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Epidermdlise bolhosa adquirida inflamatéria — Relato de caso”

Inflammatory epidermolysis bullosa acquisita — Case report
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Resumo: Apresenta-se caso de epidermolise bolhosa adquirida inflamatéria. Paciente do sexo masculino, 53
anos, ha seis meses com erupc¢ao vesicobolhosa pruriginosa sobre base eritematosa no tronco, axilas e mem-
bros. O exame anatomopatolégico mostrou bolha subepidérmica com neutréfilos. A imunofluorescéncia
direta revelou depositos lineares de IgG, IgA, IgM e C3 na zona da membrana basal, sendo a imunofluo-
rescéncia indireta e o Salt Split Skin indireto negativos. Anticorpos antinucleares nao reagentes. Houve mel-
hora do quadro com prednisona e cicatrizagao de algumas lesoes com formacao de milia. Trata-se de apre-
sentacao rara de epidermolise bolhosa adquirida, com lesoes iniciais predominantemente inflamatérias.
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Abstract: We report a case of an inflammatory variant of epidermolysis bullosa acquisita in a 53-year-old
male, with itching blistering eruption on the trunk, armpits and limbs for six months. The skin biopsy spec-
imen showed subepidermal blister with neutrophils. Direct immunofluorescence revealed linear deposi-
tions of IgG, IgA, IgM and C3 at the basement membrane; indirect immunofluorescence and salt split skin
were negative. Antinuclear antibodies were also negative. Improvement of the blisters followed treatment
with systemic corticotherapy and some lesions healed with milia. This is a rare presentation of epidermol-
ysis bullosa acquisita, with inflammatory lesions at first.
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INTRODUCAO

A epidermolise bolhosa adquirida (EBA) infla- trofilico."® A imunofluorescéncia direta (IFD) mostra

matoria € variante clinica rara de EBA, com surgimen-
to agudo de lesoes eritémato-urticadas e vesicobolho-
sas com prurido acentuado.' Tem evolucio igual a da
forma classica, incluida a possibilidade de formacao
de milia a cicatrizacio.' Considerando o padrio infla-
matério inicial e o surgimento na idade adulta, é
necessario diagnoéstico diferencial com penfigbide
bolhoso (PB), dermatose por IgA linear do adulto e
lupus eritematoso sistémico bolhoso (Lesb).*’

Na EBA o exame anatomopatolégico revela
bolha subepidérmica com infiltrado inflamatério neu-
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depdsitos lineares de IgG e C3, ocasionalmente, IgA,
IgM na zona da membrana basal (ZMB),"* com fluores-
céncia dérmica no Salt Split Skin (SSS) da IFD e imu-
nofluorescéncia indireta (IFT).”

RELATO DO CASO

Paciente do sexo masculino, pardo, 53 anos,
comerciante. Ha seis meses com bolhas tensas de con-
teuido seroso, isoladas e agrupadas, algumas sobre placas
erittmato-edematosas anulares, intensamente prurigino-
sas, predominando nas faces laterais do tronco, com pos-
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terior evolucio do quadro para axilas e membros. Referia
lesdes novas em areas de minimos traumas, como face
extensora de joelhos (Figuras 1A e 1B). Auséncia de
lesdes em mucosa e sintomas sistémicos associados.

Relatava histéria de hipertensao arterial sistémi-
ca e tratamento com losartan, anlodipino e hidroclo-
rotiazida com amilorida. Sem antecedentes pessoais
ou familiares de doenca bolhosa.

Os exames mostraram: hemograma com leuco-
citose (leucometria total de 14.200 leucdcitos; nime-
ro de eritrocitos, hemoglobina, contagem de plaque-
tas, funcao hepatica e renal, eletrélitos, glicemia de
jejum, transaminases, enzimas canaliculares, eletro-
cardiograma e radiografia de térax normais. Fator

FIGURA 1A:
Lesoes
bolhosas
sobre base
eritematosa
na face lateral
do tronco

FiGura 1B:
Exulceracoes
em dreas de
trauma
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antinacleo, antiSm, antiRo, antila e antiDsDNA nao
reagentes. Complementos, VHS, urina I e funciao
tireoidiana dentro dos padroes de normalidade.

O exame anatomopatolégico de lesao bolhosa
evidenciou clivagem subepidérmica com intenso infil-
trado inflamatério neutrofilico e raros eosinéfilos
(Figura 2). A IFD da pele perilesional revelou dep6si-
tos lineares intensos de IgG, IgA, IgM e C3 na ZMB
(Figura 3). A IFI e o SSS indireto foram negativos.

Logo apds o inicio do tratamento com predni-
sona 40mg/dia, houve melhora do quadro com cicatri-
zacao das bolhas e formac¢ao de milia sobre algumas
cicatrizes (Figura 4).

DISCUSSAO

A EBA ¢ dermatose bolhosa decorrente da forma-
cao de autoanticorpos anticolageno VII e associada ao
HLA-DR2.*® Geralmente o quadro se instala na idade
adulta (maior incidéncia aos 50 anos), com predominio
no género feminino. Pode estar associada a outras
doencgas como diabete mellitus, tireoidites, doenca de
Crohn, lipus eritematoso sistémico, linfoma, anemia
perniciosa e trombocitopenia autoimune."’

