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Resumo: A piodermatite-pioestomatite vegetante é¢ uma rara dermatose inflamatoria de etiologia desconhe-
cida, com tipico comprometimento mucocutineo. Relatamos caso de paciente feminina com lesdes pustu-
losas e vesiculosas em axilas, evoluindo com placas vegetantes e pustulas com agrupamento anular. Houve
progressao com comprometimento vulvar, inguinal e mucosas oral, nasal e ocular. Proposto o diagndstico,
optou-se por iniciar prednisona 40mg ao dia, com remissio das lesoes apds um més de uso da medicacao.
A associa¢ao com doenca inflamatéria intestinal ocorre em 70% dos casos. A imunofluorescéncia é um fator
que ajuda a caracterizar a doencga, sendo tipicamente negativa. A ripida resposta a terapéutica com corticos-
teroides sistémicos é esperada.
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Abstract: Pyodermatitis-pyostomatitis vegetans is a rare inflammatory dermatosis of unknown etiology,
with a typical mucocutaneous involvement. We report the case of a woman with pustular and vesicular
lesions in the axillae, evolving with vegetating plaques and pustules with annular grouping. The disease
progressed with vulvar and inguinal involvement as well as involvement of the oral, nasal and ocular
mucous membranes. She started the treatment with prednisone (40 mg/day), with remission of the lesions
after one month of use of such medication. Association with inflammatory bowel disease occurs in 70% of
the cases. Immunofluorescence, which is typically negative, helps to characterize the disease. A rapid res-
ponse to systemic steroids is expected.
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INTRODUCAO

A piodermatite-pioestomatite vegetante (PD-PSV)
¢ uma dermatose inflamatoria rara, caracterizada por
lesdes pustulosas, vesiculosas e placas vegetantes com
comprometimento mucocutineo. As lesdes cutaneas
podem comprometer regiao genital, axilar e couro cabe-
ludo e, menos frequentemente, envolver face, tronco e
extremidades."”” O comprometimento das mucosas é
caracterizado por multiplas pustulas e vesiculas sob a
base eritematosa, que, geralmente, se rompem, resul-
tando em exulceragao. A mucosa oral é a mais compro-
metida, podendo ocorrer lesdes nas mucosas nasal e
conjuntival."*** PD-PSV possui forte associacio com
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doengas gastrointestinais, sendo considerada marcado-
ra de doenga inflamatoria intestinal (DIT)."*’

Em 1889, Hallopeu® descreveu uma nova enti-
dade clinica caracterizada por lesbes pustulosas vege-
tantes, com evolug¢ao benigna, nio associada a sinto-
mas constitucionais. Nove anos apds, cinco casos simi-
lares foram, novamente, descritos por ele e a entidade
foi denominada piodermatite vegetante. Em dois des-
tes casos, as lesdes cutineas vegetantes se associavam
a lesoes pustulosas em mucosa oral. McCarthy,” em
1949, introduziu o termo pioestomatite vegetante,
que ele supos fazer parte da Piodermatite Vegetante
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de Hallopeu, ap6s relatar o caso de trés pacientes
apresentando les6es isoladas, em mucosa oral, com
dois destes casos evoluindo com les6es cutianeas.
Existem discordancias acerca da real origem
desta entidade. Alguns acreditam que seja uma forma
de pénfigo, outros propdéem que seja uma reagao
idiossincrasica a infeccoes cutaneas, uma variante da
dermatite herpetiforme ou uma entidade distinta.*”*"

RELATO DO CASO

Paciente 47 anos, sexo feminino, previamente
higida, apresentou em novembro de 20006, inicio insi-
dioso de lesoes pustulosas e vesiculosas, pruriginosas,
dolorosas, em axilas, evoluindo com placas vegetantes
recobertas por pustulas, papulas e vesiculas com agru-
pamento anular, em base intensamente eritematosa
(Figura 1 A). Houve progressao com comprometimen-
to vulvar, pele das regides inguinal e hipogastrio com
placas vegetantes anulares, recobertas por pustulas,
além de lesOes exulceradas, em regido periorbital
esquerda inferior e regiao perioral inferior (Figura 1
B). A auséncia de lesdes em mucosa oral, na fase ini-
cial do quadro. Negava sintomas gastrointestinais ou
constitucionais acompanhando o quadro.

