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Dermatoses neutrofilicas — Parte Il
Neutrophilic dermatoses — Part II

Fernanda Razera’ Gislaine Silveira Olm’

Renan Rangel Bonamigo’

Resumo: Neste artigo sao abordadas as dermatoses neutrofilicas, complementando o artigo anterior
(parte I). Sao apresentadas e comentadas as seguintes dermatoses: pustulose subcérnea de Sneddon-
Wilkinson, dermatite crural pustulosa e atréfica, pustulose exantematica generalizada aguda, acroder-
matite continua de Hallopeau, pustulose palmoplantar, acropustulose infantil, bacteride pustular de
Andrews e foliculite pustulosa eosinofilica. Uma breve revisio das dermatoses neutrofilicas em
pacientes pediatricos também é realizada.

Palavras-chave: Dermatopatias; Infiltracao de neutréfilos; Pediatria

Abstract: This article addresses neutrophilic dermatoses, thus complementing the previous article
(part I). The following dermatoses are introduced and discussed: subcorneal pustular dermatosis
(Sneddon-Wilkinson disease), dermatitis cruris pustulosa et atrophicans, acute generalized exanthema-
tous pustulosis, continuous Hallopeau acrodermatitis, palmoplantar pustulosis, infantile acropustulo-
sis, Andrews' pustular bacteride and eosinophilic pustular folliculitis. A brief review of neutrophilic
dermatoses in pediatric patients is also conducted.

Keywords: Neutrophil infiltration; Pediatrics; Skin diseases

PUSTULOSE SUBCORNEA DE SNEDDON-
WILKINSON

A pustulose subcéornea de Sneddon-Wilkinson
ou dermatose pustular subcérnea ou doenca de

necrose tumoral alfa, interleucina-8, fragio comple-
mento C5a, imunoglobulina A, foram identificados no

Sneddon-Wilkinson (DSW) foi descrita pela primeira
vez em 1956." Doenga rara, cronica, caracterizada por
lesbes pustulares flicidas, recorrentes, coalescentes,
originando lesoes anulares, circinadas ou serpigino-
sas. E uma condi¢io benigna, mas pode estar associa-
da a doenca neoplisica (relaciona-se a um prognosti-
co pior).’

Sua etiopatogenia ainda ¢é desconhecida.
Fatores quimiotaticos para neutrofilos, como fator de
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sangue e no fluido das vesicopustulas. Contudo, o
estimulo que ocorre no inicio do processo ainda é
desconhecido.”®

Quadro clinico, aspectos histopatoldogicos e
avaliacao complementar

A doenca é mais comum em mulheres entre 40
e 50 anos. As lesoes vesicopustulosas sao pequenas e
caracterizadas pela presenca de conteido "meio a
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meio" (porc¢ao purulenta localizada na regiao inferior
e porg¢ao limpida na regiao superior). A base da lesao
é composta de pele normal ou levemente eritematosa.
As lesoes coalescem, formando lesoes anulares ou ser-
piginosas. Com a ruptura das lesoes, formam-se dreas
de descamacgao superficial, crostas e hiperpigmenta-
¢a0.” Localizam-se, preferentemente, no tronco, nas
areas intertriginosas e na regiao flexora dos membros.
Podem acometer palmas e plantas e poupam face e
mucosas.’

Pacientes podem apresentar sintomas de pruri-
do e irritagdo pouco intensos. Nao ha outra sintoma-
tologia associada.’

Diversas doengas ja foram descritas em associa-
c¢ao com a DSW. Dentre elas destacam-se as gamopa-
tias monoclonal IgA e IgG, além de doengas mielopro-
liferativas, especialmente o mieloma multiplo.”*’ O
surgimento dessas doengas pode ocorrer apds anos,
justificando o acompanhamento prolongado desses
pacientes.

Entre outras doengas também descritas estio o
pioderma gangrenoso, a artrite reumatoide, o hiperti-
reoidismo, a sindrome de Sjogren, a doenca de
Crohn, a esclerose multipla, a sindrome SAPHO (sino-
vite, acne, pustulose, hiperostose e osteite), o mielo-
ma IgA, a leucemia linfocitica cronica, o timoma, o
apudoma e o carcinoma epidermoide de pulmio.'**

Na histopatologia, encontra-se pustula exclusi-
vamente subcornea, com neutréfilos e raros eosinofi-
los, ndo patognomonica. A epiderme possui altera-
¢oes minimas. Na derme, pode haver infiltrado peri-
vascular.”

As imunofluorescéncias direta e indireta sao,
geralmente, negativas. O achado de deposig¢ao interce-
lular de IgA na epiderme, na camada granular ou abai-
x0 da zona subcoérnea ainda gera discussao sobre ser
apenas uma variante da DSW ou uma nova entidade
denominada pénfigo IgA subcérneo.”’

Um exame que deve ser realizado na investiga-
¢ao complementar é o proteinograma, n0o momento
do diagnoéstico e periodicamente, durante o acompa-
nhamento.’

O diagnoéstico diferencial deve ser realizado
com pénfigo folidceo, psoriase pustulosa (formas loca-
lizada e generalizada), pustulose exantematica genera-
lizada aguda, impetigo, dermatofitose, dermatite her-
petiforme e eritema migratorio necrolitico.’

Manejo

A dapsona é o medicamento de primeira esco-
lha, com doses que variam de 50-200mg, com redug¢ao
gradual ap0s controle dos sintomas.’ Corticosteroides
sistémicos ou tOpicos, associados ou nao a dapsona,
também podem ser utilizados.

O uso de retinoides fica reservado ao acitretin e
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ao etretinato. A fototerapia com ultravioleta B e o pso-
raleno com ultravioleta A também podem ser empre-
gados.” Medicacbes imunobioldgicas, como infliximab
e etarnecept, tém apresentado bons resultados.”***

Dermatite crural pustulosa e atréfica

A dermatite crural pustulosa e atréfica (DCPA) é
uma doenga crénica, que se distingue pelo quadro de
foliculite com topografia simétrica e limitada aos
membros inferiores, em geral.*

A patogénese da doencga ainda nao é completa-
mente compreendida. O Staphylococcus aureus foi
isolado das lesoes, porém alguns autores o conside-
ram apenas um contaminante. O emprego de agentes
oclusivos nos membros inferiores (com substancias
oleosas, como o 6leo de coco) pode ser um dos fato-
res etioloégicos, embora nem sempre seja identificado
na histéria clinica dos pacientes.**** Pela cronicidade
do quadro, estuda-se a possibilidade da participacao
de alteragoes imunoldgicas, como hipergamaglobuli-
nemia, anormalidades funcionais dos polimorfonu-
cleares e diminui¢ao de Cz; entretanto, o papel dos
fatores imunoldgicos ainda nio estd definido.”

Quadro clinico, aspectos histopatoldogicos e
avaliacao complementar

A DCPA é uma doenga com maior incidéncia em
regioes de clima tropical, especialmente, nos conti-
nentes asidtico e africano.” Atinge com mais frequén-
cia jovens do sexo masculino na segunda e terceira
décadas de vida. Os estudos relatam prevaléncia entre
0,4% e 4,8% dos pacientes ambulatoriais dos paises
mais afetados.””

O quadro clinico caracteriza-se pela presenga
de pustulas foliculares e pruriginosas, edema, desca-
magao, superficie cutanea brilhante (fibrose), alopecia
e, por fim, atrofia cutinea em ambas as pernas, prin-
cipalmente, na porcio anterior das mesmas.”” As
margens da lesio sio bem delimitadas.”*”> O quadro
costuma ser simétrico, envolvendo a regiao anterior
das pernas, entre os joelhos e os tornozelos, entretan-
to pode acometer face, antebracos e couro cabeludo.”
Nao costuma deixar hipopigmentacao ou hiperpig-
mentacio residual.” Nao ha sintomas sistémicos.

