Dermatose pustular subcornea: uma doenca cronica

Subcorneal pustular dermatosis: a chronic disease.

Resumo

Introducao A pustulose subcdrnea de Sneddon-Wilkinson ou dermatose pustular
subcérnea ou doenga de Sneddon-Wilkinson (DSW) foi descrita pela
primeira vez em 1956, é uma entidade rara, cronica e recorrente, em
geral benigna, do grupo das dermatoses neutrofilicas.

Objetivos Relatar um caso de dermatose pustular subcérnea, no qual,
inicialmente, a paciente obteve outros diagndsticos, apds
anatomopatolégico fechou diagndstico e, neste momento, buscou
Nnosso servigo para ajuste de tratamento.

Materiais / Paciente feminina, 17 anos, natural e procedente de S3o Paulo
Sujeitos e capital foi submetida a anamnese e exame fisico completo com
Métodos subsequente andlise de exame anatomopatoldgico prévio, realizado

de regido acometida.

Resultados Com o resultado da bidpsia associado ao exame fisico conseguimos
confirmar diagndstico e ajusta proposta terapéutica.

O exame anatomopatolégico pode nos guiar frente a uma patologia

Conclusoes cutdnea. Neste caso, apds andlise de seu resultado conseguimos
confirmagdo do diagndstico e obtencdo do plano terapéutico
adequado para a paciente.

Abstract Sneddon-Wilkinson sub-corneal pustulosis or sub-corneal pustular
dermatosis or Sneddon-Wilkinson disease (DSW) was first
described in 1956, it is a rare, chronic and recurrent, usually
benign, entity in the group of neutrophilic dermatoses. The aim of
this study was to report a case of sub-corneal pustular
dermatosis, in which, initially, the patient obtained other
diagnoses, after anatomopathological diagnosis was closed and,
at this moment, she sought our service to adjust the treatment.
Female patient, 17 years old, born and living in Séo Paulo capital,
underwent anamnesis and complete physical examination with
subsequent analysis of a previous anatomopathological
examination, carried out in the affected region. With the result of
the biopsy associated with the physical examination, we are able
to confirm the diagnosis and adjust the therapeutic proposal. The
anatomopathological examination can guide us in the face of a
cutaneous pathology. In this case, after analysing its results, we
are able to confirm the diagnosis and obtain the appropriate
therapeutic plan for the patient.
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INTRODUCAO

A pustulose subcérnea de Sneddon-Wilkinson ou dermatose pustular
subcérnea ou doenca de Sneddon-Wilkinson (DSW) foi descrita pela primeira vez em
1956 2. E uma entidade pouco comum, cronica e recorrente, em geral benigna, do
grupo das dermatoses neutrofilicas; incluida entre os pénfigos IgA, quando sdo
identificados depdsitos de IgA pelas técnicas de imunofluorescéncia direta e indireta.
Tem ligacdo frequente com patologias como gamopatias monoclonais do tipo IgA,
doengas hematoldgicas como mieloma multiplo e doencgas da classe inflamatdria, tais
como como artrite reumatoide e doenca de Crohn ®*. A doenca tem maior frequéncia
de aparecimento no sexo feminino com idade entre 40 e 50 anos, mas pode ocorrer,
também entre jovens e criancas .

Ainda ndo hd conhecimento definido da fisiopatologia da doenca, mas
acredita-se que a interleucina (IL) -1 beta, IL-6, IL-8, IL-10, leucotrieno B4 e fragmentos
de C5a atraem neutrdéfilos que estejam em niveis aumentados nesses pacientes; os
niveis de fator de necrose tumoral (TNF) -alfa geralmente também sdo elevados em
grau importante; nenhum agente infeccioso ou outro gatilho imunogénico foi
identificado em pacientes com dermatose pustulosa subcérnea; o conteudo da lesdo é
considerado estéril, embora, em alguns casos, possa ser posteriormente infectada
com bactérias das classes S. aureus ou Streptococcus (5,6.8),

Como se observa em andlise de estudos e artigos sobre a referida patologia,
“os estudos de imunofluorescéncia sdao negativos na dermatose pustulosa subcérnea.
No entanto, um subtipo raro foi relatado como tendo imunofluorescéncia positiva com

10,11 isti
» 1011 por conta das caracteristicas

deposicdo de IgA restrita a epiderme superior
clinicas e histopatolégicas desta doenca, é possivel a classificacdo, por parte dos
especialistas, como uma patologia variante ou subtipo do pénfigo tipo IgA (1011 o
achado tipico no anatomopatolégico é a pustula subcorneana, formada
predominantemente por neutrdfilos e, com menor frequéncia, por eosindfilos; a
porcdo dérmica aponta um infiltrado de neutréfilos ao redor dos vasos sanguineos e,
menos frequentemente, de mondcitos e eosindfilos. A acantdlise ndo ocorre com

frequéncia (10.11)
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LesGes muito caracteristicas, marcadas por vesicopustulas pequenas, flacidas,
com conteudo descrito e conhecido como “meio a meio”, com porcao inferior
purulenta e porcdo superior limpida descrevem o quadro clinico da dermatose
pustular subcérnea. A por¢ao de pele abaixo destas referidas lesdes pode aparecer
integra ou levemente eritematosa e as lesdes se unem, formando lesdes maiores,
anulares, também descritas como circinadas ou serpiginosas. Quando as pequenas
lesdes se rompem, levam a uma descamacdo fina, além da presenca de crostas e
hiperpigmentag¢ao (2)

