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Resumo

Introdugdo: A dermatose por IgA linear € uma doenca bolhosa rara frequentemente confundida com outras doencas
bolhosas, como penfigoide bolhoso e dermatite herpetiforme. Os dados epidemioldgicos sobre sua distribuicdo e
caracteristicas especificas sdo diferentes em todo o mundo. A maioria dos casos requer tratamento farmacoldgico e o
diagnostico tardio predispGe a infeccdo secundaria da lesdo e outras complicacOes. Objetivo: Relatar o caso de uma
crianca com enfermidade dermatoldgica rara que teve seu manejo com o uso de dapsona. Resultado: Crianga,
masculino, quatro anos, apresentando quadro bolhoso subito de conteldo seroso, levemente doloroso e pruriginoso em
regido perioral, perineal e genital. Foi tratado diversas vezes com corticoide topico e apresentou refratariedade ao
tratamento com recidiva das lesdes, mesmo apds tratamento corticoide sistémico. A melhora do quadro se deu apos
introducdo da dapsona, com regressao das lesGes bolhosas e resolugdo do quadro. Conclusdo: O diagndstico precoce é
fundamental para instalagdo de terapia especifica e resolucdo da sintomatologia, sendo a dapsona considerada primeira
linha de tratamento no manejo da doenca. As diversas opcoes medicamentosas disponiveis, alternativas a dapsona,
ainda carecem de estudos que comprovem sua real eficacia terapéutica.
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Abstract

Introduction: Linear IgA dermatosis is a rare bullous disease often confused with other bullous diseases, such as bullous
penphigoids and herpetiform dermatitis. Epidemiological data on its distribution and specific characteristics are different
worldwide. Most cases require pharmacological treatment and late diagnosis predisposes to secondary infection of the lesion
and other complications. Objective: To report the case of a child with rare dermatological disease that had its management with
the use of dapsone. Result: Child, male, four years old, presenting sudden bullous picture of serous content, slightly painful and
pruritic in the perioral, perineal and genital region. He was treated several times with topical corticosteroids and presented
refractoriness to treatment with recurrence of the lesions, even after systemic corticosteroid treatment. The improvement of the
condition occurred after the introduction of dapsone, with regression of bullous lesions and resolution of the condition.
Conclusion: Early diagnosis is essential for the installation of specific therapy and symptomatology resolution, dapsone being
considered the first line of treatment in the management of the disease. The many available drug options, alternatives to
dapsone, still lack studies that prove their real therapeutic efficacy.
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Resumen

Introduccion: La dermatosis lineal IgA es una enfermedad ampollosa poco frecuente, a menudo confundida con otras
enfermedades ampollosas, como el penfigoide ampolloso y la dermatitis herpetiforme. Los datos epidemioldgicos sobre su
distribuciéon y caracteristicas especificas son diferentes a nivel mundial. La mayoria de los casos requieren tratamiento
farmacoldgico y el diagnostico tardio predispone a una infeccién secundaria de la lesién y otras complicaciones. Obijetivo:
Reportar el caso de un nifio con una enfermedad dermatoldgica rara que tuvo su manejo con dapsona. Resultado: Nifio, cuatro
afios, que presenta cuadro ampolloso repentino de contenido seroso, levemente doloroso y pruriginoso en regidn perioral,
perineal y genital. Fue tratado varias veces con corticoides tdpicos siendo refractario al tratamiento con recidiva de la lesion,
incluso después del tratamiento con corticoides sistémicos. La mejoria de la afeccidn se produjo tras la introduccién de
dapsona, con regresion de las lesiones ampollosas y resolucién de la afeccién. Conclusion: El diagndstico precoz es fundamental
para la instalacién de una terapia especifica y la resolucién de los sintomas, siendo la dapsona la primera linea de tratamiento
en el manejo de la enfermedad. Las diversas opciones de farmacos disponibles, alternativas a la dapsona, aln carecen de
estudios que demuestren su eficacia terapéutica real.