O exame anatomopatolégico das lesoes indica
pustula intraepidérmica e infiltrado inflamatério dér-
mico composto de neutréfilos e eosinofilos.”** Bens et
al. sugerem a possibilidade de a DCPA ser uma varian-
te da paniculite eosinofilica, devido ao encontro de
figuras em chama (flame figure), tipicas desta dltima.**

Manejo

Quanto ao tratamento, existe relato de sucesso
terapéutico com o uso de antissépticos,” sulfametoxa-
zol-trimetropim,” Puva em combinagio com antibioti-
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coterapia® e mupirocina tépica.” Contudo, a doenca
pode ser refrataria a diversas modalidades de trata-
mento, inclusive a uma combinagio das mesmas,
sendo inevitavel a progressio para atrofia.

PUSTULOSE EXANTEMATICA GENERALIZADA
AGUDA

O termo pustulose exantematica generalizada
aguda (PEGA ou AGEP, de acute generalized exante-
matic pustulosis) foi proposto pela primeira vez em
1980. Até entao, essa erupcao era descrita por diver-
sos nomes, sendo considerada uma variante de pso-
riase.” Entretanto, devido a suas caracteristicas clini-
cas peculiares, como instalagao abrupta de numerosas
pustulas foliculares sobre exantema acompanhada de
febre, histéria frequente de uso de medicagoes, dife-
rencas histopatolégicas e rapida resolucao esponti-
nea, os autores consideraram tratar-se de entidade
diversa da psoriase. Alguns estudiosos reconhecem
que a psoriase pustulosa e a AGEP podem comparti-
lhar um background genético que levaria a atragao de
neutrofilos.””

As causas mais comuns da AGEP sao as reacoes ag
infecgoes agudas (enterovirus), as drogas e a0 mercurio.

Embora ainda haja controvérsia sobre a etiolo-
gia da AGEP pelas infecgoes,”” existem relatos de
pacientes com les6es cutaneas compativeis com AGEP
em vigéncia de processo infeccioso e auséncia do uso
de qualquer medicacio.”**?

Aproximadamente 90% dos casos sio provoca-
dos por medicamentos.”** Dentre as medicacoes geral-
mente envolvidas no surgimento da AGEP destacam-se
os antibidticos (macrolideos e betalactimicos), antifin-
gicos e, de outras classes de medicacoes, os bloqueado-
res dos canais de calcio, a carbamazepina, o paraceta-
mol, os antimaldricos, entre outras.”* Vale ressaltar
que o espectro de agentes causadores envolvidos na
sindrome de Stevens-Jonhson/necrélise epidérmica
toxica difere das medicacbes associadas 2 AGEP.”

O estudo multicéntrico EuroScar demonstrou
algumas medicagoes com maior razao de chance de
levar ao desenvolvimento de AGEP (Tabela 1).”

A fase de sensibiliza¢ao ainda nao é bem enten-
dida, mas acredita-se que células apresentadoras de
antigenos ativem células T apresentando a droga no
linfonodo. Linfécitos CD4 e CDg “drogaespecificos”
multiplicam-se e migram para a derme e a epiderme.
Nesta ultima ocorre destruicao tecidual pela morte de
queratindcitos, processo no qual estio envolvidos
perfurina/granzima B e Fas/Fas-lingante. Essa destrui-
cao leva a formagao de vesicula, inicialmente preen-
chida por linfécitos T, os quais secretam citocinas
(interleucina-8 (CXCLS8), interferon gama, fator de
necrose tumoral, fator estimulador de crescimento de
colbnias de granuldcitos, interleucina-5 e outras), que

197

TaBELA 1: Medicagoes fortemente associadas a PEAG”

Medicacao Razao de Chance
(Intervalo de confianca)

Macrolideos 11 (2.7-48)

Aminopenicilinas

(ampicilina e amoxicilina) 23 (10-54)

Quinolonas 33 (8.5-127)

Anti-malaricos 39 (8191

Sulfonamida’ 7.1

Terbinafina’ 7.1

Diltiazem 15  (5-48)

AINES (oxicam) 84 (1.7-42)

Anti-epiléticos

(exceto icido valproéico) 7.6 (1.6-306)

atraem neutréfilos e eosindfilos, os quais formarao as
pustulas.”” Dessa forma, a AGEP parece ser um
modelo de doenca em que ha interagiao entre linfoci-
tos T e polimorfonucleares.

A positividade no patch test, mesmo apos a
resolucao do quadro cutaneo, classifica a reagao de
hipersensibilidade envolvida na patogénese da AGEP
como uma reagao tardia tipo IV, na classificacao de
Gell e Coombs. Entretanto, outras alteracoes endote-
liais também podem estar envolvidas, levando a
expressao alterada de citocinas e a quimiotaxia de
eosinéfilos, neutroéfilos e linfécitos.*

Ainda que raramente, a AGEP pode ser conse-
quéncia de picadas de aranha. O veneno do inseto
levaria a liberacao de interleucina-8 e de fator estimu-
lador de colonia de granulécitos-macrofagos, o que
explicaria o surgimento das lesdes cutineas."'

Quadro clinico, aspectos bistopatologicos e
avaliacao complementar

A incidéncia da AGEP ¢ estimada entre um e
cinco casos por milhao de pacientes por ano, poden-
do ocorrer em qualquer faixa etdria.” Estudos
demonstram nio haver predilecio por sexo,” mas o
EuroScar demonstrou leve predominidncia feminina
(razio homens/mulheres: 0,86).”

O quadro clinico da AGEP ¢ caracterizado pelo
surgimento abrupto de eritema e edema em areas inter-
triginosas ou face, com disseminacio craniocaudal e
aparecimento de centenas de pustulas pequenas e nao
foliculares (Figura 1). A doenca pode ser precedida ou
acompanhada de febre e prurido. A média de duracao
das pustulas é de nove dias (entre 4-14 dias), seguindo-
se a resolugao espontanea com a suspensao da medica-
cio e descamacio.”* E possivel ocorrer polimorfismo
das lesoes, podendo-se encontrar lesdes tipo eritema
multiforme, edema de face e maos e lesdbes purpuri-
cas.”* Também pode haver envolvimento de mucosas
(em geral, de apenas uma), sendo menos pronunciado
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FiGURra 1: Pustulose exantematica aguda generalizada

do que na necrdlise epidérmica téxica.”*

Ha casos em que o tempo entre a administragcao
da medicagao e o surgimento das lesoes pode ser de
menos de 24 horas.* Alguns autores sugerem que esse
periodo é, em média, menor apds o uso de antibacte-
rianos.”*** Nos casos em que nio hi sensibilizacio
prévia ou quando a droga envolvida pertence a classes
de medicagio nao antibidtica, o intervalo de tempo
entre o inicio do uso e o surgimento das lesoes é de
uma a trés semanas.”>**

O prognostico da AGEP é bom, em geral, exce-
to nos casos de febre alta em pacientes idosos e de
infeccao secundaria das lesoes.””

O exame histopatologico indica espongiose e
pustulas subcérneas ou intradérmicas. HA edema da
papila dérmica, infiltrado perivascular de neutréfilos e
eosindfilos e, algumas vezes, vasculite leucocitoclasi-
ca.”” Encontra-se, também, necrose focal de querati-
nocitos.”* A imunofluorescéncia direta mostra dep6si-
tos de C3 e, ocasionalmente, IgM na parede vascular.”

Na avaliacao complementar, pode haver leuco-
citose no hemograma, a custa de neutréfilos e eosiné-
filos, perda transitoria da fung¢ao renal e aumento de
até duas vezes o limite das aminotransferases.” O
exame bacteriologico das pustulas é negativo (exceto
se ha contaminacdo sobreposta).