As localizagdes mais comuns das lesdes sdo tronco, areas intertriginosas, fossas
cubitais e popliteas, mas podem acometer palmas e plantas, poupando face e
mucosas. Os sintomas mais comuns sao prurido e ardor, porém pouco intensos (13).

O diagndstico é clinico e histopatoldgico com presenca de pustula com
localizagcdo subcdrnea e grande quantidade de polimorfonucleares @7 No diagndstico
diferencial deve ser considerado primeiramente o impetigo, também semelhante do
ponto de vista histopatoldgico, mas que se diferencia pelo arranjo das lesdes,

bacterioscopia negativa e falta de resposta a terapia antibiética &%

. Temos, como
outros diagndsticos diferenciais psoriase pustulosa generalizada, dermatite
herpetiforme, alteracGes necroliticas do glucagonoma e farmacodermia (pustulose
exatematica generalizada aguda) (8,10)

O tratamento da dermatose pustular subcérnea pode ser feito com DAPSONA
(de 50 até 200 mg por dia), o qual é a primeira opcdo de tratamento, tendo a
Acitretina (25 mg por dia) como tratamento alternativo ou adicional (21014 A
fototerapia que utiliza psoralénico associado a radiacdo ultravioleta do tipo A (P + UVA
ou PUVA), radiacdo ultravioleta do tipo B de banda larga e ultravioleta do tipo B de
banda estreita, isolada ou combinada com retindides e/ou dapsona pode, também, ter

sucesso e bons resultados 1%,
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RELATO DO CASO

Paciente DCC, 17 anos, sexo feminino, natural e procedente de S3ao Paulo
capital, chega em servico no dia 13/11/2017, acompanhada da made. Nega
comorbidades pessoais, prévias, exceto cirurgia prévia de amigdalectomia, ha 5 anos.
Nega antecedentes familiares. Relata aparecimento, ha 6 anos, de placas eritemato-
descamativas com contorno formado por pustulas em axilas, progredindo, apds um
ano, para regido cervical, tronco e virilhas. Apresenta prurido e ardor local associado.
Relata que, hd 2 anos, foi feito diagnostico de Dermatose Pustular Subcérnea e que, ao
suspender medicacdo atual, ocorre recidiva das lesdes.

Inicialmente, ao surgimento das lesbGes, procurou servicos de pronto
atendimento, nos quais foram prescritos azitromicina e cefalexina, sem melhora. O
primeiro atendimento com especialista foi em ambulatdrio de alergia e imunologia do
IAMSPE, no qual foram solicitados exames e prescritos fexofenadina 1 mg 12/12h,
betametasona + neomicia + cetoconazol pomada 2x ao dia por 7 dias e creme
hidratante. Retornou no mesmo ambulatério sem melhora das lesdes e com exames
de complementos, imunoglobulinas, sorologias, hemograma e RAST sem alteracdes.
Sendo assim, foram suspensas as medica¢des acima descritas, substituido creme
hidratante e encaminhada ao ambulatério de dermatologia do servico. Possuia, na
ocasido, uma bidpsia de 2014, feita pelo plano de saude, concluindo dermatite
perivascular superficial. Foram solicitados, no ambulatério de dermatologia, novos
exames, nova bidpsia e imunofluorescéncia, fechando assim, o diagndstico de
dermatose pustular subcérnea.

No momento da anamnese feita na primeira consulta no nosso servico informa
que estd em uso de dapsona 100 mg/dia, prescrita hd 2 anos e betametasona +
cetoconazol + neomicina em lesdes por conta prépria. Ao exame fisico, apresentava
maculas hipercrémicas e placas escoriadas de conformacdo anular em axilas,
abdomen, virilha, regides inferior e lateral das mamas.

Como hipdtese diagndstica, manteve-se dermatose pustular subcdrnea e

orientado, em conduta, trazer resultado de bidpsia + imunofluorescéncia. Solicitados,

BWS Journal. 2021 Maio; v.4, €210500206: 1-8.




Dermatose pustular subcérnea: uma doenga cronica

também, exames laboratoriais de hemograma, gama GT, fosfatase alcalina, bilirrubinas
totais e fragdes, ferro, ferritina e velocidade de hemossedimentacao.

Paciente retorna pela primeira vez em 23/11/2017, sem resultados de exames,
com relato de piora de lesGes ao ficar dois dias sem tomar dapsona; ao exame fisico,
apresenta placa eritematosa com descamagao e crosta, algumas circinadas, outras ndo
e vesiculas rotas.