Palabras clave: Dermatosis bullosa IgA lineal. Nifio. Tratamiento.
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INTRODUGAO

A dermatose bolhosa por IgA linear (DBA) é
caracterizada pela formacdo de bolhas subepidérmicas,
causadas pela interacdo entre estruturas essenciais
para a integridade da pele e pelo depodsito linear de
IgA na zona da membrana basal, levando a clivagem
da pele em diversos niveis!. As doencas bolhosas
autoimunes da infancia mais comuns sdo as da
dermatose bolhosa IgA linear e a dermartite
herpetiforme?. Nos pacientes em que haja suspeita de
DBA, uma bidpsia com imunofluorescéncia direta deve
ser realizada®>, cujo achado patognoménico é a
evidéncia dos depdsitos lineares de IgA na membrana
basal®. O exame histopatoldgico é caracterizado pela
presenca de uma bolha subepidérmica em associacdo a
um infiltrado de neutrdfilos dermo-epidérmico e
eventual presenca de eosindfilos'®. O diagndstico
tardio predispde a infecgdo secundaria da lesdo e
outras complicagGes, sendo que o inicio precoce do
tratamento pode ser um fator decisivo na inducdo de
uma remissdo efetiva*®, O objetivo desse trabalho foi
relatar o caso de menino de quatro anos com
enfermidade rara, a fim de alertar os profissionais para
0 reconhecimento e tratamento precoce, diante de
quadros semelhantes, evitando  complicagbes

associadas ao diagndstico tardio.

MATERIAL E METODO

Relato de caso com base nos resultados de
exames laboratoriais e dados de prontuario do
paciente, aprovados pelo Comité de Etica em Pesquisa
sob o parecer: nimero CAAE 35178820.7.0000.5430,

além de revisdo bibliogréfica pelo Pubmed.

RESULTADOS

Paciente masculino, JKMS, quatro anos, fototipo
IV, sem comorbidades previamente diagnosticadas,
apresentando quadro bolhoso subito de contetdo
seroso, levemente doloroso e pruriginoso, em regido
perioral, perineal e genital. Inicialmente, mde relatou
aparecimento de pequenas lesdes pruriginosas em face
e genital, apds a crianga ter brincado na areia do
parque da creche em que frequentava, motivo pelo
qual buscou médico em unidade basica de saude de

sua cidade, onde foi diagnosticado com dermatite de
contato. Na ocasido foi prescrito dexametasona para uso
tépico. Apds esse episodio, houve piora progressiva do
quadro e mae buscou a Unidade de Pronto Atendimento
onde foi novamente tratado com sintomaticos,
desloratadina, cefalexina e clavulin. Por conta da
refratariedade do tratamento, tornou a buscar a Unidade
Basica de Salde que encaminhou o caso para servico
especializado. A equipe de pediatria levantou hipdtese de
impetigop bolhoso e  pénfigo  wvulgar, iniciou
antibioticoterapia com clindamicina e sintomaticos devido
ao aspecto infeccioso das lesdes e solicitou avaliagao da
equipe de dermatologia sob internagao hospitalar.

Ao exame fisico, os membros superiores e
inferiores possuiam lesGes de configuragdo anular
formadas por vesiculas na periferia das bolhas, além de
lesbes em mento e bolsa escrotal (Imagem 1). Foi
levantada a hipotese clinica de dermatose bolhosa por IgA
devido ao aspecto caracteristico em roseta de algumas
das lesdes (Imagem 2) e solicitada bidpsia em fuso de
bolha integra na coxa esquerda, que confirmou lesdo de
pele com padrdo vesico-bolhoso com fenda subepidérmica
contendo neutrdfilos, alguns eosindfilos e fibrina. Os
exames séricos apresentaram apenas discreta elevacdo de
leucécitos. Optou-se pela introducdo de prednisona como

monoterapia oral na dose de 2 mg por quilo de peso.

Imagem 1 - Bolhas rotas em mento com presenca de vesiculas; bolhas

tensas em bolsa escrotal, algumas apresentando contetido seroso
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Figura 2 - Bolhas rotas com superficie sero-hemorragica em membro
superior de configuragdo anular caracteristica de “rosetas”

Apds melhora clinica, ao iniciar o desmame da
prednisona oral, a recidiva da lesao foi uma
caracteristica presente em trés tentativas (Imagem 3),
tendo apresentado infeccdo bacteriana secundaria em
area genital que foi tratada com eritromicina 2% creme
tdpico. Optou-se pela introdugdo da dapsona na dose
de 1 mg por quilo de peso e foram solicitados os
exames séricos de glicose-6-fosfato desidrogenase e
bilirrubinas totais e fracdes, devido ao potencial de
hemolise do medicamento. Em um dos hemogramas foi
identificada alteragdo dos niveis de hemoglobina,
motivo pelo qual foi solicitada interconsulta com equipe
da hematologia. Apds realizacao de eletroforese de
hemoglobina foi diagnosticado com beta talassemia e

trago falciforme.