O resultado do patch test costuma ser mais fre-
quentemente positivo do que em outras farmacodermias,
com formacio de lesdes semelhantes as da AGEP.”***

Poder-se-ia utilizar o teste de transformacio de
linfécitos (TTL) para mensurar a proliferacao dos lin-
focitos T estimulados por uma droga e indicar sensibi-
lizacao, porém esse ¢ um exame de dificil execucao,
que possui graus variaveis de sensibilidade e especifi-
cidade.”

Na tabela 2 encontra-se proposta de escore
para diagnéstico de Agep.
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Entre as dermatoses que devem ser considera-
das no diagnoéstico diferencial estao:
® psoriase pustulosa (Tabela 3);
® necrolise epidérmica téxica (maior envolvimento de
mucosas; no exame anatomopatolégico observa-se
necrose e destacamento de toda a epiderme, com
esparso infiltrado inflamatério). Ha relatos de sobre-
posicio clinica e histopatologica em alguns casos;”
® sindrome da pele escaldada estafilocécica (pustulas
confluentes e sinal de Nikolski positivo);
® septicemia por Staphylococcus aureus, Neisseria
meningitidis e Neisseria gonorrhoeae;
® doenga de Sneddon-Wilkinson (surgimento menos
agudo que AGEP, bolhas maiores e tensas);
® crupcoes foliculares (foliculite bacteriana, furuncu-
lose, acne);
® eritema migratério necrolitico (glucagonomay;
® erupgao variceliforme de Kaposi;
® sindrome de hipersensibilidade a drogas (DRESS -
drug rash with eosinopbhilia and systemic symptoms;,
— o componente pustular é menos pronunciado e ha
envolvimento sistémico, como pneumonite, hepatite,
nefrite e miocardite).

Manejo

A primeira medida € a suspensao da medicacao
suspeita, o que, em geral, leva a resolugao dos sinto-
mas. Podem-se utilizar medicacoes sintomaticas como
antipiréticos, quando nao associados a erupcio.
Antibidticos s6 devem ser usados quando o diagnosti-
co de infeccio estd claro e bem documentado.”
Corticosteroides podem niao ser necessarios, devido
ao cariter autolimitado das lesdes.” Outras opcoes
tém sido relatadas no caso de pacientes com lesoes
mais graves ou resistentes. O uso da ciclosporina,
medicagao com efeito inibitério nas células T, e do
etarnecept, inibidor do receptor do TNF-alfa, esta jus-
tificado e relatado com sucesso na literatura.”***

ACRODERMATITE CONTINUA DE HALLOPEAU

A acrodermatite continua de Hallopeau (ACH)
¢ uma doenca cronica, recorrente e de etiologia des-
conhecida. Apresenta como caracteristica principal
les6es pustulosas nas regidoes ungueal e periungueal.
E considerada por alguns autores uma variante da
psoriase.**

Quadro clinico, aspectos histopatologicos e ava-
liacao complementar

A ACH predomina em mulheres adultas.
maioria dos pacientes relata inicio dos sintomas apos
pequenos traumas ou infeccoes.”’

A fase aguda caracteriza-se por episodios recor-
rentes, de lesbes eritematosas com pustulas coales-
centes, muitas vezes dolorosas. Envolve regiao periun-

47,48,50 A
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TABELA 2 — Escore para diagnoéstico de AGEP (proposto pelo grupo EuroScar)

Morfologia Escore
Pustulas: Tipicas +2
Compativeis +1
Insuficientes 0
Eritema: Tipicas +2
Compativeis +1
Insuficientes 0
Distribuicao: Tipicas +2
Compativeis +1
Insuficientes 0
Descamacio pos-pustular: Sim +1
Nao/insuficiente 0
Curso Escore
Envolvimento de mucosas: Sim -2
Nao 0
Inicio agudo (<10 dias): Sim 0
Nao -2
Resolugio =< 15 dias: Sim 0
Nao -4
Febre = 38°C: Sim +1
Nao 0
PMN > 7.000/mm’ Sim +1
Nao 0
Histopatologia Escore
Outras doencas -10
Naio significativa/sem exame anatomopatolégico 0
Exocitose de polimorfonucleares +1
Sem espongiose subcorneana e/ou intraepidérmica ou +2
nao especificada, pustula(s) com edema papilar ou espongiose
subcérnea e/ou intraepidérmica ou niao especificado, puastula(s)
sem edema papilar
Pustula espongiforme subcérnea e/ou intraepidermal com edema papilar +3

Interpretagao (escore/pontuacio):
0: nao é AGEP;

1-4: AGEP ¢ possivel;

5-7: AGEP ¢é provavel;

8-12: AGEP esta definida.

" Tipico: morfologia tipica. ~ Compativel: morfologia nio tipica, mas fortemente sugestiva.

" Insuficiente: lesdes nio podem ser julgadas (devido a fase adiantada de desenvolvimento)

Fonte adaptada: Sideroff et al.”
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TaBELA 3: Diferencas entre AGEP e psoriase pustulosa

AGEP

Psoriase pustulosa

Historia de psoriase Possivel
Distribuicao das lesoes
Duracio das pustulas
Duragao da febre

Uso recente de medicagoes

Menor
Menor

Histopatologia

Predominio em dobras

Muito frequente

Pustulas espongiformes
subcorneas ou intraepidérmicas,
edema na derme papilar,
vasculite, exocitose de eosinofilos,

Maioria dos pacientes
Generalizada

Maior

Maior

Raro

Pustulas subcérneas
ou intraepidérmicas,
acantose e
papilomatose

necrose de queratindcitos

Fonte adaptada: Sideroff et al.”

gueal e subungueal e, eventualmente, a regiao dorsal
dos dedos.’ Inicia-se nas porg¢oes distais das falanges,
podendo haver dissemina¢io proximal.” Na maioria
dos casos (80%), acomete apenas um dos artelhos e,
mais frequentemente, o primeiro dedo das maos.” O
exame anatomopatolégico, nessa fase, demonstra
infiltrado dérmico superficial linfo-histiocitirio com
poucos neutroéfilos, circundando vasos moderada-
mente dilatados e alguns eritrécitos extravasados. Ha
leve hiperplasia epidérmica e pustulas com neutrofi-
los espongiformes abaixo da limina ungueal.”

A fase cronica caracteriza-se por eritema e des-
camacao da regido periungueal e hemorragia no
leito ungueal (Figura 2).”' Com a recorréncia das
lesoes pustulares, pode haver onicdlise, onicodistro-
fia e anoniquia.”””" Além disso, esclerose de partes
moles subjacentes as lesbes e ostedlises também
foram descritas.” Na fase cronica, observa-se ao
exame anatomopatolégico: edema de papila dérmica
com infiltrado superficial de linfécitos, histidcitos e
neutroéfilos circundando vasos dilatados e tortuosos
e extravasamento de eritrécitos. O epitélio do leito
ungueal mostra hiperplasia psoriasiforme, hipercera-
tose paraceratoética, pustulas de aspecto espongifor-
me com neutrofilos. Focos de hemorragia com eri-
trocitos e hemossiderina sio também visualizados no
leito ungueal.”

Nao existem achados caracteristicos em exames
laboratoriais.” Os exames bacteriol6gicos e micol6gi-
cos sio negativos.” Os exames radiolégicos dos arte-
lhos podem demonstrar ostedlises.

Diagnéstico diferencial

O diagnéstico diferencial deve ser feito com:
paroniquia (bacteriana e fingica),” eczema pustular
disidrético,” dermatite de contato com infec¢io
secunddria,”” psoriase™ e dermatite at6pica.”
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Entre os aspectos que diferem a ACH da psoria-
se destacam-se: dor nas lesoes, trauma local como
fator desencadeante, comprometimento quase exclu-
sivo da extremidade distal (auséncia de les6es de pso-
riase em outras localizacoes, nio acometimento de
regido central palmoplantar), acometimento precoce
do aparato ungueal que pode ocasionar a perda da
lamina ungueal, comprometimento 6sseo que pode
resultar em mutilacdao, auséncia de antecedentes fami-
liares, auséncia de associacao com os HLA- B13, B17 e
BW37 e pouca resposta as medicacoes comumente
utilizadas para o tratamento da psoriase™”

Manejo

A ACH ¢é uma doenca de dificil manejo. Em
geral, o tratamento nio € satisfatério.”*” Em uma série
de casos, 20 pacientes foram acompanhados por cinco
anos e nenhum apresentou remissio completa dos
sintomas.”

