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RESUMO - Introducéo: A Dermatite herpetiforme é uma dermatose crénica, pruriginosa e polimérfica conside-
rada o equivalente cutdneo da doenga celiaca. Na populacdo pedidtrica é, com frequéncia, um diagnéstico dificil de
evocar, quer pela sua raridade quer pelo polimorfismo das lesées cutdneas. Caso Clinico: Apresentamos um doente
do sexo masculino de 8 anos, com lesées polimorfas nas superficies extensoras dos membros evoluindo hé 2 anos.
A biopsia cutéinea lesional demonstrou neutréfilos nas papilas dérmicas e a imunofluorescéncia directa peri-lesional
revelou depdsitos granulosos de IgA nas papilas dérmicas, estabelecendo o diagnéstico de dermatite herpetiforme.
Estudo complementar subsequente confirmou a associacdo a doenca celiaca e a adopgdo de uma dieta sem gliten
levou & resolucéo clinica cutdnea e da enteropatia.
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DERMATITIS HERPETIFORMIS IN CHILDREN - A DIAGNOSIS TO
KEEP IN MIND

ABSTRACT - Introduction: Dermatitis herpetiformis is a chronic, pruritic, polymorphous dermatosis, considered the
cutaneous equivalent of coeliac disease. In pediatric patients, differential diagnosis with other more common dermato-
sis makes this a challenging diagnosis. Case Report: We present the case of an 8-year old male patient, with polymor-
phous, pruritic lesions on the extensor surfaces of limbs, evolving for 2 years. Lesional skin biopsy showed neutrophils
on the tips of the dermal papillae, and direct immunofluorescence of perilesional skin demonstrated granular deposits
of IgA also on the tips of the dermal papillae, establishing the diagnosis of dermatitis herpetiformis. Subsequent studies
confirmed the association to celiac disease and the adoption of a gluten-free diet led to the clinical resolution of both
cutaneous lesions and enteropathy.
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INTRODUCAO

A dermatite herpetiforme (DH) foi inicialmente des-
crita por Duhring em 1884, e posteriormente por
Brocq, em 1888, como uma dermatose bolhosa e pru-
riginosa, com quadro clinico polimorfo.

Nos anos 60, pela méo de autores como Fry et
al? foi consolidada a sua associacdo & doenca celia-
ca, sendo a exposicdo ao gliten considerada o factor
ambiental evidente na génese dos periodos de agrava-
mento da dermatose.

Mais tarde foi demonstrada a presenga de um terre-
no de predisposigdo genética pela associagéo entre DH
e os HLADQ2 e DQ83.

Actualmente, sabe-se que a DH estd presente em
12% dos casos de doenca celiaca* e que, apesar de ra-
ramente manifestarem sintomas gastrointestinais, mais
de 75% destes doentes tém atrofia das vilosidades in-
testinais e os restantes alteragcdes mucosas compativeis
com enteropatia por sensibilidade ao gltten.

Reportada maioritariamente em adultos, a DH atin-
ge preferencialmente homens, e a sua incidéncia varia
geograficamente (Finléndia: 75,3/100.000 pessoas®,
Escécia: 11,5/100.00)°.

Até recentemente, ndo eram conhecidos dados epi-
demiolégicos caracterizando a DH em idade pedié-
trica mas West et al’” e Hervonen et al® demonstraram
uma incidéncia neste grupo etdrio de 0,59/100.00 e
0,56/100.000, respetivamente, no Reino Unido e Fin-
landia.

Clinicamente, a DH caracteriza-se por lesdes vesico-
-bolhosas com fécil rutura e escoriagéo, lesées papulo-
-crostosas ou urticariformes, intensamente pruriginosas,
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por vezes agrupadas, dispostas sobretudo a nivel das
superficies extensoras dos membros, regiéo dorsal, cer-
vical, gldtea e peri-bucal. Ocasionalmente, sobretudo
na criangca, podem coexistir lesdes petequiais ou pur-
puricas acrais®.

A terapéutica assenta na adogdo de uma dieta sem
gldten, que leva & melhoria das lesdes cuténeas de forma
lenta e gradual (podendo levar até 2 anos) e da entero-
patia de forma mais célere’. A terapéutica farmacoldgi-
ca, maioritariamente com recurso & dapsona, pode levar
a resolucdo clinica em até 48-72h, no entanto deve ser
ponderada mediante os efeitos adversos possiveis.

