doi: 10.20513/2447-6595.2016v56n1p60-63 60

RELATO DE CASO

Pustulose subcornea refrataria ao uso da dapsona: relato de
caso

Subcorneal pustulosis refractry to first line treatment: case report
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RESUMO

RESUMO JUSTIFICATIVA: Pustulose subcornea de Sneddon-Wilkinson ou doenga de Sneddon-Wilkinson (DSW) é uma
dermatose neutrofilica, geralmente benigna, podendo ou ndo ser associada a neoplasias, acometendo comumente mulheres entre
40 e 50 anos. De etiopatogenia desconhecida, apresenta vesiculas pustulosas e pequenas, com contetdo purulento na regido
inferior e limpido na superior. OBJETIVO: Apresentar caso clinico de paciente com pustulose subcérnea, que nao apresentou
boa resposta inicialmente a droga de primeira escolha, dapsona. RELATO DE CASO: Paciente branca, 73 anos, feminino,
apresentando placas erit€émato-descamativas disseminadas no abdomen, membro inferior e dorso, sem o acometimento de mucosas.
O primeiro diagnoéstico foi eritrodermia esfoliativa, com remissdo apds 3 semanas com uso de predinisona 1 mg/kg, voltando
depois a apresentar lesdes pustulosas superficiais e dispostas em padrdes anulares e serpiginosos distribuidas em todo tegumento.
O exame histopatologico, de resultado inconclusivo, levou a segunda hipdtese: psoriase pustulosa em foco, sendo entdo iniciada
a dapsona 200 mg. O quadro evoluiu sem melhora e apresentando anemia, podendo esta ser efeito adverso da medicagdo, visto
que ndo apresentava tal quadro anteriormente. Decidiu-se, entdo, pela suspensdo da dapsona ¢ iniciou-se prednisona, apds a qual
apresentou melhora parcial do quadro dermatologico ¢ hematoldgico. O exame anatomopatoldgico levou a duas possibilidades:
pénfigo IgA ou postulose subcérnea. Apos o exame imunofluorescéncia direta confirmou-se diagnostico para a ultima, ensejando
o reinicio da dapsona combinada com a prednisona. O uso da dapsona foi mantida por 1 ano, na dose de 50 mg/dia, resultando no
controle do quadro dermatologico, sem recrudescimento da anemia.
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ABSTRACT

BACKGROUND AND OBJECTIVES: Subcorneal pustulosis from Sneddon-Wilkinson or Sneddon-Wilkinson disease (DSW)
is a neutrophilic dermatosis, usually benign, that may or may not be associated with neoplasia, commonly affects women between
40 and 50 years. From unknown etiopathoginy, subcorneal postulosis presents pustular and small vesicles with purulent content in
the lower region and clear at the top. OBJECTIVE: It is to present a clinical case of a patient with subcorneal pustulosis, which
initially did not show good response to the drug of first choice, dapsone. CASE REPORT: Caucasian patient, 73 years old, female,
with scaly plaques erythematous disseminated in the abdomen, leg and back, without mucosal involvement. The first diagnosis
was exfoliative erythroderma, with remission after three weeks with the use of prednisone 1 mg/kg, returning later to present
superficial pustular lesions, arranged in annular and serpiginous patterns distributed throughout integument. Histopathological
examination of inconclusive results, led to the second hypothesis: pustular psoriasis in focus, and then starting dapsone 200 mg.
The clinical picture progressed without improvement and presenting anemia, which may be an adverse effect of medication, since
it has not shown such clinical picture previously. It was decided then by the suspension of dapsone and the start of prednisone, after
which, it had presented partial improvement of dermatologic and hematologic count. The anatomicopathological examination led
to two possibilities: pemphigus IgA or subcorneal postulosis. After the direct immunofluorescence test, it was confirmed diagnosis
to the last one, allowing for the resumption of dapsone combined with prednisone. The use of dapsone was maintained for 1 year
at a dose of 50 mg/day, resulting in the control of dermatological picture without worsening of anemia.
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INTRODUGAO