Existem diversos relatos de casos ou série de
casos utilizando diferentes medicacoes, entretanto, pela
raridade da doenga, nao existem ensaios clinicos rando-
mizados para avaliar as opgoes terapéuticas. Destas, as
relatadas na literatura estdo listadas na tabela 4.

PUSTULOSE PALMOPLANTAR

A pustulose palmoplantar (PPP) é uma doenca
que se distingue pela presenca de pustulas estéreis na
camada coérnea de palmas e plantas. Em geral, é per-
sistente e dolorosa, o que provoca prejuizo funcional
para os pacientes.”” Como h4 caracteristicas comuns
a psoriase pustulosa, alguns autores a consideram
como forma localizada dessa doenga. Sua patogénese
definitiva ainda é desconhecida, mas acredita-se que
seja multifatorial.

Encontrou-se maior prevaléncia de HLA-B8 em
pacientes caucasianos e HLA-DR9 em pacientes japo-
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FIGURA 2: Acrodermatite
continua de Hallopeau.
Fase cronica com pre-

dominio de descamagao

neses.”” A presenga do HLA-DR9Y estd associada ao
polimorfismo génico dos fatores de necrose tumoral
beta, com maior frequéncia do alelo tipo 2 nos pacien-
tes com PPPO5 Nio se observou associacao com o
gene do TNFA.” Variacdes nos genes que determinam
a subfamilia das citocinas da interleucina 19 (IL-19)
poderiam influenciar a susceptibilidade a pustulose
palmoplantar.”

O tabagismo ¢é considerado um fator precipitan-
te e agravante da PPP. O inicio do quadro clinico € sig-
nificativamente associado ao habito de fumar e a pre-
valéncia nos portadores de PPP pode alcangar 95%,
estando seu inicio fortemente relacionado a esse habi-
to. O risco de mulheres tabagistas desenvolverem a

TABELA 4: Opcoes terapéuticas para ACH

Tratamento Tratamento
topico sistémico
Calcipotriol Colchicina
Corticosteroides Corticosteroides
Ditranol Ciclosporina A
Fluorouracil Dapsona
Tacrolimus Infliximab
Tar Metotrexato
8-metoxipsoralen + Nimesulida
UVB narrow band
Puva
Retinoides (acitretin, etretinato)
Sulfonas
Tetraciclinas
Etarnecept
Efalizumab
Adalimumab
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doenca é 74 vezes maior do que em mulheres nao
fumantes.”*** Dados semelhantes foram encontrados
em estudo realizado no estado de Sio Paulo.”

A sudorese e o aparato glandular parecem
desempenhar um importante papel na patogénese da
PPP” Alguns estudos demonstram a presenca de uma
por¢ao anormal do acrosiringio na epiderme de pacien-
tes com PPP, sugerindo sua participagdo no processo
etiopatogénico de formacio da pustula.” Além disso, a
expressao dos receptores nicotinicos esta alterada na
epiderme de pacientes com PPP e a nicotina levaria a
uma resposta inflamatéria com alteracao da expressao
da acetilcolinesterase (enzima degradadora da acetilco-
lina), resultando nas lesbes de PPP O mecanismo
desencadeante da inflamacio é desconhecido.”

Parece haver papel de contactantes na etiopato-
génese da PPP, embora a prevaléncia de positividade ao
patch test seja variada. Entre os alérgenos encontrados
estao: as fragrancias (fragrancia-mix, aldeido cinimico
e balsamo do peru) e diferentes metais (niquel, cobre,
cromo, aluminio, ouro, ferro, prata e zinco).”*”

A presenga de infecgoes focais também é consi-
derada um fator desencadeante da PPR™ Entre as infec-
coes ja associadas com a PPP estao a tonsilite, a perio-
dontite e a infeccio pelo Helicobacter pylori.®"”™™® A
tonsilectomia e a erradicacao do Helicobacter pylori
levam a melhora dos sintomas da dermatose e dos sin-
tomas osteoarticulares, quando presentes.”*”

O mecanismo envolvido na estimulacio de
les6es cutaneas por infeccoes cronicas é desconheci-
do.”” Estudos avaliam a participacio de linf6citos T
(CD4 e CD28), antigenos (antigenos associados a lin-
focitos cutaneos — CLA) e proteinas (proteinas de cho-
que de calor — beat shock protein), que levariam a for-
magao de citocinas (interleucinas 6 e 8, C5a, fator ati-
vador de plaquetas, interferon gama e fator de necro-
se tumoral alfa), as quais seriam responsiveis pela
quimiotaxia dos neutrdfilos, formacao das pustulas e
desencadeamento das lesoes cutaneas.”””””

Outro fator desencadeante relatado é o uso das
terapias biolégicas anticorpo monoclonal contra o fator
de necrose tumoral alfa (infliximab), utilizado no trata-
mento de doencas como artrite reumatoide, espondili-
te anquilosante, doenca de ngg}n, artrite psoriatica e
até mesmo psoriase em placa. O mecanismo envol-
vido nessa piora clinica ainda é desconhecido.

Quadro clinico, aspectos histopatologicos e avalia-
cao complementar

A PPP é uma doenga relativamente rara: sua pre-
valéncia é de 0,01% a 0,05%.” Acomete mais mulhe-
res, com idades entre 30 e 50 anos. E mais comum em
lugares de clima quente e imido.”*" A prevaléncia de
pacientes que apresentam PPP e psoriase classica é de
aproximadamente 10%.”

An Bras Dermatol. 2011;86(2):195-211.



202 Razera E Olm GS, Bonamigo RR

As lesoOes caracterizam-se pela presenca de pus-
tulas estéreis em regiao palmoplantar sobre pele apa-
rentemente normal ou com algum eritema e descama-
cao (Figura 3). Algumas vezes, pode haver pequenas
lesoes eritematodescamativas nas pernas, entretanto a
extensao para a regiio do dorso das maos e dos pés é
rara.” Pode ocorrer fendmeno de Kéebner tanto em
regiio palmoplantar como em outras localizacoes.”
Com o tempo, as pustulas tornam-se amarelo-acasta-
nhadas.*” Prurido nem sempre estd presente.**

As unhas podem ser acometidas em um ter¢o
dos pacientes. Entre as lesoes encontradas estao as
pustulas subungueais, a onicélise, o pitting e a des-
trui¢ao da lamina ungueal. Diferentemente das lesoes
da psoriase, as lesdes da PPP nio alteram o crescimen-
to ungueal.

Pode acontecer piora dos sintomas em periodos
umidos e em momentos de estresse.*” Os pacientes
com PPP apresentam maior ansiedade em nivel fisiol6gi-
co (relacionada a resposta do sistema nervoso autdono-
mo) e cognitivo.” Esse achado pode estar associado ao
curso da doenca e a qualidade de vida desses pacientes,
sugerindo a necessidade de investigacio dos mesmos.*

Sintomas osteoarticulares foram verificados em
9,4% dos pacientes portadores de PPP. Essa associacao
¢ uma das formas clinicas da SAPHO,* sindrome que
engloba outras manifestacoes cutaneas, como acne
conglobata, psoriase pustular, doenca de Behget, pio-
derma gangrenoso e sindrome de Sweet.