Imagem 3 - Bolhas tensas sobre a pele sd em regido inguino-escrotal
com distribuicdo em “coroa de joias”

Apdés um més de uso da dapsona, com boa
resposta clinica e moderacao do quadro bolhoso (Imagem
4), foi diminuida a dose da prednisona para 0,5 mg por
quilo de peso. A resolugdo do quadro clinico se deu de
forma definitiva apds dois meses da introducdo da
dapsona, sem recidivas e quadro clinico estavel (Imagem
5).

Imagem 4 - Bolhas exulceradas com crostas hematicas sobre base

eritematoso

%

Imagem 5 — Regido inguino-escrotal, mandibular e membro superior direito

com manchas cicatriciais

DISCUSSAO

A dermatose por IgA linear (LABD) é uma doenga
bolhosa rara frequentemente confundida com outras
doengas bolhosas, como penfigoide bolhoso e dermatite
herpetiforme®’. Os dados epidemioldgicos sobre a
distribuicdo e caracteristicas especificas da dermatite
bolhosa por IgA sao diferentes em todo o mundo e a
doenca pode ocorrer em todas as faixas etarias,
predominantemente em dois picos, sendo um na
adolescéncia e em adultos jovens e o outro na sexta
década de vida. Nas criangas, a média € de 4 a 5 anos de
idade®°. Na infancia, é comum o desenvolvimento agudo
de vesiculas ou bolhas tensas, de aparéncia arciforme ou

anular®0,

Em sua macroscopia, tais lesdes sdo
frequentemente descritas como semelhantes a corddes de
pérolas, coroas de joias ou rosetas®. A distribuicdo ocorre
em tronco, regido perioral, dérgdos genitais, pulsos e
tornozelos, abdome inferior e parte interna das coxas,
sendo que os locais preferenciais em criancas sao as
regides anogenital e de abdome inferior, enquanto em
adultos sdao o tronco e a superficie extensora dos

membros®°,
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O objetivo do tratamento é obter o controle das
lesdes bolhosas evitando-se os efeitos adversos. As
melhores opcOes para terapia sistémica s3ao sulfonas
(dapsona), que sao consideradas terapia de primeira
linha, e as sulfonamidas (sulfapiridina ou
sulfametoxipiridazina) que podem ser utilizadas como
alternativa a dapsona em casos em que ha resisténcia
ao tratamento, como ocorre tipicamente no
acometimento de mucosas, onde a resposta a dapsona
ndo é tdo eficiente. O efeito da terapia com dapsona
pode ocorrer com boa resposta dentro de dias,
geralmente entre 24 a 48 horas. Assim, quando nao ha
resposta ao tratamento, o diagnostico de DBA deve ser
reconsiderado’?®, Se n3o houverem contraindicagdes
ao uso da dapsona, deve-se realizar monitoramento
com hemograma e testes de fungdo hepatica
semanalmente no primeiro més de tratamento e
mensalmente nos seis meses subsequentes’.
Terapéuticas relativamente novas e seguras, como
imunoglobulinas intravenosas em altas doses, tém sido
preferiveis e utilizadas com sucesso nos ultimos anos. O
diagnostico precoce permite a possibilidade de um
tratamento mais eficaz, como também diminui as

chances de recidivas®’.

CONCLUSAO

A dermatose bolhosa IgA linear é uma condicao
rara, cujo diagndstico precoce é fundamental para
instalacdo de terapia especifica e resolucdo da
sintomatologia, sendo a dapsona considerada primeira
linha de tratamento no manejo da doenga. As diversas
opcdes medicamentosas disponiveis, alternativas a
dapsona, ainda carecem de estudos que comprovem
sua real eficicia terapéutica, jd que grande parte da
literatura sobre o assunto é baseada em relatos e série

de casos.
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