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RESUMO

Relato de caso de um paciente de 49 anos admitido no pronto-socorro com dermatite bolhosa, controlada
inicialmente com anti-histaminico e corticoide sistémico. A avalia¢do diagndstica da dermatite bolhosa
envolveu exames laboratoriais, avaliagdo clinica e bidpsia de pele, que indicaram Dermatite Herpetiforme
associado a Lupus Eritematoso Sistémico. Esta em acompanhamento ambulatorial.
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SYSTEMIC LUPUS ERYTHEMATOSUS ASSOCIATED WITH
DERMATITIS HERPETIFORMIS: A CASE REPORT

ABSTRACT

Case report of a 49-year-old patient admitted on the emergency department with bullous dermatitis
initially controlled with antihistamine and systemic corticosteroid. A diagnostic evaluation of bullous
dermatitis involved laboratory tests, clinical evaluation and skin biopsy, which indicated Dermatitis
Herpetiformis associated with Systemic Lupus Erythematosus. It is in outpatient follow-up.
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LUPUS ERITEMATOSO SISTEMICO ASOCIADO A LA
DERMATITIS HERPETIFORME: UM RELATO DE CASO

Relato de caso de un paciente de 49 afios admitido en el pronto socorro con dermatitis bullosa, controlada
inicialmente con antihistaminico y corticoide sistémico. La evaluacién diagndstica de la dermatitis
bullosa involucré examenes de laboratorio, evaluacion clinica y biopsia de piel, que indicaron Dermatitis
Herpetiforme asociado al Lupus Eritematoso Sistémico. Esta en seguimiento ambulatorio.
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INTRODUCAO

Dermatoses bolhosas autoimunes (DBA) sdo doencgas caracterizadas por
vesiculas e bolhas cutaneas, podendo evoluir para erosdo.’ De acordo com a localizagéo
das bolhas no epitélio, conseguimos classificar as DBA em subepidérmica e
intraepidérmica.? Como exemplos mais prevalentes de DBA temos o pénfigo foliacio e
vulgar, penfigoide bolhoso e dermatite herpetiforme.®*

Outra patologia que pode apresentar lesdo vesicobolhosa € o Lupus Eritematoso
Cutaneo (LEC), sendo este dividido em cronico, subagudo e agudo.® O LEC agudo
apresenta um subtipo especifico denominado Lupus eritematoso bolhoso, que como o
préprio nome ja demonstra, apresenta lesbes bolhosas, sem que haja degeneracdo
hidrépica da camada basal da epiderme.’

Este subtipo de LEC agudo € raro, sendo incomum na infancia e adolescéncia e
apresenta uma incidéncia de 0,2 casos por milhdo por ano. Suas lesdes vesicobolhosas
podem se manifestar de forma disseminada, restrita ou ndo a areas fotoexpostas,
podendo ser representado por bolhas grandes e tensas ou pequenas e agrupadas.’

Devido a semelhanca das lesbes descritas em cada enfermidade, o diagndstico
diferencial entre essas se mostra de grande valia na pratica clinica. Diante disso, 0
presente trabalho visa relatar uma rara associacdo entre a Dermatite Herpetiforme e o

LUpus Eritematoso Sistémico.
OBJETIVO

O objetivo do presente trabalho é relatar um caso clinico, pouco descrito na
literatura, quanto a associacdo de LuUpus Eritematoso Sistémico e Dermatite

Herpetiforme.
METODOLOGIA
Trata-se de um relato de caso, do qual foram extraidos dados clinicos,

laboratoriais e radiolégicos do prontuario medico do paciente. A revisdo da literatura
foi realizada através da pesquisa de estudos originais disponiveis até maio de 2017.
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RELATO DE CASO

JSN, 49 anos, procedente de Braganca Paulista, admitido para internagdo no
Hospital Universitario Sdo Francisco (HUSF), relatando presenca de lesdes bolhosas
disseminadas no corpo ha 4 meses. Refere que o quadro iniciou com lesdo em regides
mediais de coxas e logo disseminou para outras areas do corpo como térax, regiao
axilar, dorso, naddega, membros, labios, palpebras, genital, orofaringe. Acompanhado da
lesdo cutdnea o paciente referiu artralgia, edema de maos e joelhos, prurido intenso e
febre ndo aferida por 2 semanas.

Diante desse quadro, o paciente foi internado em ala da clinica médica do HUSF para
investigagdo diagnostica e terapéutica com uso de anti-histaminico e corticoide
sistémico.

Os exames dos primeiros dias de internacdo mostraram: hemoglobina (12,1g/dl),
hematdcrito (35,7%), Eritrécitos (3,98 milhdes/mm®), Leucéceitos totais (13000/ mm?®),
Proteinuria de 24h (2254mg/24h), Ureia (70,10 mg/dl), Creatinina (1,02 mg/dl), PCR
(3,30 mg/L), VHS (75mm), Fator reumatoide (6,1 Ul/ml), FAN — HEP2 n(cleo reagente
com padrdo pontilhado (titulo superior a 1:640), Anti SM reagente, Anti DNA nativo
reagente, Anti tranglutaminase tecidual IgA ndo reagente, Anti endomisio IgA nao
reagente. Realizada a bidpsia da lesdo bolhosa.