CASO CLiNICO

Doente do sexo masculino, com 8 anos de idade, re-
ferenciado por quadro com mais de 2 anos de evolugéao
caracterizado por lesdes discretas, papulo-crostosas,
escoriadas, muito pruriginosas, por vezes vesiculosas
e ocasionalmente precedidas de crises urticariformes,
localizadas aos cotovelos, joelhos, regido cervical, glo-
tea, peri-bucal e escapular bilateral (Fig.s 1 e 2).

Tinha j& sido medicado pelo médico assistente
com ciclos de corticoterapia tépica, anti-histaminicos e
agentes acaricidas, sem beneficio.

Ndo apresentava quaisquer outras queixas, nomea-
damente gastrointestinais.

Tinha antecedentes pessoais de mé progressdo pon-
deral entre os 11 e os 18 meses, tendo realizado estudo
complementar que néo revelara alteragdes, incluindo
anticorpos anti-endomisio (Ac anti-EMA) e anti-trans-
glutaminase tecidual (Ac anti-tTG) com valores normais.
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Fig 1 - Lesdes periorais, pruriginosas.

Fig 3 - Biopsia cuténea de lesdo do cotovelo, corada com
hematoxilina-eosina, demonstrando microabcessos neutro-
filicos no topo das papilas dérmicas, com escassos eosindfi-
los e esboco de descolamento subepidérmico.

tecidual (Ac Anti-fTG) 200 U (normal<?20), e anti-glia-
dina (Ac anti-Gli) 153,7 U (normal<25).

O estudo da funcéo tiroideia e auto-anticorpos anti-
-tiroideus foi normal ou negativo.

A endoscopia digestiva alta mostrou um aspecto
empedrado da mucosa duodenal, tfraduzindo as altera-
¢oes histoldgicas de atrofia moderada das vilosidades
e expansdo da lédmina prépria por infiltrado linfoplas-
mocitdrio e linfocitose intra-epitelial, compativel com o
diagnéstico de doenca celiaca.

Iniciou dieta sem gluten, com melhoria do prurido e
resolucéo completa das lesdes cutdneas em 4 semanas
(Fig. 4).

Fig 2 - Lesdes discretas papulocrostosas nos cotovelos.

Desde entdo apresentava bom desenvolvimento estato-
-ponderal, que mantinha & data da consulta.

Tinha histéria familiar positiva para diabetes mellitus
tipo 2 (avé materno) e diabetes gestacional (mae).

A biépsia cuténea lesional demonstrou microab-
cessos neutrofilicos no topo das papilas dérmicas, com
esboco de descolamento subepidérmico (Fig. 3). Este
achado foi reforgado pela imunofluorescéncia directa
peri-lesional que revelou depdsitos granulosos de IgA
nas papilas dérmicas.

Por se confirmar o diagnéstico de dermatite herpeti-
forme foi iniciado o estudo para doenca celiaca, tendo
realizado pesquisa de auto-anticorpos, positivos para
anti-endomisio (Ac anti-EM), anti-transglutaminase

Fig 4 - Melhoria do quadro clinico apés 1 més de absten-
céo de gluten.
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DISCUSSAO

A dermatite herpetiforme em idade pediétrica é
rara, com aparente predominio no sexo feminino (ao
contrdrio do que acontece no adulto)®, e de dificil diag-
néstico.

Nesta faixa etdria, o diagnéstico diferencial faz-se
sobretudo com eczema atépico, urticéria e sarcopto-
se, mais frequentes, mas também com dermatose IgA
linear, penfigéide bolhoso e eritema polimorfo, mais
raros'®. O diagndstico definitivo é baseado em critérios
clinicos associados ao achado histopatolégico de bolha
subepidérmica com infiltrado neutrofilico e escassos eo-
sinéfilos nas papilas dérmicas'’.

Na imunofluorescéncia directa (IFD) peri-lesional,
gold-standard no diagnéstico de DH, encontram-se
depésitos granulosos de IgA nas papilas dérmicas ou
depdsitos granulosos ao longo de toda a juncdo der-
mo-epidérmica. Estes dois padrées podem ainda coe-
xistir, assemelhando-se a um depésito granuloso por
toda a jungdo dermoepidérmica com acentuagdo nas
papilas?.