Pustulose subcoérnea de Sneddon-Wilkinson ou dermatose
pustular subcornea ou doenca de Sneddon-Wilkinson
(DSW) ¢ wuma dermatose neutrofilica, etiopatogenia
desconhecida.!'® Foi descrita pela primeira vez em 1956
como uma doenga rara, cronica, acometendo principalmente
pacientes do sexo feminino, entre 40 e 50 anos. Ao exame
dermatolégico, descreve-se lesdes vesiculo pustulosas,
pequenas, caracterizadas pela presenca de conteudo “meio
a meio”, purulenta na regido inferior e limpida na regido
superior.'*+¢ Também foram descritas como lesdes pustulares
flacidas recorrentes, coalescentes, originando lesdes anulares,
circinadas ou serpiginosas, localizadas preferencialmente em
extremidades, regides axilares ¢ inguinais.'*>® Trata-se de
uma condi¢do benigna, porém pode estar associada a doencas
neoplasicas.!>%1°

Outras doengas ja foram descritas em associagdo com a DSW.
Dentre elas, destacam-se as gamoplatias monoglonal IgA e
IgG, além de doengas mieloproliferativas, especialmente o
mieloma multiplo.'>*!!

O diagndstico baseia-se, primeiramente, no exame clinico
para reconhecimento de sinais e sintomas e, posteriormente,
em estudo histopatologico e imunofluorescéncia. Para
diagnostico diferencial, consideram-se as caracteristicas das
lesdes que podem ser confundidas com outras patologias:
pénfigo IgA, dermatite herpetiforme, psoriase postulosa,
eritema migratorio necrolitico e impetigo ampolar.!#1

O tratamento de primeira escolha ¢ a dapsona com doses que
variam de 50-200 mg com redugdo gradual apo6s controle dos
sintomas. E importante lembrar os potenciais efeitos adversos
dessa medicagdo: depressdao, hemolise (principalmente para
aqueles portadores desta deficiéncia de enzima G6PD) e
meta hemoglobinemia,'>* podendo ou ndo ser associado a
corticoides sistémicos.

O objetivo deste estudo ¢ apresentar um caso clinico de
pustulose subcérnea primeiramente tratado com dapsona,
porém, sem boa resposta inicial.

METODOS

Revisdo de prontuario de paciente atendida em 2012, na
instituicdo Santa Casa de Misericordia, em Fortaleza-CE,
Brasil. Realizagdo de pesquisa bibliografica nas bases de
dados LILACS, PUBMED, SciELO ¢ MD Consult.

RELATO DE CASO

Paciente branca, 73 anos, feminino, sem morbidades,
procurou Servico de Dermatologia da Santa Casa de
Misericordia de Fortaleza—CE, em julho de 2012, com quadro
de placas eritémato-descamativas disseminadas (Figura 1).
Inicialmente, foi diagnosticada como eritrodermia esfoliativa,
tendo remissao do quadro apds trés semanas de tratamento com
predinisona 1mg/kg. Em setembro de 2012, a paciente retorna

Figura 1. Pustulose subcornea de Sneddon-Wilkinson ou doenga de Sneddon-

Wilkinson (DSW).

Y

Fonte: elaborada pelo autor.

ao ambulatorio apresentando lesdes pustulosas superficiais
e dispostas em padrdes anulares e serpiginosos distribuidas
em todo tegumento. Negava sintomas constitucionais ou
quaisquer outros sinais. Foi realizado o primeiro exame
histopatologico, sendo o laudo inconclusivo. Diante desse
quadro, foi levantada a hipotese de psoriase pustulosa
em foco. Iniciada, entdo, dapsona 200 mg. Apesar de ndo
apresentar febre ¢ manter bom estado geral, a paciente evoluiu
sem melhora do quadro dermatoldgico e relatou fadiga
generalizada, apresentando palidez mucocutanea e resultados
de exames laboratoriais compativeis com anemia (Hb 6,0 ht
21%), situag¢@o esta ndo apresentada anteriormente. Quanto