Durante a internacdo, paciente referiu ortopneia, apresentando ao exame fisico
edema em hemitdrax direito e diminui¢cdo do murmdrio vesicular em base de pulméo
direito. Apds avaliacdo clinica e exames de imagem foi diagnosticado derrame pleural a
direita, sendo este tratado com antibioticoterapia, observando melhora do quadro.

Apos instituir terapéutica com Prednisona e Hidroxicloroquina houve melhora
acentuada das lesdes cutaneas, apresentando formas cicatriciais e diminui¢do do
surgimento de lesGes novas ao transcorrer dos 21 dias de internagdo em nosso servico,
recebendo alta da enfermaria do HUSF com prednisona 80mg/d e hidroxicloroquina
400mg (8/8h) e seguimento ambulatorial com reumatologista.

Na primeira consulta ambulatorial, paciente apresenta melhora significativa das
lesbes de pele e recebe resultado do anatomopatoldgico da bidpsia de pele, sendo
compativel com Dermatite Herpetiforme, mostrando os seguintes achados:

= 1gG positivo: deposito continuo, na zona da membrana basal de epiderme e

anexos, linear, 3+ e, na regido da bolha, mesmos achados, no teto e assoalho.
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= IgM: positivo, deposito descontinuo, na zona de membrana basal da epiderme e
anexos, granular, 1+ e, na regido da bolha, negativo.

= IgA: positivo, deposito continuo, na zona da membrana basal da epiderme e
anexos, linear, 2+ e, na regido da bolha, mesmos achados da IgG, mas s6 no
assoalho.

= C3: positivo, deposito descontinuo, na zona da membrana basal da epiderme e
anexos, granular2+ e , na regido da bolha, negativo.

= Cl1q: positivo, deposito continuo, na zona da membrana basal da epiderme e
anexos, linear, 3+ e, na regiao da bolha, mesmos achados da IgG, mas sé no teto.

Apols 1 més da internacdo, paciente procura nosso servico com quadro de dor
torécica a direita e abaulamento em regido torécica direito. Apds investigacdo clinica,
paciente é diagnosticado com abscesso retromuscular, sendo realizada drenagem
percutanea e antibioticoterapia com Gentamicina e Vancomicina por 14 dias, obtendo
resolucdo do quadro clinico.

No retorno ao acompanhamento ambulatorial com Reumatologista, o paciente
queixa-se de dor articular, acompanhada de edema, porém com melhora significativa
das lesdes de pele. Diante do quadro, optou-se por fazer uso de trés medicacdes para
controle da patologia, sendo elas: Prednisona 60mg/d, Hidroxicloroquina 400mg
(12/12h) e Dapsona 50mg (12/12h).

Em novos retornos ambulatoriais € observada resolu¢do completa das leses
cutaneas e ao analisar os exames laboratoriais pdde ser observada nefrite lGpica em
remissdo parcial, apresentando proteinuria significativa em faixa ndo nefrética, com
diminuicdo do complemento (C3 e C4) e funcdo renal preservada. Diante disso, optou-
se em fazer uso de Prednisona 15mg/d e Azatioprina 50mg (12/12h). O paciente

encontra-se em acompanhamento no ambulatério de reumatologia

DISCUSSAO

Reunala e cols.® Realizaram um estudo com 305 pacientes com DH durante 10
anos, evidenciando que 10% dos pacientes apresentavam alguma doenca autoimune
concomitante com essa dermatose, sendo a tireoidopatia, anemia perniciosa, vitiligo e

LES as enfermidades mais prevalentes.
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A dermatite Herpetiforme ou Dermatite de Duhring Brocq é a manifestacédo
cutanea, cronica, recorrente, secundaria a hipersensibilidade ao glaten (Doenca
Celiaca), sendo caracterizada por depdsitos de IgA no topo das papilas da derme e por
apresentar incidéncia elevada de doencas autoimunes.®

A lesdo caracteristica é a presenca de vesiculas agrupadas sobre uma base
eritematosa ou eritematopapulosa, com predominio em cotovelos, joelhos e nadegas,
sendo essa lesdo marcada por prurido intenso e periodos de remissdo.’® As vesiculas
apresentam crescimento centrifugo que evoluem com ruptura dos elementos bolhosos,
levando a éareas de desnudamento da pele com crostas. Posteriormente ocorre
hipopigmentacdo ou hiperpigmentacao.

O padrdo ouro para o diagndéstico € a imunofluorescéncia direta da pele afetada,
apresentando depositos de IgA na juncdo dermoepidérmica e topo das papilas
dérmicas.*"**** Os depésitos dessa imunoglobulina podem apresentar padréo granular
na derme papilar ou membrana basal e padrao fibrilar.'°

A terapéutica da DH implica a dieta isenta de gluten e no uso de dapsona ou
sulfonamidas, lembrando que a deficiéncia de glicose 6 fosfato desidrogenase constitui
uma contraindicagdo absoluta para o uso de dapsona.’