Na PPP, 0 acometimento mais comum é na arti-
culagio costesternoclavicular (manubrio-esternal, cla-
vicular e costesternal), podendo haver dor, edema e
alteragoes radioldgicas, como ossificacio anormal,
hipertrofia tipo-osteomielite e alteracoes erosivas ou
escleréticas em articulacio manubrio-clavicular.” O
curso clinico da doenca articular costuma ser cronico,
com periodos de remissio.* O quadro cutineo pode
ser encontrado concomitantemente com o quadro
articular, mas é possivel observa-lo antes ou depois do
surgimento dos sintomas articulares.” A auséncia de
manifestagoes cutineas nao exclui o diagnodstico de
SAPHO. Identificou-se maior frequéncia de HLA-DR9
em portadores de PPP e osteoartrite. A SAPHO ¢é con-
siderada por alguns autores como uma das doencas
do grupo das espondiloartropatias soronegativas.”

O exame histolégico demonstra pustula intrae-
pidérmica, com polimorfonucleares na periferia, além
de alteracoes espongiformes.” H4 evidéncias de mas-
tocitos e eosindfilos abaixo da pustula, entretanto, no
interior da mesma, encontram-se neutrofilos e eosino-
filos.*”

Fatores ja reconhecidos como provaveis desen-
cadeantes ou perpetuadores do quadro de pustulose
palmoplantar, como processos alérgicos ou infeccio-
sos, devem ser investigados e tratados adequadamen-
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te.”” Além disso, existem evidéncias de que pacientes
femininas portadoras de PPP apresentam menores
indices de densidade Ossea mineral, com risco de
osteoporose. Esse fato parece nio estar associado ape-
nas ao uso prolongado de corticosteroides, mas tam-
bém a fatores patogénicos especificos da PPR*

Pacientes com PPP apresentam doencas autoi-
munes da tireoide com maior frequéncia; portanto,
deve haver mensuracio dos autoanticorpos contra a
glandula e seus hormonios Tz e T4.”

A associagao de PPP com doenga celiaca ainda
estd pouco definida, assim como a dosagem do anti-
corpo antigliadina.””*

Em sintese, alguns achados clinicos e laborato-
riais sao diferentes entre a PPP e a psoriase, o que leva
alguns autores a considerar essas doengas como enti-
dades distintas.” Entre essas diferencas estio:
® nenhum dos alelos do l6cus PSORS1, principal fator
genético associado a psoriase vulgar, foi relacionado
ao surgimento de pustulose palmoplantar;”

e a incidéncia de HLA B3, BW;5 ou BW35 nao se apre-
senta aumentada em pacientes com pustulose palmo-
plantar, comparados com os controles (diferentemen-
te do que ocorre na psoriase);*

® a PPP tem sido associada ao polimorfismo genético
do fator de necrose tumoral B (TNFB) e a psoriase, ao
polimorfismo do gene do TNFA;*

® 0 acometimento da articulacao esternoclavicular é
mais comum na PPP;”

e na PPP o acometimento articular costuma ser
monoarticular ou oligoarticular, enquanto que, na
psoriase, ele é poliarticular;”

e as entesites sao encontradas com maior frequéncia
na psoriase;”

e alteracoes radiolégicas do tipo erosivo sio mais
comuns na psoriase, enquanto que na PPP se encon-
tra mais frequentemente a ossificacio.”

Tratamento e evolucao

O tratamento, em geral, permite apenas curtos
periodos de remissao.*” Diversos tratamentos tém sido
utilizados para PPP, mas nenhum ¢ aceito como real-
mente efetivo.”

Apesar do pequeno numero de pacientes estu-
dados, parece haver melhora clinica significativa com
a suspensio do tabagismo.”

Entre as opcbes terapéuticas com melhores
resultados destacam-se: corticosteroides tOpicos, reti-
noides, fototerapia UVA com psoraleno (topico ou
oral) e ciclosporina em pequenas doses
(1-2,5mg/kg/dia).”

Em pacientes que apresentam lesées concomi-
tantes de psoriase, 0 metotrexato parece apresentar
algum beneficio.”

Recentemente, iniciou-se a utilizacao de medi-
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FIGURA 3: Pustulose palmoplantar. Pastulas confluentes, eritema
e descamacdo palmares

cagoes bioldgicas como alefacept (que bloqueia ativa-
cao de células T e leva a apoptose das células T de
memoria) e etarnecept (inibidor do TNF), com relatos
de bons resultados na melhora clinica das lesdes.””

ACROPUSTULOSE INFANTIL

A acropustulose infantil (API), descrita pela pri-
meira vez em 1979 simultaneamente por Kahn e
Rywlin e por Jarret e Ramsdell, é uma erupgao vesico-
pustular recorrente e pruriginosa que compromete as
palmas e plantas de criancas nos primeiros anos de
vida.”™”

A etiopatogénese permanece desconhecida;
supoe-se que a API represente uma rea¢ao de hiper-
sensibilidade cutanea ciclica contra componentes
antigénicos ou antigenos associados a infec¢ao prévia
pelo Sarcoptes scabiei.'”

Quadro clinico, histopatologia e avaliacao
complementar

A doenga inicia-se no primeiro ano de vida,
podendo estar presente ao nascimento. 01 os pri-
meiros relatos demonstravam predominincia em
criancas negras do sexo masculino. Séries de casos
maiores tém indicado igual distribuicio em todas as
ragas e em ambos os sexos.”'"*'”

As lesoes iniciais sio papulas intensamente pru-
riginosas que, apos 24-48 horas, se transformam em
vesiculas e pustulas de 1-4mm (Figura 4). Acometem
principalmente as palmas e plantas, podendo ocorrer,
com menor frequéncia, no dorso das maos e dos pés,
no tronco e na face. Persistem por 7-14 dias, com rea-
parecimento a cada 2-4 semanas.”"""'"

Os primeiros episédios apresentam maior
numero de les6es, diminuindo nos surtos subsequen-
tes até a resolugio completa ao final do segundo ou

FIGURA 4: Acropustulose infantil. Pastulas em regiao plantar

terceiro ano de vida.”'” Apesar de ser uma doenca
exclusivamente cutinea e autolimitada, pode ocasio-
nar distarbios do sono, irritag¢io e inapeténcia.””*""!

O exame citologico da pustula demonstra uma
grande quantidade de neutréfilos e alguns eosinéfi-
los.”® A histopatologia é caracterizada por vesicula
intraepidérmica contendo neutroéfilos e ocasional-
mente eosinoéfilos, degeneracio focal dos queratindci-
tos e, em alguns casos, edema dérmico. A imunofluo-
rescéncia direta da pele é negativa. Ocasionalmente,
h4 eosinofilia periférica.'”

No periodo neonatal, a API tem como diag-
noéstico diferencial o eritema téxico, a melanose
pustulosa transitéria, a candidiase cutinea congé-
nita e a pustulose estafilococcica. O eritema toxico
e a melanose pustulosa transitéria neonatal apre-
sentam curta duragio e sao assintomiticos. O
esfregaco negativo com solucio de hidroxido de
potassio e exame cultural negativo para bactérias
auxiliam na diferenciacao entre a candidiase cuta-
nea congénita e a pustulose estafilocéccica, respec-
tivamente.”*"*"'*

A disidrose acomete, principalmente, adultos e
criancas maiores; as lesdes predominam nas laterais
dos quirodictilos e nao se identifica pustula subcoér-
nea na histopatologia.” A psoriase pustulosa revela-se
mais tardiamente e tem evolucio prolongada.”” O
impetigo apresenta pustulas maiores e a cultura bac-
teriana identifica o agente causador.”®

A escabiose ¢ uma das doencas em que a diferen-
ciagdo com a API é mais dificil, pois esta se localiza nas
palmas e plantas, é intensamente pruriginosa e torna-se
pustular rapidamente.”” E importante a realizacio do
raspado das lesdes para descartar infestacio ativa.”

