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Urticaria aquagénica familiar: relato de dois casos e revisao
da literatura

Familial aquagenic urticaria: report of two cases and literature review

Maria Bandeira de Melo Paiva Seize Mayra lanhez’
Patricia Karla de Souza’ Osmar Rotta’
Silmara da Costa Pereira Cestari’

Resumo: Urticiria aquagénica € forma rara de urticaria fisica caracterizada por aparecimento de urticas
ap6s o contato com agua, independente da temperatura. Ha poucos casos descritos de urticaria
aquagénica e, destes, somente cinco da forma familiar. Apresentamos o primeiro relato de urticaria
aquagénica familiar no Brasil, acometendo mae e filha. Ambas apresentavam urticas, principalmente
ap6s banho de chuveiro, independentemente da temperatura da agua. A mae referia ter o quadro ha
quatro anos, e a filha, desde o nascimento. Para diagndstico, foram realizados testes de provocacio com
agua, com aparecimento de lesbes em ambas, e testes com dermografémetro, com cubo de gelo envolvi-
do em plastico e de provocacao para urticaria colinérgica, sem o aparecimento de lesoes, excluindo
assim outras formas de urticaria fisica.
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Abstract: Aquagenic urticaria is a rare form of physical urticaria, characterized by pruritic wheals that
appear following contact with water, independently of its temperature. There are few reports of cases
of aquagenic urticaria, and only five include the familial form. We present the first case of familial aqua-
genic urticaria in Brazil (mother and daughter). Both patients presented wheals following contact with
water, especially when showering, regardless of its temperature. The mother reported onset of urticaria
four years before and the daughter presented wheals since birth. For diagnostic purposes, they were
submitted to a challenge test with water, and both subjects presented wheals, as well as to tests using
ice cubes in plastic bag with dermographometer and challenge tests for cholinergic urticaria, with no
appearance of lesions, excluding other forms of physical urticaria.
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INTRODUCAO

A urticaria aquagénica foi descrita pela primeira
vez em 1964 por Shelley e Rawnsley.' E uma forma rara
de urticaria fisica, caracterizada pela formagao de
lesoes urticariformes perifoliculares ap6s contato com
agua, independente da temperatura. As lesoes medem
de 2 a 3 mm de didmetro, localizam-se preferencial-
mente no tronco e parte superior dos membros e
podem durar de 10 a 50 minutos."’

Acomete mais frequentemente mulheres do que
homens e em geral inicia-se na puberdade.' A ocorrén-
cia em criancas é bastante incomum,”’ o mesmo
podendo ser dito para os casos familiares, pois a maio-
ria se apresenta de maneira isolada.”*

A urticaria aquagénica pode estar associada a
outros tipos de urticaria fisica, como a urticaria colinér-
gica, a causada por frio e o dermografismo."” Para esta-
belecer o diagnéstico correto de urticaria aquagénica é
fundamental excluir outras formas de urticaria fisica,
sendo também necessario que o teste de provocagao
por 4gua leve a formacio de lesoes urticariformes.”

Apresentamos dois casos de urticiria aquagéni-
ca familiar, mae e filha, que parecem ser os primeiros
publicados de urticaria aquagénica familiar no Brasil,
onde ha relato anterior de somente um caso de urticé-
ria aquagénica, em paciente adulto e sem historia fami-
liar da doenga.” A paciente mais jovem é um dos pou-
cos casos relatados de urticaria aquagénica com inicio
antes da puberdade,”> sendo provavelmente o pri-
meiro com inicio logo apdés o nascimento.

RELATO DOS CASOS

CASO 1- Paciente do sexo feminino, branca, de
28 anos, relata aparecimento ha quatro anos de urticas
em torno de dez minutos apds contato com agua, prin-
cipalmente com o banho de chuveiro, independente
da temperatura. As lesdes geralmente sio puntiformes,
acometem principalmente pescogo e tronco e duram
de cinco a 20 minutos. Nao relata aparecimento de
lesoes nas extremidades. O contato com altas e baixas
temperaturas, na auséncia de agua, nao reproduz as
lesoes. Nao ha histéria de antecedentes pessoais atopi-
cos. Refere que pai, irmao e filha apresentam o mesmo
quadro apds contato com agua. Nao ha histéria de uso
prévio de anti-histaminicos ou outras medicacoes.
Nega vertigem, palpitagoes ou cefaleia durante as cri-
ses. Ao exame fisico a paciente nao apresentava lesoes.

