableció el diagnóstico de epidermolisis ampollosa 

distrófica pruriginosa con lesiones albopapuloides, y se 

instauró tratamiento inicial con antihistamínicos orales y 

Figura 1. Árbol genealógico de la familia de la paciente.

Figura 3. Lesiones hipertróficas violáceas en doros de manos. 
Distrofia ungueal en dedos de manos.

Figura 2. Lesiones cicatriciales y atróficas en cara anterior de 
piernas.
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emolientes, además de recomendar medidas de cuidados 
generales y evitación de traumatismos. 

Comentario
El grupo de las epidermolisis ampollosas distróficas son 
resultado de mutaciones en el gen que codifi ca el colágeno 
tipo VII (COL7A1). El lugar y el tipo específi co de mutación 
determinarán el fenotipo, con un rango que va desde una 
afectación mutilante severa hasta una clínica prácticamen-
te inaparente[3]. Entre los subtipos menos frecuentes de 

epidermolisis ampollosa distrófi ca se encuentra la epider-
molisis ampollosa distrófi ca pruriginosa, caracterizada por 
intenso prurito, afectación localizada en extremidades y 
lesiones liquenifi cadas que predominan sobre la aparición 
de ampollas[1].

Las lesiones albopuloides se consideraban característi-
cas de un subtipo de epidermolisis ampollosa distrófi ca con 
herencia autosómica dominante, la denominada variante 
de Passini[4]. Recientes estudios han encontrado que este 
tipo de lesiones no son específi cas de ningún grupo de epi-
dermolisis ampollosas, apareciendo en casos aislados en 
epidermolisis ampollosas distrófi cas con herencia recesiva, 
e incluso en algún paciente con epidermolisis ampollosa 
juntural[3]. 
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Figura 4. Ampollas aisladas en región tibial anterior. Figura 5. Lesiones albopapuloides en región lumbar.

Figura 6. Histología de las lesiones ampollosas: A. Ampolla 
con mínimo infiltrado inflamatorio (hematoxilina-eosina). B.
Despegamiento subepidérmico con membrana basa adheri-
da a epidermis (PAS).

Figura 7. Histología de las lesiones albopapuloides:colágeno 
fino y desestructurado en dermis superior. A. Tricrómino de 
Masson. B. Hematoxilina-eosina.
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Presentamos un caso de epidermolisis ampollosa dis-
trófi ca, con características clínicas que lo encuadran dentro 
del tipo descrito por McGrath como epidermolisis ampollosa 
distrófi ca pruriginosa[1]. Además asocia lesiones albopapu-
loides en tronco. 

La escasez de lesiones ampollosas y la abundancia de 
excoriaciones y lesiones liquenoides en el momento de la 
exploración pueden complicar el diagnóstico y el tratamiento 
subsiguiente[5].

Este espectro clínico de las epidermolisis ampollosas 
distrófi cas varía mucho. Es comúnmente aceptado que las 
que se presentan con herencia autosómica recesiva tienen 
una afectación mucho más importante, pudiendo presen-
tar alteraciones extracutáneas, como síntomas digestivos y 
retraso del crecimiento. En este grupo están los tipos Hallo-
peau-Siemens (con clínica extracutánea extensa) y no Ha-
llopeau-Siemens (con menor afectación extracutánea)[2]. 
Además, en estos pacientes existe un aumento del riesgo 
relativo de padecer carcinomas espinocelulares a edades 
precoces[6]. Las epidermolisis ampollosas distrófi cas con 
herencia dominante, por su parte, suelen presentar una afec-
tación en áreas localizadas[2], y se ha descrito algún caso 
con antecedentes familiares que sólo presentaban distrofi a 
ungueal[7]. De este modo podríamos avanzar el tipo de 
herencia que presenta un paciente afecto de  epidermolisis 

ampollosa distrófi ca en ausencia de antecedentes familiares, 
a partir de la clínica, como es nuestro caso[2,8]. 

Se han descrito múltiples mutaciones en el gen COL7A1, 
generalmente produciendo sustituciones de glicina en la do-
ble hélice, que dan como resultado una alteración en las 
fi brillas de adhesión. Si bien estas sustituciones de glicina 
son el substrato de la mayoría de la epidermolisis ampollosas 
distrófi cas, también se han descrio mutaciones silentes[9].

La evolución de las epidermolisis ampollosas distrófi cas 
con herencia autosómica dominante suele ser hacia una 
mejoría gradual con los años, remitiendo la aparición de 
nuevas ampollas. Con la edad suele aumentar la frecuencia 
de la afectación de piezas dentarias y la clínica de disfagia 
o estreñimiento[3].

El tratamiento de estas entidades suele tener una efi -
cacia limitada, y lo más importante es prevenir la aparición 
de nuevas ampollas. Se han empleado diversas opciones 
terapéuticas, como corticoides tópicos en terapia pulsátil[10] 
o Tacrolimus sistémico[11]. En cuanto al prurito asociado a 
nuestro caso, no parece presentar buena respuesta a los 
antihistamínicos orales, pudiendo benefi ciarse del uso de 
ciclosporina oral a dosis bajas en pautas cortas[12,13]; en 
todo caso el uso de inmunosupresores debe ser estrictamen-
te controlado en estos pacientes, debido al aumento en la 
frecuencia de carcinomas espinocelulares.
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