An Bras Dermatol. 2011;86(2):195-211.
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Manejo

O uso de corticosteroides topicos de média a
alta poténcia tem demonstrado beneficio no controle
da enfermidade.” '

Os anti-histaminicos orais, quando administra-
dos em altas doses, podem aliviar o prurido, sugerin-
do que a sedacao possa ser importante para a efica-
cia.”'” Antibioticos macrolideos (eritromicina
40mg/kg/dia) podem ser utilizados devido aos seus
efeitos anti-inflamatodrios.”'” Dapsona (1-2mg/kg/dia)
tem seu uso reservado para casos graves e resistentes
a outras terapias, devido aos seus potenciais efeitos
a(1‘Iers()s.97,101.102

BACTERIDE PUSTULAR DE ANDREWS

A bacteride pustular de Andrews é uma derma-
tose que foi descrita por Andrews em 1935. Distingue-
se pelo surgimento de quadros agudos de les6es vesi-
culares ou pustulares, simétricas, em palmas e plan-
tas, com pequenos pontos hemorragicos entre as pus-
tulas. Inicia-se, em geral, nas regioes mediais, poden-
do estender-se e cobrir regides flexoras de maos e
pés.'"” Diferentemente da tinha plantar, os espagos
interdigitais sio poupados.'” Em geral, o quadro cuta-
neo esta associado a um foco infeccioso (na orofarin-
ge), o que se resolve com o tratamento do foco.'””
Ha relato, também, da associagio do quadro com epi-
sédios graves de artrite.'"’

Em periodos de exarcebacao, pode haver leuco-
citose com predominio de polimorfonucleares.'®

Alguns autores contestam a individualidade da
bacteride pustular de Andrews e, dessa forma, essa
dermatose ¢ muitas vezes inserida nas pustuloses pal-
moplantares.

FOLICULITE PUSTULOSA EOSINOFILICA

A foliculite pustulosa eosinofilica (FPE), origi-
nalmente descrita por Ofuji em 1965, é uma erupc¢io
cutinea pruriginosa, caracterizada por papulas ou
pustulas foliculares, predominantemente localizadas
na face, no pescoco € no térax. As trés variantes da
FPE incluem: a forma classica, a associada a imunossu-
pressio e a variante infantil.""""

Etiopatogénese

A etiologia e a patogénese exata da FPE perma-
necem desconhecidas. Ainda que a expressio de
moléculas de adesao e a producao de citoquinas e de
fatores quimiotaticos sejam evidéncias de ativacao da
unidade folicular sebacea, o estimulo que desenca-
deia essas alteracoes ainda ¢ incerto."”

Fatores que parecem induzir a FPE incluem rea-
coes de hipersensibilidade, dcaros, infeccoes fiingicas,
alteracao da funcao de eosindfilos ou linfoécitos T, dis-
funcao imune provocada pelo virus da imunodeficién-
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cia adquirida humana (HIV) e a reconstitui¢io da fun-
¢ao imunolégica em pacientes tratados para o HIV.
Nessa forma de imunossupressio, a resposta imune
anormal Tyy2 a um antigeno folicular pode estar rela-
cionada 2 patogénese da doenca.'”""*

Quadro clinico, histopatologia e avaliacao
complementar
Forma classica:

A forma classica é identificada principalmente no
Japao, com pico de incidéncia entre a terceira e a quar-
ta décadas de vida."" A taxa de acometimento homem/-
mulher é aproximadamente 5:1."° Clinicamente, é
caracterizada por papuloputstulas estéreis, entre 1-2mm
de diametro, foliculares, pruriginosas, cronicas e recor-
rentes, com extensao centrifuga e clareamento central
(Figura 5). Apresentam durag¢ao de 7-10 dias, com reci-
diva a cada 3-4 semanas. Acometem principalmente a
face e o tronco. Com frequiiéncia menor, pode compro-
meter as extremidades, palmas e plantas.'”

Forma associada a imunossupressao:

Esta é a variante mais comum, sendo relaciona-
da, na maioria dos casos, a infeccao pelo HIV. Ocorre
em individuos com infeccio em estagio tardio e/ou
com contagem de linfocitos CD4 abaixo de 250-300
células/mm3.""'" Outras formas de imunossupressio
incluem: disfuncao imunolégica, linfomas, leucemia,
doencas hematolégicas e transplante de medula
Ossea.'”

Essa variante apresenta diferengas clinicas em
relacdo a classica, com lesoes papulosas, eritematosas,
urticariformes, de maior didmetro e intensamente
pruriginosas que se localizam, principalmente, no
tronco, na regiao da cabega e pescoco e nas extremi-
dades proximais.'"""

Forma infantil:
A variante infantil inicia-se entre os dois e os dez
meses de vida. Apresenta lesoes papulopustulosas seme-

FIGURA 5: Foliculite eosinofilica. Papulas eritematosas
em antebraco
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lhantes as encontradas na forma cldssica. Entretanto,
estas sa0 quase que exclusivamente vistas no couro cabe-
Iudo e sem o padrio anular caracteristico.">""""

Mais de uma doenca tem sido descrita com
termo FPE infantil. Questiona-se se essa forma de foli-
culite pode ser qualificada como uma doenca cutanea
inflamatéria distinta.

Além das trés variantes clinicas, ha casos de FPE
associados as seguintes condigoes: preenchimento
tecidual com silicone, gestacao, infeccio pelo virus da
hepatite C e uso medicagoes (carbamazepina, minoci-
clina, alopurinol, timepidinio de bromidia)."""*"**'*

O exame histopatolégico da FPE é caracterizado
por um infiltrado inflamatério de linfécitos e eosinofilios
no istmo folicular. Raramente ocorre destruicio comple-
ta do foliculo. Em pacientes com FPE relacionada a infec-
cio pelo HIV, estudos imunofenotipicos demonstram
uma predominancia de linfécitos T CD8+."*'*

Os achados laboratoriais incluem leucocitose
leve a moderada na forma classica. Em individuos soro-
positivos pelo HIV, ocorre linfopenia com contagem de
células CD4 abaixo de 250-300 células/mm?3. Em todas
as variantes pode haver eosinofilia relativa ou absolu-
ta, além de elevacio da imunoglobulina E sérica."*"*'*

A tabela 5"*'” apresenta uma sintese das carac-
teristicas principais das trés formas da FPE.

Manejo

A incerteza da etiopatogenia da FPE ¢ demons-
trada pelos diferentes tratamentos propostos. Um
grande numero de opgoes tem sido utilizado com
resultados variaveis. Além disso, a eficacia de determi-
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nadas terapias depende da variante clinica.'*""*"**'*

O uso de corticosteroides topicos costuma ser o
tratamento de primeira escolha em todas as formas de
FPE, com resposta satisfatéria em adultos e criangas.'”
Eventualmente, podem-se utilizar corticosteroides orais.
Na decisao do uso dessa medicacao, é preciso levar em
conta os efeitos adversos do seu uso prolongado, espe-
cialmente em pacientes imunossuprimidos.'>""

Na forma classica, a indometacina tende a ser o
tratamento oral de escolha, embora as recidivas sejam
frequentes."""*'* O tacrolimo e o pimecrolimo topi-
cos também tém demonstrado beneficio no tratamen-
to dessa variante.'”'” Em casos resistentes, interferon
gama e ciclosporina sio opg¢oes terapéuticas.''”

Anti-histaminicos, isotretinoina sistémica e foto-
terapia sio opcoes de tratamento para a variante clas-
sica e para a associada ao HIV. Em relacdo aos anti-his-
taminicos, a ciproeptadina e a cetirizina parecem ser
mais eficazes, sendo esta ultima preferida por sua pro-
priedade antieosinofilica.""'"***" O beneficio do uso da
isotretinoina pode estar relacionado a inibicio de
fatores quimiotaticos de eosinéfilos presentes nos
lipideos da glandula sebacea e no estrado cérneo de
pacientes com FPE.""'"”! Fototerapia com UVB e UVB
de banda estreita tem-se mostrado eficaz em algumas
séries e relatos de casos. A Puva (psoralénico + UVA)
tem sido menos utilizada, pelo maior risco de efeitos
adversos.""'” Outras opcoes terapéuticas que apre-
sentam resultados variaveis incluem: minociclina,
doxiciclina, sulfametoxazol/trimetropim, eritromicina,
dapsona, colchicina e clofazimina.""'"