Foram realizados testes de provocag¢ao no dorso
com os seguintes resultados:

Dermografismo (realizado com dermograféme-
tro = 4,0 X 10 5 Pa) — negativo.

Frio (aplicacio de cubo de gelo envolto em
filme plastico por 20 minutos) — negativo.

Teste para urticaria colinérgica (calor e exercicio
fisico) — negativo.

Teste de provocagao aquagénica (aplicacio de
compressa embebida em 4agua na temperatura corpo-
ral por 20 minutos) — positivo com o aparecimento de
lesoes urticariformes (Figura 1).

Ap6s a realizagao dos testes citados foi feito o
diagnodstico de urticaria aquagénica e proposto o trata-
mento com hidroxizina. A paciente se recusou a fazer
uso da medicacao.

CASO 2 - Paciente do sexo feminino, branca,
com um ano e sete meses, filha da paciente descrita no
caso 1, apresentando urticas desde o nascimento, com
inicio em cerca de dez minutos apds contato com
agua, independente da temperatura. As lesdes surgem
principalmente ap6s o banho de chuveiro ou banhei-
ra e, assim como no caso 1, afetam principalmente o
tronco e pesco¢o, nio acometem as extremidades e
duram de cinco a 20 minutos. Av) e tio maternos com
histéria de lesoes semelhantes. Ao exame fisico, a
paciente ndo apresentava lesoes.

Foram realizados os mesmos testes de provoca-
cao descritos para a paciente do caso 1, e também foi
feita imersao da crianga em uma banheira com agua na
temperatura tépida. O teste de provocagao por agua
foi positivo, com aparecimento de lesoes urticarifor-
mes no tronco apods esse teste. Os testes com dermo-
grafdbmetro, com cubo de gelo e de provocacao para
urticaria colinérgica foram negativos.

Foi proposto o tratamento com hidroxizina,
porém a mae se recusou a fazer uso da medicagiao por
saber que o medicamento nao proporcionaria a cura
da urticaria aquagénica.

DISCUSSAO

A urticaria aquagénica manifesta-se pelo apare-
cimento de lesOes urticariformes alguns minutos ap6s
o contato com a dgua de qualquer temperatura.1 Estas
duram cerca de meia hora e, na maior parte dos casos,
nao ha outras manifestacoes concomitantes. Porém,

FiGURA 1: Paciente 1 — realizacao do teste de provocagao com
compressa embebida em dgua
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alguns casos podem ser acompanhados de dermogra-
fismo e outras manifestacoes extracutineas, como
cefaleia, broncoespasmo e angioedema.>"

Nos dois casos descritos, as manifestacoes clini-
cas apresentadas pelas pacientes sao semelhantes as
de outros casos de urticaria aquagénica publicados na
literatura."

Essa forma de urticaria se manifesta, com maior
frequéncia, de forma isolada. A forma familiar, como a
descrita nos casos apresentados, ¢ bastante rara. Até o
presente, segundo pesquisa realizada nas bases de
dados Pubmed, Lilacs, Medline Scielo e Biblioteca
Cochrane, s6 foram encontrados cerca de 30 casos de
urticaria aquagénica publicados, sendo menos de 10
destes de ocorréncia familiar.” O primeiro caso fami-
liar foi relatado em 1967 por Tromovitch, que descre-
veu o quadro em dois irmados, sendo uma do sexo
feminino com inicio do quadro aos nove anos de
idade e um do sexo masculino.” Nos poucos casos
publicados com a forma familiar, a maioria dos pacien-
tes sdo do sexo feminino, **'° assim como as pacientes
dos casos descritos acima.

As pacientes aqui relatadas parecem ser os pri-
meiros casos de urticaria aquagénica familiar publica-
dos no Brasil, pois, ap6s realizarmos pesquisa nas bases
de dados citadas acima, encontramos somente um caso
descrito por Medeiros, publicado em 1996, sendo,
porém, adulto e sem historia familiar da doenga.’

