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Dermatose IgA Linear — Caso Clinico
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Resumo

Os autores apresentam o caso clinico de uma crianga de 5 anos,
previamente saudavel, que desde ha 5 meses apresentava lesdes
cutaneas eritemato-vesiculo-bolhosas, recorrentes, interpretadas como
impétigo bolhoso ¢ medicada com antibioterapia geral, sem melhoria.

A histologia demonstrou a existéncia de um descolamento
dermo-epidérmico, contendo polimorfonucleares neutroéfilos, eosi-
noéfilos e fibrina, e a imunofluorescéncia directa revelou a deposi¢do
linear de IgA na zona da membrana basal, permitindo o diagndstico
de dermatose IgA linear.

Fez tratamento com sulfona com boa evolugdo.
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Summary

Linear IgA Dermatosis — Case Report

The case of a previously helathy 5 years old child who
presented over a period of 5 months with recurrent erythemato-
-vesico-bullous cutaneous lesions, interpreted initially as bullous
impetigo and medicated with antibiotic therapy without impro-
vement is described.

Histology showed dermo-epidermal interface separation and
the presence of polymorphonuclear neutrophils, eosinophils and
fibrin. Direct immunofuorescence revealed a linear band of IgA on
the basal membrane, permitting the diagnosis of linear IgA dermatitis.

Therapy with sulfonamides led to a good outcome.
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Introducao

A dermatose IgA linear ¢ uma dermatose bolhosa
adquirida autoimune da crianga, durante muito tempo
confundida com a dermatite herpetiforme e o penfigdide
bolhoso (.

Tem o seu inicio antes do 10 anos, habitualmente
pelos 4-5 anos @,

Caracteriza-se clinicamente pela presenca de lesdes
eritematosas e vesiculo-bolhosas com conteudo claro ou
hemorragico, isoladas ou agrupadas em roseta ®*. O
atingimento mucoso é pouco frequente > ¥, sendo o
prurido variavel *%. Localizam-se preferencialmente na
area genital, membros inferiores, couro cabeludo, regides
periorificiais e tronco ©.

A bidpsia da lesdo mostra uma clivagem subepidérmica,
por descolamento dermo-epidérmico, com infiltrado de
polimorfonucleares neutrdfilos, eosinéfilos e fibrina. Por
vezes notam-se microabcessos nas papilas dérmicas ).
A imunofluorescéncia directa da pele peri-lesional funda-
mental para o diagnostico, revela deposigdo linear de IgA
na zona da membrana basal e, em alguns casos, de frac-
¢do C3 do complemento ©. A imunofluorescéncia indi-
recta pode detectar anticorpos IgA antimembrana basal
®, A microscopia electrénica evidencia depdsitos de IgA
na lamina licida e/ou lamina densa %,

O diagndstico diferencial inclui essencialmente o
impétigo bolhoso, a dermatite herpetiforme e o penfigoide
bolhoso * 9.

A evolugdo é habitualmente para a remissdo esponta-
nea em 2-3 anos @*® mas ha formas que persistem até
a idade adulta.

O tratamento faz-se com sulfona, 2 mg/kg/dia, com
redugdo progressiva da dose e duragdo varidvel de pou-
cos meses a 2-3 anos 4. Quando ndo ha melhoria podem
associar-se corticoides por via geral.

Nos ultimos anos tém sido referidas formas desenca-
deadas por farmacos (vancomicina, ampicilina, diclofenac,
litio, IL-2) ou associadas a neoplasia ou doenga auto-
imune, embora esta relagio seja pouco clara 9,
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Caso Clinico

F. C., sexo masculino, 5 anos, residente em Coimbra,
recorreu ao Servigo de Urgéncia do Hospital Pediatrico
por apresentar, desde ha 5 meses, lesdes cutaneas erite-
mato-vesiculo-bolhosas, recorrentes, que tinham motiva-
do algumas vindas a este servigo, tendo sido colocado o
diagndstico de impétigo bolhoso e medicado com anti-
bidtico, sem melhoria. Os restantes antecedentes pessoais
e familiares eram irrelevantes.

No exame objectivo apresentava lesdes eritematosas,
erosivo-crostosas ¢ vesiculo-bolhosas comzcontetido
seroso ou purulento, algumas isoladas, outras agrupadas
em placas de contornos serpinginosos. Encontravam-se
dispersas pelo tegumento cutdneo mas com predominio
nos genitais, membros inferiores, couro cabeludo, tronco
e regides peri-orificiais (Figuras 1 e 2). Notavam-se tam-
bém manchas pigmentadas residuais. Ndo havia atingi-
mento das mucosas. A restante observagdo era normal,
com bom estado geral.

