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RESUMO

A dermatite herpetiforme é uma doenga bolhosa cutidnea recorrente e rara associada a hipersensibilidade ao
gliten. Manifesta-se por erupgdes cutaneas ciclicas, intensamente pruriginosas, papulas eritematosas ou placas urti-
cariformes e agrupamento de vesiculas ou bolhas tensas, atingindo principalmente as superficies extensoras simetri-
camente. Constitui uma manifestacdo cutanea da doenca celiaca, afectando entre 15 a 25 % destes doentes. O caso
clinico descrito relata um diagnéstico de doenga celiaca, que se manifestou em idade adulta, cuja unica forma de

manifestagao foi a dermatite herpetiforme.
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ABSTRACT

Dermatitis herpetiformis is a rare recurrent cutaneous bullous disease associated with sensitivity to gluten. It manifests with
cyclic rashes, intensely pruritic, erythematous papules or urticariform plaques and groups of vesicles or tight bubbles, reaching
mainly the extensor surfaces symmetrically. It occurs as a cutaneous manifestation of celiac disease, dffecting between 15 and
25 % of these patients. The clinical case describes a diagnosis of celiac disease, manifested in adulthood, whose only form of

manifestation was dermatitis herpetiformis.
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INTRODUCAO

dermatite herpetiforme (DH), ou doenga de

Duhring-Brocq, € uma doenga inflamatéria cuta-

nea crénica, benigna, caracterizada por erupgdes
papulovesiculares pruriginosas geralmente distribuidas
simetricamente em superficies extensoras, nomeadamen-
te cotovelos e joelhos. Nadegas, regiao escapular, regiao
sagrada, couro cabeludo e face também podem ser afeta-
dos'. E mais comum no Norte da Europa e manifesta-se
mais em caucasianos, habitualmente entre os 15-40 anos
de idade, afetando mais homens, na razio de 2:12-3, tendo
uma prevaléncia de cerca de 1,2 por 100000 individuos*.
Os sintomas de prurido intenso, ardor ou sensagao de
queimadura frequentemente precedem o aparecimento
das lesGes cutineas em 8 a 12 horas®. O envolvimento do
intestino delgado é geralmente assintomatico e apenas
cerca de 20 % dos individuos com DH tém sintomas gas-
trointestinais de doenca celiaca (DC)°®.

O diagnostico de DH ¢é estabelecido através da clini-
ca, da histologia cutanea e da serologia (anticorpos anti-
transglutaminase tecidular e antiendomisio da classe IgA)’.
As caracteristicas histologicas tipicas das lesdes da pele
sao o aparecimento de bolhas ou vesiculas na juncao
dermoepidérmica e a acumulagio de neutrofilos e também
eosinodfilos nas zonas papilares na biopsia da lesao cuta-
nea®. A existéncia de depositos de IgA na jungdo dermo-
epidérmica na imunofluorescéncia direta (IFD) é consi-
derada o gold standard para o diagndstico de DH.
Relativamente a serologia, sao quantificados os anticorpos
tTGA (antitransglutaminase) e EMA (antiendomisio) da
classe IgA, estando estes presentes na DH e DC”. Estes
anticorpos estao geralmente ausentes em doentes com
dieta livre de gllten e, portanto, representam um mar-
cador do cumprimento da dieta em doentes com DC e
DH??. A biopsia intestinal na DH mostra altera¢des idén-
ticas as da DC, mas predominam lesGes mais ligeiras e
com diferente distribuicao, como a existéncia de um pa-
drao infiltrativo subtil com atrofia parcial ou sem atrofia

das vilosidades*!?, Sabe-se que pelo menos 80% dos

individuos com DH apresentam algum grau de alteragdes
histoldgicas no intestino delgado®.

Uma vez o diagnéstico confirmado, deve iniciar uma
rigorosa dieta livre de gliten (DLG), sendo esta conside-
rada a base do tratamento da DH e devendo ser mantida
para toda a vida'®. Ocorre reversio das lesdes cutneas,
mas a recuperagao pode ser lenta, podendo demorar até
cerca de 2 anos apés a DLG para o completo desapare-
cimento. A DLG reverte mais rapidamente os sintomas
gastrointestinais”!!. Com a reintroducio do gliten, os
depésitos dos anticorpos IgA podem reaparecer na jun-
¢ao dermoepidérmica dentro de 12 semanas, assim como
as lesdes cutdneas’.

Nao existem medicamentos curativos disponiveis para
o tratamento da DH, mas varios podem ser prescritos
para um alivio dos sintomas. Concomitantemente com a
DLG podem também ser usados no inicio do tratamento
farmacos imunossupressores, como a dapsona, que au-
xilia na rapida resolugdo do prurido e das erupgdes cuta-
neas”'?. Outros firmacos imunossupressores, como a

sulfasalazina e os corticosteroides podem ser utilizados’.

CASO CLiNICO

Doente do sexo feminino, 3| anos, caucasiana, edu-
cadora de infancia, referenciada a consulta de Imunoa-
lergologia por apresentar erupgoes ciclicas papulovesi-
culares pruriginosas e dolorosas, inicialmente nos dedos
das maos, progredindo posteriormente para os coto-
velos, joelhos, nadegas e zona genital. O quadro tinha
12 meses de evolugao. Como antecedentes pessoais
apresentava talassemia minor, rinite e asma intermiten-
tes, controladas. Negava alteragdes do trato gastroin-
testinal, assim como histéria de trauma, cirurgia ou
doencga recente.