TABELA 5: Caracteristicas gerais da FPE

Classica Com imunossupressao Infantil
Sexo 5 homens: 1 mulher Mais comum masculino Mais comum masculino
Idade 32 e 4* décadas 32 a 7% décadas Primeiro ano de vida
Raca Asiaticos Qualquer Branca
Clinica Papulopustulas Lesoes papulosas, Papuloptstulas
foliculares estéreis, eritematosas, sem o padrao anular
com crescimento urticariformes de maior
centrifugo e diametro e com prurido
clareamento central intenso
Localizagiao Face (85%) e tronco Tronco (100%), Couro cabeludo
principal (59%) cabeca e pescoco (85%)
Diagndstico Foliculite fangica Acne, foliculite, Eritema toxico
diferencial e bacteriana, infecgOes oportunistas, neonatal, melanose
psoriase pustulosa, urticdria, farmacodermia pustulosa transitéria,
farmacodermia, acne neonatal,
dermatofitose acropustulose
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Em pacientes infectados pelo HIV, outros trata-
mentos descritos em relatos e séries de casos incluem:
itraconazol, metronidazol e permetrina toépica.''"*
Quanto aos efeitos da terapia antirretroviral na FPE,
publicacoes tém sugerido que o uso desse tratamento
pode ser benéfico, devido a restauracao da resposta
imune Ty 1."*"*"” Ha relatos de surgimento da FPE
de dois a seis meses apds o inicio da terapia antirre-
troviral, decorrente da sindrome da reconstituicao
imune 116,127

O curso da FPE apresenta tendéncia a recorrén-
cia e a cronicidade, embora possa ocorrer remissao
em alguns casos.'"

DERMATOSES NEUTROFILICAS EM CRIANCAS

As dermatoses neutrofilicas sio doengas bastan-
te raras em criancas. Compartilham aspectos clinicos
e comorbidades associadas com pacientes adultos.
Assim sendo, destacar-se-ao algumas peculiaridades
de dermatoses abordadas em artigo anterior e derma-
toses neutrofilicas especificas da infancia.

Sindrome de Sweet

Os achados clinicos e patolégicos da sindrome
de Sweet (SS) na infincia sao semelhantes aos encon-
trados na idade adulta.””

Em revisao dos casos da literatura a partir de
2003, encontraram-se apenas 64 casos de criancas
com SS, das quais 21% nao apresentavam doencas
associadas, 22% apresentavam doengas transitorias,
como infeccoes (especialmente infeccoes respirato-
rias), 33% apresentavam doengas inflamatorias (doen-
cas autoimunes, imunodeficiéncias) e 25% apresenta-
vam doencgas neoplasicas (leucemia, anemia de
Fanconi e sindrome mielodisplasica).'”

Pioderma gangrenoso

Pioderma gangrenoso (PG) em criangas tem
aspectos clinicos similares aos verificados nos adultos.
Predomina em membros inferiores; entretanto, a fre-
quéncia de PG na regiao da cabeca e do pescoco é
maior em pacientes pedidtricos.”™ E comum a histéria
de trauma precedendo o inicio das lesoes.’ Pacientes
menores de 2 anos apresentam mais lesoes genitais e
perianais.””"' Nessa faixa etdria, as doencas mais
comumente associadas com PG (colite ulcerativa,
doencga de Crohn e doencgas mieloproliferativas) nao
sdo encontradas."”

An Bras Dermatol. 2011;86(2):195-211.

Doenca de Behcet

A doenca de Behcet (DB) é uma dermatose rara
em criancas. Seu espectro clinico é semelhante ao
encontrado em pacientes adultos.”'” Entretanto,
criancas apresentam menor incidéncia de ulceras
genitais e trombose vascular e maior incidéncia de sin-
tomas gastrointestinais inespecificos, sintomas neuro-
logicos e artralgia."”” A doenca em criangas tem curso
menos grave que em adultos e a frequéncia de casos
familiares é maior."”*'*

Hidradenite écrina palmoplantar

A hidradenite écrina palmoplantar também é
conhecida como hidradenite écrina neutrofilica, da
qual existem trés variantes: a classica (associada a neo-
plasias e quimioterapia), a associada a infeccoes por
pseudomonas e a pedidtrica idiopatica.”” Caracteriza-
se pela presenca de ndédulos e placas eritematosos,
dolorosos, de surgimento abrupto, principalmente,
palmoplantar. As lesdes ocorrem ap6s atividade fisica
e a hiperidrose parece ser um dos fatores predispo-
nentes. Os pacientes costumam ser higidos, ha ausén-
cia de febre e de uso de medicacbes previamente ao
inicio dos sintomas. Exame fisico normal, exames
laboratoriais sem alteracoes.'**"*

O principal achado histolégico é a presenca de
infiltrado neutrofilico nas glandulas écrinas e ao redor
delas. O quadro clinico € autolimitado, regredindo em
alguns dias. Alguns autores™ sugerem repouso abso-
luto e retorno gradual as atividades.

Osteomielite multifocal recorrente cronica

E crescente na literatura a descricio de quadros
de osteomielite estéril, chamada de osteomielite mul-
tifocal recorrente cronica (OMRC), associada com der-
matoses neutrofilicas em criancas."”’

A OMRC ¢ uma desordem quase exclusiva em
pacientes pedidtricos. E insidiosa, com periodos de
remissao e exacerbacio de dor e edema sobre os
ossos afetados. Acomete com maior frequéncia as
metafises dos ossos longos. Entre as anormalidades
nos exames laboratoriais encontram-se leve aumento
na velocidade de hemossedimentacao e, algumas
vezes, leve leucocitose. O raio X indica lesoes liticas
com esclerose progressiva. A bidpsia Ossea mostra
predominio inicial de neutréfilos e as culturas sio
negativas.”"”

Alguns autores consideram que a OMRC ¢ a
manifestacio pediatrica da SAPHO, mas permanece a
controvérsia quanto a serem essas doengas parte do
mesmo espectro.”'” a
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QUESTOES

O caso clinico abaixo refere-se as questoes 1 e 2: Mulher, 48
anos, vem a consulta pelo surgimento de les6es vesiculosas e
pustulares localizadas no tronco, especialmente em areas inter-
triginosas. Em algumas lesoes percebe-se que o contetido puru-
lento se concentra na porcao inferior das pustulas. A paciente
queixa-se de prurido pouco intenso. O exame histopatologico
indicou pustula subcérnea com infiltrado neutrofilico.

1. Qual o seu diagnoéstico?
a) Psoriase pustulosa.
b) Dermatite herpetiforme.
¢) Pustulose pustular subcérnea.
d) Pustulose exantematica generalizada.

2. Sobre essa dermatose pode-se afirmar:
a) sua fisiopatologia ji foi completamente esclarecida e
envolve os fatores quimiotiticos dos neutréfilos como
fator de necrose tumoral;
b) a doenca é mais comum em criangas;
¢) ndo ha descri¢ao de enfermidades associadas ao sur-
gimento dessa doenga, logo, nio ha necessidade de
acompanhamento do paciente;
d) dapsona é a medicacao de escolha para o inicio do
tratamento.

3. Quanto a dermatite crural pustulosa e atréfica é
correto afirmar:
a) é uma dermatose comum em paises de clima tropical
dos continentes asiatico e africano;
b) o quadro clinico caracteriza-se por lesoes do tipo foli-
culite, especialmente em membros inferiores;
¢) Entre os possiveis fatores etiolégicos estio a presenca
de S. aureus, uso de agentes oclusivos e fatores imuno-
16gicos como a hipergamaglobulinemia;
d) todas as afirmativas anteriores estao corretas.