H4 duas formas clinicas: a mecanobolhosa
(mais comum) e a inflamatéria.’

Na mecanobolhosa, as lesoes ocorrem em areas
de trauma e evoluem com a formagiao de cicatrizes
atroficas e milia.” Sio frequentes lesGes nas 4reas
fotoexpostas, impondo-se nesses casos o diagndstico
diferencial com porfiria cutinea tarda. Podem ocorrer
lesdes em mucosas (sobretudo oral), alopecia cicatri-
cial e onicodistrofia.’ O exame anatomopatolégico
revela bolha subepidérmica, em geral sem componen-
te inflamatério.® A IFD mostra depositos lineares de
IgG e C3 na ZMB (ocasionalmente IgA e IgM também
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FiGURA 2: Bolha com clivagem subepidérmica e intenso infiltrado
inflamatorio de neutrofilos (HE 100x)
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FIGURA 3: IFD: depésito homogéneo de IgA, IgG, IgM e C3 na
zona da membrana basal

estio presentes)."*’ Os autoanticorpos patogénicos
sao da classe IgG." A IFI é positiva em apenas 50% dos
casos e o SSS indireto, técnica que aumenta a sensibi-
lidade da IFI, pode ser utilizado para o diagnostico.'
Vale destacar que no SSS indireto, apds clivagem de
pele sa (com solu¢ao de NaCl a 1M) na limina ldcida
(LL), emprega-se a técnica de IFI. Assim, identifica-se
o tipo de autoanticorpo circulante no soro do doente
e se verifica o nivel de ligacao dos anticorpos com o
autoantigeno (acima ou abaixo da LL). Na EBA o
depdsito dos imunorreagentes no SSS indireto ocorre
no assoalho da bolha (fluorescéncia dérmica), uma
vez que o coligeno VII se encontra na sublimina
densa (SLD).>® Esse recurso, porém, so é util se a IFI
for positiva. O tratamento inclui orientacao quanto a
protecao da pele contra traumas e, se necessarias,
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medicacoes sistémicas. Pode-se usar prednisona,
ciclosporina, dapsona, colchicina, além de plasmafére-
se e imunoglobulina endovenosa.'

Na forma inflamatéria as lesdes bolhosas sur-
gem de maneira repentina sobre pele eritematosa ou
urticada, sobretudo no tronco e nas flexuras.” Nesse
tipo de EBA, as bolhas podem ou nao levar a formacao
de milia, e os pacientes apresentam prurido.” Os diag-
nosticos diferenciais incluem principalmente o PB e a
dermatose por IgA linear.**> Na EBA inflamatoria, a
bolha subepidérmica é rica em neutréfilos, podendo
conter eosindfilos e mondcitos.’

Assim como na forma mecanobolhosa, na EBA
inflamatoria a IFD revela depésito linear de IgG e C3
na ZMB, as vezes dep6sito de IgA e mais raramente de
IgM.*” O resultado da IFD do caso foi compativel com
EBA (dep6sito linear de IgG, IgA, IgM e C3 na ZMB).
Outras dermatoses bolhosas autoimunes podem cursar
com esse padrao de imunofluorescéncia — lipus erite-
matoso sistémico bolhoso (Lesb) e, mais raramente, o
PB.** O Lesb é variante clinica rara de ldpus eritemato-
so sistémico,” diagnéstico descartado no caso pela
auséncia de critérios compativeis com LES. O PB ocor-
re mais em idosos e na IFD ha depésito linear isolado
de C3 — na totalidade dos casos — e/ou IgG na ZMB.'
Para exclusao do diagnéstico de PB foi colhida amostra
de sangue do paciente para realizacao do SSS indireto.
No PB a fluorescéncia no SSS indireto costuma ser epi-
dérmica, ja que o principal alvo dos autoanticorpos, o
ectodominio da BP 180 (NC16A), localiza-se proximo a
membrana plasmatica do queratinécito, portanto na LL
superior.' Na EBA, o depdsito dos imunorreagentes no
SSS indireto ocorre no lado dérmico (assoalho) da cli-
vagem. O SSS indireto do paciente foi negativo, resul-
tado que pode ter sido alterado pelo uso da predniso-
na. Considerando a faixa etaria, as lesoes em areas de
trauma e a IFD com depésito de todos os imunorrea-
gentes — 0 que raramente ocorre no PB —, foi estabele-
cido o diagnéstico de EBA inflamatéria. Poder-se-ia
fazer o SSS da IFD que, como o SSS indireto, diferen-
cia, pela localizagio da fluorescéncia, a EBA do PB.
Porém a EBA e o Lesb tém o mesmo padrao, nio sendo
possivel a diferenciacao.

Na EBA inflamatéria as melhores respostas tera-
péuticas sao evidenciadas com a corticoterapia sisté-
mica.” Neste caso, a melhora clinica foi significativa
apo6s introdugao de prednisona. Atualmente, o pacien-
te apresenta poucas lesoes em areas de traumas, con-
troladas com prednisona 10mg/dia.

Poucos casos de EBA inflamatdria foram descri-
tos na literatura até a presente data.”””” Destaca-se a
importancia do diagnéstico diferencial dessa entidade
com outras dermatoses bolhosas autoimunes subepi-
dérmicas, como o PB e a dermatose por IgA linear. 4
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