O segundo retorno ocorre em 05/12/2017, no qual relata novas lesGes em axila,
virilha e regido inframamaria. Ao exame fisico, placas eritematosas com centro
descamativo e crostas, algumas com vesiculas rotas, em axila, virilha, regido mamaria,
pustulas em virilha. Traz resultado de exames: Hb 11,7 *, Leucdcitos 4330, Plaquetas
198.000, BD 2,4, BD 1,0, Bl 1,4, GGT 11, FA 43, VHS 6, G6PD 18,06, TGO 17, TGP 12,
Ferro 98 e Ferritina 39. Traz resultado de bidpsia do dia 29/01/2016 de regido de face
medial de braco esquerdo com fragmento de pele contendo pustula espongiforme
subcdrnea; o resultado de imunofluorescéncia de 29/01/2016 foi IgA, 1gG, IgM, c1, c3,
c4 e fibrinogénio negativo.

Como conduta, foi diminuida dose da dapsona para 50 mg uma vez ao dia,
devido a Hb e BD, solicitados novos exames e prescrito lo¢ao hidratante 3 vezes ao dia,
sabonete liquido adequado, mometasona 0,1% creme as segundas, quartas e sextas e
prednisona 20 mg pela manha3, por 60 dias.

No terceiro retorno, em 13/03/2018, estava sem uso de dapsona ha 10 dias e
afirma retorno lesdes em dorso, barriga, axila e virilha, apds interrupcdo do uso da
medicacdo; em uso de mometasona creme nas lesdes 3x ao dia; ao exame fisico,
presenca de vesiculas e pustulas, algumas confluem e formar difusas placas com
bordas circinadas, eritemato-descamativas, com centro hipercromico acastanhado e
outras apenas difusas em dorso, torax e porcdo superior de coxa. Os resultados de
exames laboratoriais de 23/01/2018 eram Albumina 4,2, Tp 11,9, Ttpa 27,4 Hb 12,4,
Ht 37,8, Plaquetas 204.000 e Bilirrubina total 1,7.
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RESULTADOS E DISCUSSAO

No momento em que se avalia um paciente que apresenta lesdes
vesicopustulosas sobre base eritematosa e com superficie descamativa, podemos
desconfiar de alguns diagndsticos principais, tais como psoriase pustular ou a referida
pustulose subcérnea, mas ndo podemos esquecer diagndsticos diferencias destas
patologias, que tem lesGes semelhantes, como impetigo, pénfigo folidaceo, dermatose
bolhosa por IgA linear, pustulose exantemética e eritema migratério necrolitico ***).

A area principal de acometimento da dermatose pustular subcérnea é o tronco,
seguida de regides flexoras como axilas, regides inguinais e inframamarias, nas quais
surgem lesGes caracteristicas e descritas como anulares, circinadas ou serpiginosas,
que se formam quando as leses menores coalescem. Areas de mucosas s3o poupadas
na referida patologia ).

Quanto a histopatologia, analise esta realizada através do anatomopatoldgico,
é demonstrado “pustula exclusivamente subcérnea, com neutrdfilos e raros
eosindfilos, ndo patognomonica; a epiderme possui alteragdes minimas e na derme

pode haver infiltrado perivascular” *°.

J& na abordagem que se refere a
imunofluorescéncia, seja ela direta ou indireta, geralmente o resultado é negativo para
a pesquisa de IgA, afastando outros diagndsticos diferencias como os descritos acima e
confirmando a hipdétese diagndstica mais provavel de dermatose pustulosa subcdrnea
(15)

No tratamento da dermatose pustular subcdrnea geralmente é utilizada a
dapsona, tendo como alternativa, sendo segunda escolha ou associa¢do, a acitreina e
os corticdides. Qutros tipos de tratamento também sdo conhecidos e tem bons
resultados, tais como retindides, fototerapia com psoralénico associado a UVA (PUVA),
UVB banda larga ou UVB banda estreia e até uso de imunobioldgicos. Deve-se lembrar
sempre de repercussdes que podem ocorrer com o uso da medicacdo que é
considerada primeira escolha, a dapsona, dentre elas, a anemia hemolitica, sendo

necessarios sempre exames laboratoriais para acompanhamento durante todo o

acompanhamento e tratamento.
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CONCLUSOES

Embora seja mais frequente no sexo feminino e na meia idade, a dermatose
pustular subcérnea pode ocorrer entre jovens. Com o uso da Dapsona como padrdo
ouro de tratamento, geralmente ha resolugdo do quadro em quatro semanas, no
entanto, pode haver recidiva, como no trabalho demonstrado.

O exame anatomopatolégico pode nos guiar frente a uma patologia cutanea.
Neste caso, apds analise de seu resultado conseguimos confirmacao do diagndstico e
obtencdo do plano terapéutico adequado para a paciente. Apesar das lesdes, os

pacientes conservam um bom estado geral e conseguem ter uma vida normal.
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