Dados recentes apontam a transglutaminase epi-
dérmica (eTG), localizada nas papilas dérmicas, como
o principal auto-antigénio responsével pelo quadro de
DH'"2,

Hipoteticamente, em doentes celiacos com auto-
-anticorpos anti-1TG dar-se-ia um fenémeno de epitope
spreading que resultaria na sensibilizacdo cruzada para
a eTG, pela homologia com a sua congénere intestinal.

Actualmente, estd disponivel um método de dosea-
mento, por ELISA, de niveis séricos de auto-anticorpos
anti-eTG, com sensibilidade de 100% e especificidade
de 97,1% para o diagndstico de DH. Este poderd vir a
ser um meio adicional para rastreio de doentes candi-
datos & realizag@o de bidpsia cuténea para histopato-
logia e IFD'3.

Os auto-anticorpos anti-eTG, como também os au-
to-anticorpos anti-EMA e anti-iTG, utilizados no diag-
néstico e seguimento da doenga celiaca, permitem
monitorizar a adesdo a uma dieta sem gldten, com
elevacdo dos titulos na presenca de indiscricdes ali-
mentares.

Curiosamente, na populagéo pedidirica, a preva-
léncia da IgA anti-eTG ¢é significativamente mais baixa
(11% no estudo de Hull et al'™, sendo a sua utilidade
para o diagnéstico de DH limitada neste grupo etdrio.

A terapéutica com restricdo de glUten é obrigaté-
ria tanto para a melhoria cutdnea, habitualmente mais
lenta, como para a resolugdo do quadro intestinal, de
forma mais rdpida. Estdo descritos depésitos de IgA
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anti-eTG até 2 anos apds suspensdo do glten na dieta,
sendo este o motivo potencial pelo qual a resolugdo da
dermatose pode ser tardia”'.

Neste contexto, a terapéutica farmacolégica pode-
rd estar indicada, e a dapsona é a primeira linha de
actuagéo, com resposta clinica do quadro cutdneo em
até 48-72h. Estd recomendada em doses de Tmg/kg/
dia no adulto? e 2mg/kg/dia' na crianga, com titulagéo
& dose minima capaz de aliviar os sinftomas, e deve ser
infroduzida apds ponderagdo dos seus possiveis efeitos
adversos. Particularmente, a hemélise e a meta-hemo-
globinémia, dose-dependentes, mas também as reac-
¢oes idiossincrdticas de sindrome de hipersensibilidade &
dapsona, agranulocitose e neuropatia periférica. Por este
motivo, os doentes devem iniciar dapsona apenas apds
se confirmarem doseamentos normais de glicose-6-fos-
fato desidrogenase e devem realizar estudo analitico nas
primeiras duas semanas apds introducdo da sulfona e
posteriormente durante os primeiros 3 meses”''.

Outras alternativas terapéuticas incluem a sulfasala-
zina e a sulfametoxipiridazina em doses de 1-2g/dia e
0,25-1,5g/dia, respectivamente, nas situacdes em que
o tratamento com dapsona néo for suficiente para con-
trolo da dermatose ou se associar a efeitos adversos®!''.

Os corticoides tépicos de elevada poténcia, como o
clobetasol, e os anti-histaminicos de 3¢ geracéo podem
ter algum papel na diminuigdo do prurido, ndo sendo
contudo, terapéuticas de primeira linha.

O prognéstico dos doentes com dermatite herpeti-
forme tem sido descrito em relagdo com o progndsti-
co da doenga celiaca, estando associado, no adulto, a
condicdes auto-imunes como a diabetes tipo 1 e tiroi-
dite auto-imune.

Estudos recentes prospectivos em criangas com DH
vieram contrariar este conceito, ndo tendo sido rela-
tado nenhuma destas patologias na populacéo infan-
til>. Hervonen et al reportaram, em 2012, uma taxa de
mortalidade menor na DH relativamente aos doen-
tes celiacos sem manifestacdes de DH, explicada por
menos casos de hipercolesterolémia, menos hébitos ta-
bdgicos e maior adesé@o & dieta sem gldten*. Contudo,
¢é importante salientar que os doentes com DH mantém
um risco aumentado para linfoma néo-Hodgkin, tal
como acontece nos doentes com doenca celiaca, espe-
cialmente aqueles que n&o aderem & dieta*.

Assim, descrevemos este caso clinico néo sé pela
sua raridade, mas também pelo papel importante da
Dermatologia no diagnéstico de uma condigéo sistémi-
ca, por vezes de caracteristicas subclinicas e cujo prog-
néstico seria certamente mais reservado na auséncia de
interveng@o atempada.
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