FIGS. 1 e 2 — Lesoes critematosas, vesiculo-bolhosas ¢ crostosas
algumas isoladas, outras confluentes.

O aspecto das lesdes associado a evolugdo clinica
levou-nos a questionar o diagnostico prévio pelo que se
cfectuou bidpsia cutanea que mostrou a existéncia de
uma bolha por descolamento dermo-epidérmico, de limi-
tes bem marcados, arredondados, com conservacio do
tecto e de conteudo rico em fibrina e células, muitas das
quais polinucleares eosindfilos (Figura 3). A imunofluo-
rescéncia directa da pele peri-lesional revelou deposi¢do
linear de IgA na zona da membrana basal (Figura 4).

O conjunto de dados clinicos e laboratoriais permitiu
entdo o diagnostico de dermatose IgA linear.

Iniciou tratamento com sulfona, 2 mg/kg/dia. Quinze
dias depois notava-se uma melhoria evidente apresentan-
do apenas crostas, sem vesiculas e bolhas. Ao 2.° ¢ 5.°
meses de tratamento teve pequenos surtos de lesdes com

boa evolugdo, ndo tendo sido necessario alterar a dose.
Ao 7.° més passou a terapéutica para dias alternados e ao
9.° més para metade da dose. Actualmente (11.° més)
mantém-se assintomatico, com o mesmo esquema tera-
péutico.

FIG. 3 — Clivagem dermo-cpidérmica de conteado fibrinoso com
cosindfilos. Tecto constituido por epiderme intacta (H&E).

FIG. 4 — Dcposigdo linear de IgA na jun¢do dermo-cpidérmica
(Imunofluorescéncia directa, pele peri-lesional).

Nido houve complica¢des resultantes do tratamento
com sulfona, nomeadamente hemolise, neuropatia peri-
férica, insuficiéncia hepatica ou reac¢des de hipersen-
sibilidade.

Discussio

O aspecto das lesdes cutaneas apresentadas por esta
crianga evocou inicialmente a hipdtese de impétigo bolhoso,
a infecgdo cutinea mais frequente em idade pediatrica a
ocasionar este tipo morfoldgico de lesdo.

A auséncia de resposta aos antibidticos ¢ um dos
critérios que devera conduzir a investigar os outros diag-
nosticos diferenciais mas ¢ bom lembrar que em certos
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casos de impétigo bolhoso a auséncia de resposta se pode
dever ou a resisténcia do Staphylococcus aureus aos
antibiodticos prescritos (podem ser meticilino resistentes
¢/ou multiresistentes incluindo aos novos macrdlidos) ou
a terapéuticas inadequadas por outras razdes (por exem-
plo utilizagdo de antibioterapia apenas local em formas
com tendéncia multifocal).

O aspecto das lesdes, a evolugdo por surtos e a au-
séncia de resposta ao antibiotico, levou-nos entdo a ques-
tionar o diagnostico de impétigo bolhoso ¢ a colocar a
hipotese de se poder tratar de uma dermatose bolhosa
adquirida autoimune da crianga.

Este diagnostico torna-se realmente mais facil de
evocar quando o quadro clinico ja tem meses ou anos de
evolucio, como era o caso desta crianc¢a.

No grupo das dermatoses bolhosas adquiridas auto-
imunes da crian¢a inclui-se o penfigdide bolhoso, a
dermatite herpetiforme e a dermatose IgA linear. Muitas
vezes clinicamente semelhantes (embora a IgA linear
seja a mais frequente na crianga), a imunofluorescéncia
directa ajuda no diagndstico diferencial 7. O penfigoide
bolhoso apresenta um depdsito linear de IgG na zona da
membrana basal, a dermatite herpetiforme um deposito
granular de IgA na extremidade da papila dérmica e a
dermatose IgA linear um deposito linear de IgA na zona
da membrana basal.

Associando a clinica, a histologia e a imunofluores-
céncia directa estabeleceu-se o diagndstico de dermatose
lgA linear.

Nio foram referenciadas lesdes bolhosas na mucosa
bucal mas isso pode acontecer com alguma frequéncia
em idade pediatrica, podendo nesses casos haver dificul-
dades significativas na alimentagdo.

A evolugdo sob tratamento com sulfona foi favoravel
nio tendo sido necessario usar corticoides.
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