No periodo, houve a necessidade de hospitali-
zacao diante da exuberancia do quadro clinico, inicia-
da antibioticoterapia sistémica (cefalotina 2g a cada
seis horas) por sete dias sem éxito. Durante a interna-
cao, foram realizados a biopsia de lesao vegetante axi-
lar e o estudo histopatolégico que evidenciaram: a
ulceracao e a hiperplasia epitelial adjacente, fenda
subepidérmica focal, infiltrado inflamatério misto
predominantemente eosinofilico, com distribuicio
perivascular, perianexial e intersticial associado a abs-

FiGura 1: A - Pipulas
eritematosas, pustulas,
vesiculas e lesoes ecober-
tas por crostas que
coalescem formando pla-
cas vegetantes em regiao
axilar. B - omprometi-
mento da regiao vulvar,
inguinal e hipogastrio
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cessos eosinofilicos papilares e espongiose eosinofili-
ca (Figura 2). Em raras areas, ha a presenca de papili-
te neutrofilica. A imunofluorescéncia direta e indireta
foi realizada, todavia, mostrou-se negativa.

A investigacio laboratorial revelou eosinofilia
periférica (11% - 979/mm3) e elevacio da velocidade
de hemossedimentagao (55 mm na 1* hora). Os anti-
corpos anticitoplasma de neutréfilos e o anticorpo
antinuclear mostraram-se negativos. As enzimas e as
provas de funcao hepdticas, normais. Quanto a colo-
noscopia e clister opaco, sem alteragoes.

Proposto o diagndstico de PD-PSV, optou-se por
iniciar prednisona 40mg ao dia, com remissio das
lesbes, ap6s um més de uso da medicagio, apresentan-
do apenas maculas hipercromicas residuais (Figura 3).
Iniciada a retirada gradual da medicacio durante 06
meses. Diante do uso de prednisona 5mg em dias
alternados, a paciente apresentou recidiva das lesoes,
com necessidade do retorno da dose para 40mg ao dia.

Na tentativa de controle adequado do quadro e
reducao da dose de prednisona, iniciou-se dapsona,
com remissio parcial do quadro clinico (dapsona
100mg ao dia associada a prednisona 5mg ao dia). As
recidivas intermitentes, com surgimento de lesdes em
mucosas oral e nasal, e em palpebra superior esquer-
da, caracterizadas por vesiculas e pustulas sobre base
eritematosa além de, comprometimento da mucosa
conjuntival esquerda por intenso enantema (Figura 4).

Associada a melhora clinica, houve normaliza-
¢ao da contagem de eosinéfilos no sangue periférico.

DISCUSSAO
A piodermatite-pioestomatite vegetante (PD-
PSV) é uma dermatose inflamatoria, eosinofilica, rara,

FIGURA 2: A - Hiperplasia
epitelial, fenda subepidér-
mica focal, infiltrado
inflamatério misto pre-
dominantemente  eosi-
nofilico, com distribui¢cao
perivascular, perianexial e
intersticial associado a
abscessos  eosinofilicos
papilares e espongiose
eosinofilica. B - Detalhe
do infiltrado inflamatério
intersticial, predominan-
temente, eosinofilico
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FIGURA 3: Mdculas
hipercromicas residuais,
em regiao axilar e

vulvar, ap6s introducao da
corticoterapia

de causa desconhecida e de dificil diagnoéstico, carac-
terizada por lesdes pustulosas, vesiculosas e placas
vegetantes com comprometimento mucocutineo.’
Geralmente, comprometem os individuos, no final da
terceira década de vida, sendo a proporcio de inci-
déncia entre o sexo feminino e masculino de 3:1.1

Na maioria dos casos, a mucosa oral é afetada,
apresentando lesoes exofiticas, pustulosas, com halo
eritematoso, membrana friavel que facilmente se
desintegra, dando lugar a lesoes exulceradas. As areas
mais frequentemente afetadas sao: labios, gengivas,
palato mole e duro, vestibulo e tonsilas.”>"" Também
podem ser comprometidas as mucosas vaginal, nasal e
ocular.*** As lesdes mucosas podem preceder, aparecer
simultaneamente ou suceder as lesoes cutaneas.™'"" A
paciente apresentou lesdes em mucosa oral, ocular e
nasal durante a evolugio do quadro com caracteristi-
cas clinicas similares as descritas na literatura.

