QUAL O SEU DIAGNOSTICO?

Caso para diagnostico
Case for diagnosis
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HISTORIA DA DOENCA

Paciente do sexo masculino, negro, 13 anos,
natural e procedente de Rio das Pedras, SP, referia ha
dois anos lesoes pruriginosas recorrentes nos antebra-
cos, edema do labio inferior, fotofobia e olhos verme-
lhos. No exame fisico, observou-se enantema conjun-
tival associado a pterigio (Figura 1). O labio inferior
apresentava-se evertido, edemaciado, exulcerado e
com superficie vegetante em toda a extensao (Figura
2). LesoOes eritémato-escamo-crostosas no nariz
(Figura 1), papulas e nédulos escoriados nos antebra-
cos foram observados entremeados a manchas hiper-
cromicas residuais (Figura 3). O paciente apresentava
baixo desenvolvimento cognitivo, sem outras doengas
prévias. Negava casos semelhantes em sua familia.

FiGura 1: Enantema conjuntival, lesdes eritémato-descamativas no
nariz e queilite

FIGURA 2: Libio inferior exulcerado em toda a sua extensio com
superficie vegetante
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O exame histopatoldgico do labio inferior reve-
lou acantose, espongiose, infiltrado perivascular
superficial composto por linfécitos, plasmocitos e
eosindfilos (Figura 4). A avaliacao oftalmolégica mos-
trou enantema, nddulos de Trantas e pterigio. Apos
trées meses do emprego de talidomida 100 mg/dia,
houve remissao das lesoes, inclusive da queilite. O
paciente interrompeu o uso da medicacao, experi-
mentando recrudescéncia do quadro. Reiniciou-se
talidomida 100 mg/dia por seis meses, com melhora
rapida do quadro; diminuiu-se a dose para 50 mg/dia,
obtendo-se controle das lesbes por mais dois anos. O
baixo desenvolvimento cognitivo do paciente impediu
a diminuicao progressiva da medicacao.

FIGURA 3: LesOes papulosas, exulceradas, exsudativas e escoriadas
na face extensora dos antebracgos

FiGUrA 4: Epiderme acantotica, paraquratose ¢ exsudato seroso; infiltrado
inflamatério composto por linfécitos e eosinéfilos na derme papilar
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COMENTARIOS

O caso foi diagnosticado como prurigo actinico
(PA), fotodermatose adquirida rara, caracterizada por
papulas e nédulos pruriginosos, escoriados, nas areas
fotoexpostas.' Acredita-se que ocorra reacio de hiper-
sensibilidade tardia contra autoantigenos induzidos
pela radiacao ultravioleta em pessoas geneticamente
suscetiveis.” No entanto, esses cromoéforos nio foram
identificados."” Os raios ultravioleta A e B estio envol-
vidos no processo.’

A enfermidade foi descrita entre os indios da
América do Norte e entre os mesticos da América
Central e do Sul, com poucos relatos na populacio
caucasiana e asiatica.” Ha forte associagio do PA com
o HLA DR-4, especificamente o subtipo DRB1¥0407.’
A pesquisa eletronica dos Anais Brasileiros de
Dermatologia nao apontou outros relatos; um Unico
trabalho de revisio de 1984 foi acessado.’

Os sintomas iniciam-se aproximadamente aos
dez anos de idade, com predilecao pelo sexo feminino
e curso cronico com exacerbagoes e remissoes.” Nos
climas temperados, a enfermidade melhora no inver-
no, enquanto nos climas tropicais permanece durante
todo 0 ano.’ As lesdes cutineas acometem as regioes
fotoexpostas dos antebragos e maos, a regiao do deco-
te, a face, as orelhas, as pernas e os pés.” As dreas
cobertas, como a regido glitea, podem ser afetadas.’ As
mucosas sao frequentemente acometidas, especial-

mente labios (30-60%) e conjuntivas (aproximadamen-
te 30%).” As alteracoes oftalmologicas mais relevantes
sao fotofobia, pterigio, pinguécula, enantema, nédulos
de Trantas, exsudatos hialinos e foliculos, ou seja, alte-
racdes predominantemente conjuntivais.’

A histopatologia revela acantose discreta,
espongiose e infiltrado linfocitico perivascular.’
Eosinofilos também sio encontrados.®”

O tratamento do PA inclui fotoprotecio, corti-
costeroides topicos e sistémicos, anti-histaminicos,
antimalaricos, baixas doses de fototerapia (Puva e
UVB) e talidomida, sendo que estas duas tltimas pare-
cem ter efeito profilatico."” Os efeitos da talidomida
compreendem a diminui¢ao da fagocitose pelos leu-
cocitos polimorfonucleares, a diminuicio da produ-
cio de fator de necrose tumoral alfa (TNF-alfa), a
diminui¢ao da producao de linfécitos, a inibicio da
angiogénese e a conversao da resposta T belper 1 para
T belper 2. Desconhece-se como esses efeitos modu-
lam a atividade do PA.” O emprego da talidomida (50
a 100 mg/dia) resulta em clareamento rapido das
lesbes cutaneas com resposta mais lenta das les6es
mucosas.””® Refere-se reinstalacio da doenca apds
suspensao do medicamento, estando recomendadas
doses baixas de manuteng¢ao, monitorando-se os efei-
tos adversos.” Ha relato de caso de controle da doen-
¢a com o uso de talidomida por 23 anos.' a

Resumo: Paciente do sexo masculino, negro, 13 anos, apresenta ha dois anos lesodes pruriginosas, papulo-
nodulares nos antebracos, associadas a edema do labio inferior, fotofobia, conjuntivite e pterigio. O exame
histopatolégico do labio inferior revelou acantose, espongiose e infiltrado inflamatério perivascular super-
ficial, composto por linfocitos, plasmocitos e eosindfilos, compativel com o diagnéstico de prurigo actini-
co. As lesoes regrediram com o uso de talidomida 100 mg/dia.

Palavras-chave: Prurigo; Queilite; Raios ultravioleta; Talidomida; Transtornos de fotossensibilidade

Abstract: A 13-year-old black boy had pruritic papular and nodular lesions on his forearms associated to
edema of the lower lip, photophobia, conjunctivitis and pterygium. Skin biopsy of the lower lip revealed
acanthosis, spongiosis with dermal perivascular mononuclear cell infiltration composed by lymphocytes,
plasma cells and eosinophils consistent with actinic prurigo. Lesions improved considerably with the use of

thalidomide 100mg/ day.
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