ao resultado para bilirrubinas, reticulocitos ou leucocitos,
ndo apresentou aumento significante tal como se apresentava
no inicio do tratamento com dapsona. Diante do quadro,
decidiu-se pela suspensdo da dapsona, levando-se em conta
a hipotese de efeito adverso ao uso da medicagdo. Iniciou-se
prednisona 1 mg/kg. Apds duas semanas de uso da medicagio
referida, apresentou melhora parcial do quadro dermatologico
e hematoldgico. Um segundo exame anatomopatologico,
realizado em 15 de outubro de 2012, evidenciou formagao de
pustulas subcorneas com discreta acantose associada a leve
espongiose ¢ alongamento de papilas dérmicas. Na derme
foram encontrados infiltrados de neutrdfilos e linfocitos. Diante
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desses achados, foram levantadas as hipoteses de pénfigo
IgA ou postulose subcornea. O exame imunofluorescéncia
direta mostrou negatividade para todos os anticorpos, IgA,
IgG, IgM, fibrinogénio e fator C3 do complemento mediante
incubacdo com anticorpos conjugados com isotiocianato de
fluoresceina, sendo o fragmento de pele representado por
epiderme e derme. Dessa forma, confirmou-se o diagnostico
de dermatose pustulosa subcornea, baseado no que aponta a
literatura.®

Fechado o diagnoéstico, optou-se, entdo, por reiniciar a
dapsona, 100 mg/dia, combinada com a prednisona 1 mg/Kg.
Apos quatro semanas, decidiu-se suspender a prednisona e
manter a dapsona por 1 ano, na dose de 50 mg/dia, resultando
no controle do quadro dermatolégico e sem recrudescimento
das lesdes. Na ultima avaliagdo clinica, apds trés anos do inicio
do tratamento, a paciente mantém a remissdo dos sintomas e
sem queixas, com pesquisa de doengas mieloproliferativas
negativas.

DISCUSSAO

Pacientes que apresentam quadro de placas eritémato-
descamativas disseminadas pode caracterizar diversas
dermatoses neutrofilicas, podendo levantar suspeita inicial
de psoriase pustolosa ou pustulose subcornea. A doenca
envolve mais frequentemente o tronco, como no presente
caso, originando lesdes anulares, circinadas ou serpiginosas,
localizadas preferencialmente em extremidades, regides
axilares e inguinal, enquanto membranas e mucosas sdo
raramente acometidas.”” Nos exames de histopatologia para
diagnostico da postulose subcornea, os achados apresentam
“pustula exclusivamente, subcornea, com neutréfilos e raros
eosinofilos, ndo patognomonica. A epiderme possui alteragdes
minimas. Na derme, pode haver infiltrado perivascular.” (p.2).!

Considerando os exames de imunofluorescéncias direta
e indireta, sdo estes “geralmente, negativos. O achado de
deposi¢do intercelular de IgA na epiderme, na camada
granular ou abaixo da zona subcdrnea ainda gera discussao
sobre ser apenas uma variante da DSW ou uma nova
entidade denominada pénfigo IgA subcorneo.” (p.2),! tal
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Na literatura, a primeira escolha de tratamento que vem
sendo adotada ¢ o uso de dapsona, podendo estar associada
ao uso de corticoide."'® Dentre os riscos de uso da dapsona
estd a hemolise associada a formagdo de radicais livres pelos
compostos hidroxi-aminados, em especial, para portadores
da deficiéncia de enzima G6PD e meta hemoglobinemia.'®
Considerando que as anemias hemoliticas sdo normocromicas
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Seria esperado um aumento do numero de reticuldcitos,>®!
o que nao foi observado. Outra op¢ao terapéutica constante
na literatura foi o uso de retindides, PUVA (fototerapia)® e
imunobioldgicos.'

CONCLUSOES

Pustulose subcornea cursa com clinica semelhante a muitas
doengas, sendo imprescindivel a realizagdo de estudo com
imunofluorescéncia indireta para fechar o diagnoéstico e,
quando ndo se obtém resposta no tratamento somente com
dapsona, foi observado no caso, que o uso combinado com
corticoides sistémicos, ¢ bem tolerado.
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