O Lupus Eritematoso Sistémico (LES) trata-se de uma doenca inflamatoria
cronica de carater imunoldgico que pode acometer qualquer 6rgéo e € caracterizada pela
presenca de diversos auto-anticorpos.** A etiologia dessa patologia ainda se mostra
desconhecida, sendo ligada a predisposicdo genética, fatores ambientais, hormonais e
imunoldgicos.*

E uma enfermidade rara, sendo mais comum em mulheres jovens com uma
proporcao de 10 mulheres para cada homem.*

O diagnostico de LES é através de critérios propostos pelo American College of
Rheumatology em 1982 e revisados em 1997 (Tabela 1). Para se estabelecer o
diagndstico sdo necessarios 4 de 11 critérios estabelecidos.*’

Como método de triagem pode ser utilizado o teste 0 FAN, sendo que este
apresenta uma sensibilidade maior que 95%. Sendo assim, caso o FAN seja negativo é
improvével a presenca da doenca."”’

Devido ao comprometimento de multiplos sistemas, o tratamento para LES deve
ser focado de acordo com o comprometimento mais grave, sendo muitas vezes

necessario associar medicacdes para controle do quadro.*’
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Com o objetivo de evitar 0 uso de corticoides e reduzir a atividade da doenca,
deve ser usado preferencialmente o sulfato de hidroxicloroquina.’® Apesar dos efeitos
colaterais apresentados ao usar corticoides, essa classe de medicamento ainda continua
sendo a mais prescrita para o tratamento da enfermidade, sendo a Prednisona o
medicamento padr&o.”

Diante disso, € observado na literatura que algumas medicacGes conseguem
realizar o tratamento em diferentes sistemas, sendo elas a Azatioprina, Prednisona, as
quais apresentam melhor eficacia no tratamento do acometimento cutaneo, renal e da

articulagdo.'’

CONCLUSAO

Diante das enfermidades, concluimos que o paciente apresenta uma rara
associacdo de duas doencas autoimunes, sendo diagnosticadas através do quadro clinico
apresentado e da bidpsia de pele realizada. Atualmente o paciente apresenta auséncia de
lesBes cutaneas e nefrite lGpica e resolugdo, fazendo uso de Azatioprina e Prednisona.
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TABELAS

Tabela 1 — Critérios de classificacdo de LES

1.
2.

10.

Eritema malar: leséo eritematosa fixa em regido malar, plana ou em relevo.
Lesdo discoide: lesdo eritematosa, infiltrada, com escamas queratéticas aderidas
e tampdes foliculares, que evolui com cicatriz atrofica e discromia.

Fotossensibilidade: exantema cutdneo como reagdo ndo-usual & exposi¢éo a luz

solar, de acordo com a histéria do paciente ou observado pelo médico

Ulceras orais/nasais: Ulceras orais ou nasofaingeas, usualmente indolores,

observadas pelo médico.

Artrite: ndo erosiva envolvendo duas ou mais articulagbes periféricas,
caracterizadas por dor e edema ou derrame articular.

Serosite: pleuris (caracterizada por historia convincente de dor pleuritica, atrito
auscultado pelo médico ou evidéncia de derrame pleural) ou pericardite
(documentado por ecocardiograma, atrito ou evidéncia de derrame pericardico)
Comprometimento renal: proteindria persistente ( > 0,5 g/dia ou 3+) ou

cilindrdria anormal.

Alteracdes neuroldgicas: convulsdo (na auséncia de outra causa) ou psicose (na

auséncia de outra causa).

AlteracGes hematol6gicas: anemia hemolitica ou leucopenia (menor que

4000/mm® em duas ou mais ocasides) ou linfopenia (menor que 1500/mm? em
duas ou mais ocasides) ou plaguetopenia (menor que 100000/mm?® na auséncia
de outra causa)

AlteracBes imunoldgicas: anticorpo anti-DNA ou Anti-Sm ou presenca de

anticorpo antifosfolipide com base em:
Niveis anormais de 1gG ou IgM anticardiolipina
Teste positivo para anticoagulante lGpico; ou

Teste falso positivo para sifilis, por, no minimo, seis meses.

. Anticorpos _antinucleares: titulo anormal de anticorpo antinuclear por

imunofluorescéncia indireta ou método equivalente, em qualquer época, e na
auséncia de drogas conhecidas por estarem associadas a sindrome de lUpus

induzido por drogas.
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Tabela 2 — Frequéncia de manifestacdes

1. Eritema malar 60,4

3. Lesdo discoide 34,8

5. Artrite 87,2

7. AlteracOes neurolégicas 11,6
a) Psicose 7,3
b) Convulsao 7,9

9. AlteracGes neuroldgicas 59,8
a) Anemia hemolitica 9,8
b) Leucopenia 42,7
c) Linfopenia 40,9
d) Trombocitopenia 14,0

11. Anticorpos antinucleares 97,0
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