O envolvimento cutineo ¢ frequente, ocorren-
do em 58% dos casos.” Caracterizam-se por papulas
eritematosas, pustulosas, vesiculas e lesoes recobertas
por crostas que coalescem formando placas vegetan-
tes. As lesoes sao assimétricas e afetam, principalmen-
te, as axilas, o couro cabeludo, a vulva e a regiao ingui-
nal. Menos frequentemente, outras regioes podem ser
comprometidas, tais como: a face, o tronco e as extre-
midades."*"” No caso em questio, a paciente apresen-
tou as manifestagoes cutineas caracteristicas, em areas
tipicas, como a primeira manifestacio da doenca.

A associagao da PD-PSV com DII estd bem esta-
belecida, ocorrendo em, aproximadamente, 70% dos
casos.' Mais comumente associada 2 retocolite ulcera-
tiva (53%), sendo a Doenca de Crohn vista em 11% dos
pacientes.2 Embora a PD-PSV seja considerada marca-
dora de DII, esta relagio nao ¢é absoluta, e nao é encon-

FIGURA 4: A - LesOes
exulceradas em palato.

4B - Lesao vesicopustu-
losa, em palpebra
superior esquerda; sobre
base eritematosa além de,
comprometimento da
mucosa conjuntival
esquerda, por intenso
enantema

trada em todos os casos descritos, sugerindo a existén-
cia de uma variante exclusivamente mucocutinea."

As lesOes cutaneas podem, no entanto, prece-
der os sintomas gastrointestinais, em aproximada-
mente, 15% dos casos, o que indica acompanhamento
gastroenterologico criterioso e regular nestes pacien-
tes.”>” Aproximadamente 26% dos casos de PD-PSV,
apresentam algum tipo de disfungao hepatica, tais
como: a colangite esclerosante, as hepatites cronicas e
as pericolangites.’

No presente caso, a investiga¢cao gastrenterolo-
gica, incluindo os exames laboratoriais, o clister opaco
e a colonoscopia foram realizados, e nao evidenciaram
alteracoes, contudo o acompanhamento gastroentero-
légico regular é mantido, visando surpreender as
manifestagoes de DII ou disfuncoes hepaticas, em fase
inicial, no caso de ocorréncia das mesmas.

Ha relatos da associacao com deficiéncia de
zinco, possivelmente, ocasionada por mal-absor¢io
decorrente da doenca inflamatéria intestinal, e da
melhora do quadro cutineo, com a suplementacao
deste mineral."”

A etiologia da PD-PSV permanece desconheci-
da. Alguns autores sugerem que a PD-PSV seja um
espectro das dermatoses neutrofilicas e outros pro-
poem que ela represente uma manifestacao clinica do
pioderma gangrenoso. Outros a classificam como uma
reacao de hipersensibilidade, tais como: o eritema
nodoso ou pioderma gangrenoso, associados com
DII; e ainda, ha aqueles que a associam com outras
doengas de mucosas que apresentam abscessos intrae-
piteliais e acantolise, como pénfigo vegetante e vul-
gar.”>” Ao contrdrio da PD-PSV, o pénfigo vulgar €,
potencialmente, fatal e tanto pénfigo vulgar quanto o
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vegetante sio bem caracterizados como doencas
bolhosas autoimunes, revelando depésitos intercelu-
lares de IgG e C3 pela imunofluorescéncia direta e
positividade de anticorpos circulantes pela imuno-
fluorescéncia indireta." Além disso, muitas vezes, sio
refratarios a terapéutica, em oposicao a excelente res-
posta a corticoterapia apresentada pela PD-PSV.

Na PD-PSV, a histopatologia revela uma hiperpla-
sia pseudoepiteliomatosa, com microabscessos intrae-
piteliais e espongiose eosinofilica. Acantolise e fendas
suprabasais podem ser vistas. Um denso infiltrado infla-
matorio perivascular composto por neutrofilos, eosind-
filos, linfécitos e plasmocitos pode ser visto na derme.
No presente caso, os achados histopatologicos foram
semelhantes aqueles encontrados na literatura, contu-
do muito semelhantes aos observados no pénfigo vege-
tante, mas também com algumas caracteristicas da der-
matite herpetiforme, pela presenca de papilite neutro-
filica em raras areas. Possivelmente, estes aspectos mor-
folégicos contribuem para o entendimento das discor-
dancias existentes e relatadas por alguns autores relati-
vas a real natureza desta afeccio.*”" Em funcio do pre-
dominio de eosindfilos no infiltrado inflamatério estu-
dos ulteriores, retrospectivos e prospectivos, poderiam
ser de valia na tentativa de se enquadrar a entidade, do
ponto de vista morfolégico, dentro do padrao de der-
matoses eosinofilicas e nao no padrao de dermatoses
neutrofilicas.
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