A urticaria aquagénica em geral se inicia na
puberdade, sendo o inicio da doenca na infancia bas-
tante raro, havendo poucos relatos na literatura. >*™"

Segundo a literatura, na forma infantil da urtica-
ria aquagénica, ambos os sexos parecem ser acometi-
dos na mesma proporcao. A forma familiar com ocor-
réncia na infincia foi encontrada em trés dos casos
publicados, sendo a maioria dos pacientes com forma
familiar e infantil do sexo feminino, como a descrita
por nés no caso 2. Tal paciente também é uma das
mais jovens ja pesquisadas na literatura e parece ser o
primeiro caso de urticaria aquagénica em criancas
publicado no Brasil.

A patogénese dessa forma de urticdria ndo esta
completamente esclarecida, e varios mecanismos
foram propostos. Em 1964, Shelley e Rawnsley suge-
riram que a reacio da dgua com componentes do
estrato corneo ou das glandulas sebaceas formaria
uma substincia toxica que seria absorvida pela pele,
ocasionando a degranulacio de mastoécitos perifoli-
culares e liberacio de histamina com consequente
formagdao de urticas.' Czarnetzki et al.'' sugeriram
haver um antigeno hidrossolivel na epiderme que
em contato com a agua se difundiria para a derme,
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causando liberacao de histamina pelos mastocitos.
Esta parece ser mediador quimico importante na
patogénese da urticaria aquagénica. Outros mediado-
res como acetilcolina, serotonina e bradicinina possi-
velmente também estio envolvidos na patogénese da
urticaria aquagénica.>”"

Para o diagnéstico correto da doenga ha dois
critérios importantes:’ excluir outras causas de urticé-
ria fisica e obter teste de provocacao com agua positi-
vo. Esse teste ¢é realizado com a aplicacio de compres-
sa embebida em agua a 37 °C em contato com a pele,
preferencialmente no tronco, por 20 minutos. Nos
pacientes com urticaria aquagénica o teste é seguido
pelo aparecimento de lesbes urticariformes, confir-
mando assim o diagndstico.*'""

E importante fazer o diagnéstico diferencial
com urticdria colinérgica e urticaria ao frio."” Na urtica-
ria colinérgica ha formacao de urticas quando ocorre o
aumento da temperatura corporal.” Na urticiria ao
frio, h4 formacio de urticas apds exposi¢io ao frio."”
Na urticaria aquagénica o teste de provocagio com
gelo é negativo, excluindo assim a urticaria ao frio.
Tampouco surgem lesdes somente com o aumento da
temperatura corporal, como ocorre com a urticaria
colinérgica.

As pacientes dos casos 1 e 2 aqui relatados apre-
sentaram formacao de urticas ap6s contato com a agua e
obtiveram resultado negativo nos testes de provocacio
por gelo, pelo dermografémetro e nos testes de provo-
cagao para urticaria colinérgica, reforcando o diagnésti-
co de urticaria aquagénica familiar (mae e filha).

Talvez por sua semelhanca com outras formas
de urticaria cronica, o diagnéstico de urticaria aquageé-
nica deixa de ser feito com maior frequéncia.
Reforcamos a importincia de anamnese e avaliacio
dermatolégica minuciosas, com realizacao dos testes
de provocacao necessarios para chegar ao diagnostico
correto.

Para o tratamento da urticaria aquagénica os
anti-histaminicos como hidroxizina e cetirizina sao
atualmente as medicagoes de escolha, porém ha casos
refratarios a essas drogas. Também podem ser usados
anticolinérgicos como a escopolamina.” Os emolien-
tes nao sao eficazes em controlar a urticaria, porem ha
relato de melhora dos sintomas com cremes de barrei-
ra antes da exposicao a agua.”

A relevincia dos casos aqui relatados se baseia
no fato de serem os primeiros casos de urticaria aqua-
génica com forma familiar descritos no Brasil e de a
paciente do caso 2 ser a mais jovem ja pesquisada na
literatura e o GUnico caso com inicio das lesdes logo
apo6s o nascimento.”*”" a
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