O caso clinico abaixo refere-se as questoes de 4 a 7:
Paciente masculino, 30 anos, apresenta ha dois dias eritema
disseminado em tronco, seguido pelo surgimento de lesoes
pustulares disseminadas, pequenas, nio foliculares.
Episédio de febre de até 38°C. Queixa-se de prurido.
Paciente relata que dois dias antes do inicio dos sintomas
cutineos suspendeu uso de amoxicilina para amigdalite.
Nega outras doengas cronicas e uso de outras medicagoes.
Entre os exames complementares realizados estio o exame
bacteriol6gico do material das pustulas, que foi negativo, e
0 exame anatomopatolégico, que mostrou pustula espongi-
forme subcérnea com edema papilar. Diagnoéstico: pustulo-
se exantemadtica generalizada aguda (AGEP).

4. Admite-se que as medicacoes sejam os principais
fatores desencadeantes da AGEP. Pode-se afirmar que,
entre as causadoras:

a) as principais medicagoes envolvidas no desenvolvi-

mento da AGEP sao as antiepiléticas;

b) parece que o tempo entre a administracio das medi-
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cagoes e o surgimento das lesdoes € menor para os anti-
bidticos;

¢) os agentes envolvidos no surgimento da necrélise epi-
dérmica toéxica sio os mesmos da AGEP;

d) nenhuma das alternativas anteriores estd correta.

5. Na investigacao complementar da AGEP:
a) o hemograma sempre apresenta alteracbes, especial-
mente linfopenia;
b) a funcao hepaitica pode estar levemente alterada;
¢) O patch test pode auxiliar na comprovagao da medi-
cac¢ao envolvida, mesmo apos resolucao das lesoes;
d) as alternativas B e C estao corretas.

6. Entre os diagnosticos diferencias da AGEP nao estao:
a) psoriase vulgar;
b) sindrome de hipersensibilidade a drogas (DRESS);
¢) doenca de Sneddon-Wilkinson;
d) foliculite bacteriana.

7. Quanto a evolucao e ao tratamento da AGEP nao se
pode afirmar:
a) todos os pacientes devem ser internados e submeti-
dos, inicialmente, a tratamento com corticosteroides sis-
témicos;
b) pacientes idosos podem apresentar evolu¢io mais
grave;
¢) as lesdes costumam ser autolimitadas;
d) na maioria dos casos de AGEP, utilizam-se apenas
medicagOes sintomaticas.

8. No que diz respeito a acrodermatite continua de
Hallopeau (ACH) pode-se afirmar:
a) sua principal caracteristica clinica é o surgimento de
lesbes pustulares nas regides subungueais e periun-
gueais. Na maioria das vezes, os sintomas podem surgir
ap6s traumas ou infecgoes;
b) geralmente acomete apenas um artelho e pode haver
disseminac¢io proximal das lesoes;
¢) o tratamento costuma ndo ser satisfatorio;
d) todas as alternativas estdo corretas.

9. Qual das caracteristicas abaixo é verdadeira quanto
as diferencas entre a acrodermatite continua de
Hallopeau e a psoriase?
a) Em ambas as dermatoses, as lesoes ndo sio exclusivas
da extremidade distal.
b) A ACH responde prontamente a instituicao de trata-
mentos utilizados para psoriase.
¢) A ACH nio foi associada aos HLA-B13, HLA-B17 e BW37.
d) Tanto na psoriase quanto na ACH ndo ocorre perda
do aparato ungueal.

10. Diversos fatores ja foram implicados ou reconheci-
dos na patogénese da pustulose palmoplantar (PPP).
Dentre eles podem-se destacar:
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11.

12.

a) tabagismo;

b) niquel;

) terapias bioldgicas;

d) todas as alternativas estdo corretas.

Qual das doencas abaixo nao esta associada a PPP?
a) Doencga de Crohn;

b) Doenga de Hashimoto;

¢) Osteoporose;

d) Doenga celiaca.

Qual das afirmativas que se seguem nao esta cor-

reta em relacao a pustulose palmoplantar?

13.

a) A PPP pode apresentar fendmeno de Koebner.

b) Assim como na psoriase, identificou-se a presenca de
polimorfismo genético do fator de necrose tumoral alfa.
¢) Nao ha associacdo de nenhum dos alelos do l6cus
PSORS1 com o surgimento da pustulose palmoplantar.
d) Suspensio do tabagismo é uma das medidas terapéu-
ticas na PPP.

Quanto ao acometimento osteoarticular da PPP

pode-se afirmar:

14.

a) o acometimento mais comum ¢ na articulaciao costes-
ternoclavicular;

b) assim como na psoriase, 0 acometimento costuma ser
poliarticular;

¢) a alteracio radiologica mais comum na PPP ¢ a ossificacio;
d) estdo corretas as alternativas A e C.

Em relacao as dermatoses neutrofilicas em criancas

é correto afirmar:

15.

a) a apresentagao clinica das lesdes costuma ser diferen-
te entre criangas e adultos;

b) a localizacio das les6es de pioderma gangrenoso nao
difere entre criancas menores e maiores de dois anos;
¢) criancas com doenca de Behget apresentam com mais
frequéncia sintomas gastrointestinais, neurolégicos e
artralgia do que lesoes cutineas;

d) a sindrome de Sweet em criangas nio costuma apresen-
tar associacao com outras doengas sistémicas.

Sao caracteristicas da osteomielite multifocal recor-

rente cronica:

16.

a) dor e edema sobre os ossos afetados, especialmente
metafises de ossos longos;

b) osteomielite nao estéril associada a quadros de der-
matoses neutrofilicas;

¢) o raio X dos ossos afetados nao indica alteragcoes sig-
nificativas;

d) a hemossedimentagiao costuma estar muito elevada.

Assinale a alternativa correta em relacao a acropus-

tulose infantil:

a) a etiopatogénese parece nao estar relacionada a infec-
¢ao prévia pelo Sarcoptes scabiei;

b) ocorre nos primeiros anos de vida, podendo estar
presente ao nascimento;

¢) ¢ mais frequente em criancas do sexo masculino;

d) o exame citolégico da pustula mostra uma grande

17.
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quantidade de linfécitos e alguns eosinéfilos.

Quanto ao tratamento da acropustulose infantil é

correto afirmar:

18.

19.

a) utilizam-se somente corticosteroides tOpicos de baixa
poténcia;

b) os anti-histaminicos, mesmo em doses altas, nao ali-
viam o prurido;

¢) macrolideos podem ser utilizados devido aos seus
efeitos anti-inflamatoérios;

d) a dapsona ¢é considerada droga de primeira escolha.

A foliculite pustulosa eosinofilica se caracteriza por:
a) presenca de lesdes papulosas ou pustulosas folicula-
res nao pruriginosas;

b) acometimento predominante dos membros;

) ter a sua patogénese definida;

d) trés formas clinicas: a cldssica, a associada a imunos-
supressao e a infantil.

Escolha a alternativa correta em relacao a foliculite

pustulosa eosinofilica:

20.

a) a forma classica afeta mais mulheres;

b) a variante associada ao HIV é a menos frequente;

¢) a forma infantil acomete principalmente o couro cabeludo;
d) medicacoes nio estio envolvidas no surgimento
dessa doenca.

Sobre o tratamento da foliculite pustulosa eosinofi-

lica assinale a alternativa correta:

a) corticosteroides tOpicos costumam ser o tratamento
de primeira escolha em todas as formas clinicas;

b) a isotretinoina nao ¢ utilizada em nenhuma variante clinica;
¢) a loratadina é o anti-histaminico mais efetivo;

d) fototerapia com UVB de banda estreita parece nao ser
eficaz.

Gabarito
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AVISO

Caros associados, para responder ao
questionario de EMC-D, por favor, acessem ao
site dos Anais Brasileiros de Dermatologia. O
prazo para responder é de 30 dias a partir da
publicacao online no link a seguir,
www.anaisdedermatologia.org.br
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