Ao exame objetivo inicial apresentava eczema da pal-
pebra direita, lesdes microvesiculares agrupadas, erite-
matosas e intensamente pruriginosas, distribuidas sime-

tricamente nos cotovelos, joelhos e nadegas. Nos locais
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Figura . LesGes papulovesiculares na regido do cotovelo (A), erosdes com crosta central hemorragica e lesdes hipopigmentadas

residuais na regido do joelho (B)

referidos eram visiveis também escoriagao e lesdes hipo-
pigmentadas (Figura I).

Com a hipotese diagnostica de eczema de contacto,
foram realizados testes epicutineos com a bateria stan-
dard europeia, que se revelaram negativos.

Em consulta de reavaliagio, apds 3 meses de anti-
-histaminicos orais, emolientes e dermocorticoides, apre-
sentava a mesma sintomatologia, afetando também a
regiao genital, assim como lesoes bolhosas sobre placas
cicatriciais (joelhos e cotovelos) (Figura 2).

O prosseguimento do estudo revelou anticorpos
antinucleares negativos e um valor aumentado de anti-
corpo antitransglutaminase IgA (Quadro ). Apesar de
nio apresentar quadro tipico de DC, a doente foi re-
ferenciada a consulta de Gastrenterologia para inves-
tigagdo de DC subclinica. Foi também referenciada a
consulta de Dermatologia para biopsia da pele lesional/
perilesional. Realizou endoscopia digestiva alta e biop-
sias duodenais que se revelaram compativeis com o

diagnéstico de DC. A biopsia cutinea relevou derma-

tose bolhosa, aparentemente subepidérmica, compati-
vel com lesées de DH (Quadro 1). E de referir que nas
presentes consultas a doente ainda nao tinha iniciado
DLG. Perante o quadro cutaneo e serolégico, foi diag-

nosticada dermatite herpetiforme.

Figura 2. Lesoes bolhosas sobre eczema liquenificado
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Quadro |I. Exames complementares de diagndstico

Estudo realizado

Pré-dieta sem gliten

7 meses apos
dieta sem glaten

Hemograma com leucograma, ionograma, BQ sérica,
VS, fungio tiroideia e fatores reumatismais

Dentro dos parametros da normalidade

Dentro dos parametros
da normalidade

Anticorpos antinucleares (ANA) Negativos Negativos

Testes epicutaneos (bateria standard europeia, .

Chemotechique diagnostics®) Negativos NE

Biopsia cutdnea de pele lesional/perilesional sem DLG Dermatose bolhosa, aparentemente

(abril 2016) subepidérmica, com neutrofilos, NE

— Histologia por microscopia ética (MO) eosindfilos e leucocitoclasia

Ac antitransglutaminase IgA (positivo > 10 U/ml) 432,0 >128,0 *

Ac antitransglutaminase IgG (positivo > [0 U/ml) 7,0 59
Esofago — esbogo de anel de schatzki

Endoscopia digestiva alta (abril 2016) Estémago — pequena hérnia do hiato NE

Bulbo — sem alteragdes. D2 — pregas de
aspeto endoscopico normal

Biopsias duodenais (maio 2016)

Atrofia subtotal das vilosidades, com
aumento do infiltrado linfoplasmocitario
na lamina prépria (CD3+/CD4+), com
aspetos focais de hiperplasia epitelial NE
regenerativa, sendo os aspetos observados
a favor de doenca celiaca, em estadio 3B
da classificacao de MARSH.

Legenda: BQ — bioquimica; VS — velocidade sedimenta¢io; DLG — dieta livre de gliten; NE — ndo efetuado; * — || meses apds
DLG: Ac. antitransglutaminase IgA 27 U/ml e Ac. antitransglutaminase IgG 0.8 U/ml

Apéds 3 meses de DLG, iniciou melhoria progressiva
do quadro cutdneo. Verificou-se ao fim de 7 meses de
DLG franca melhoria da DH, tendo porém ainda algumas

leses residuais (Figura 3).

DISCUSSAO

O achado histolégico tipico da DH é o depésito de
IgA na membrana basal por IFD, inclusive em areas de
pele sa, situagao que nao foi possivel confirmar nesta
doente, dado o facto de a mesma ter iniciado dieta isen-

ta de gluten imediatamente ap6s confirmagao de DC pela

biopsia intestinal. E importante salientar que o depésito

Figura 3. Pequenas lesGes microvesiculares e escoriadas na regiao
do cotovelo

de IgA na membrana basal nao muda com a instituigao
de dapsona, mas com a instituigdo de uma DLG.
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Nesta doente optou-se por dar continuidade a
DLG e avaliar a evolugao clinica. A terapéutica far-
macoldgica nio se revelou necessaria para o contro-
lo da doencga.

Para assegurar uma boa evolugdo clinica da DH e
da DC, a instituicao precoce de DLG é mandatoria,
uma vez que previne complicagdes futuras, nomeada-
mente o linfoma do intestino delgado. Apdés DLG,
espera-se que o doseamento dos autoanticorpos nor-
malizem em 3 a 12 meses'?, o que se verificou neste
caso clinico.

E de salientar que esta apresentacio de DH é mui-
tas vezes confundida com dermatite atopica, dermati-
te alérgica de contacto, escabiose, escoriagoes neuro-
ticas, urticaria papulosa e doenga bolhosa autoimune.
E importante fazer um diagnéstico diferencial, pois o
diagnostico correto é imprescindivel para um trata-
mento adequado, sendo de extrema importancia o seu
reconhecimento precoce, a fim de evitar agravamento
dos sintomas e a utilizacao de farmacos nao eficazes,
ou mesmo contraindicados nessa situacao clinica.

Este caso clinico ilustra uma apresentagao atipica de
doenca celiaca, numa doente em idade adulta, em que a
dermatite herpetiforme foi a Unica manifestacao, tendo

sido o seu reconhecimento crucial para o diagndstico.
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