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1. RESUMO

A psoriase pustulosa generalizada (von Zumbusch) é considerada a forma mais grave de
Psoriase. A forma juvenil de psoriase generalizada, antes dos 16 anos de idade, é
bastante rara, contando com poucos casos descritos na literatura e sua terapéutica
constitui um desafio. Relata-se exemplo dessa rara doenca em crianca, quadro extenso e
grave, com resposta satisfatoria ao uso de acitretina, com boa tolerabilidade. Palavras-
chave: Crianca; Acitretina; Psoriase; Terapéutica.

Abstratc: Generalized pustular psoriasis (von Zumbusch) is considered the most severe
form of psoriasis. The juvenile form, before 15 years of age, is quite rare, with few
cases described in the literature and its treatment is a challenge. It is reported case of
this rare disease in children, extensive and serious condition with satisfactory response
to the use of acitretin with good tolerability. Keywords: Children; acitretin; Psoriasis;
Therapy.

2. INTRODUCAO

A psoriase é doenca inflamatéria cronica presente em até 3% da
populacdo.(1) Tem componentes genéticos e apresenta lesdes cutaneas eritémato-
escamosas de distribuicdo variada. Quanto as formas de apresentacdo, pode ser
classificada em: vulgar ou em placas, em gotas ou gutata, eritrodérmica, pustulosa,
artropatica. Existem formas especiais e atipicas dentre as quais encontra-se a rara forma
de psoriase pustulosa, aguda e generalizada, denominada von Zumbusch.

A Psoriase pustulosa generalizada é considerada o tipo mais grave desta
enfermidade. Baker e Ryan (2) classificaram esse tipo de psoriase em quatro formas:
von zumbusch, anular, exantematica e localizada (exceto acral e palmo-plantar), sendo
gue nenhum desses tipos sdéo mutuamente exclusivos. A psoriase generaliza da infancia
é bastante rara contando com poucos casos descritos na literatura.

Para o diagndstico de Psoriase apenas o exame clinico é suficiente na maior parte
dos casos, no entanto alguns quadros podem exigir bidpsia. O quadro histoldgico €
bastante caracteristico: a epiderme se mostra hiperplasica, com a camada granulosa
diminuida, paraqueratose (presenca de nucleos na camada cérnea) e presenca de
neutrofilos, que chegam a formar microabscessos. Na derme as papilas se encontram
alongadas, com vasos ectasicos e infiltrado inflamatério mononuclear.

O tratamento da psoriase da infancia tem por objetivo o controle da enfermidade e a
melhora da qualidade de vida do doente.

Na literatura estdo descritos poucos casos da forma Von Zumbusch em crianga. A
relevancia do relato desse caso decorre tanto pela sua raridade, como pelo desafio
terapéutico que se constitui.

3. RELATO DE CASO



Paciente do sexo feminino, parda, com 06 anos de idade apresentava escamas e
placas eritematosas em couro cabeludo h& aproximadamente 03 meses que evoluiram
para face, térax, membros superiores e inferiores e abdome ha 30 dias. Referia também
prurido e febre ha 30 dias.

Ao exame dermatoldgico, evidenciaram-se placas eritematosas, descamativas, em
grande extensdo e lesdes pustulosas. ( Figuras 1 e 2).

Figuras 1 e 2: Placas eritematosas, descamativas com lesdes pustulosas em tronco, face, membros
superiores e inferiores.

A paciente ja havia utilizado xampu de miconazol, &cido salicilico com associagdes,
corticéides, anti fungicos e antibioticos.

O exame anatomopatoldgico evidenciou infiltrado dérmico moderado constituido por
linfdcitos, neutrofilos e histidcitos (Figura 3). Esse resultado foi compativel com a
suspeita clinica de psoriase pustulosa.




Figura 3: Infiltrado dérmico constituido por linfécitos, neutréfilos e histideitos.

A paciente foi medicada com Acitetrina 10mg/dia e ap6s 30 dias de tratamento
apresentou regressao parcial do quadro e com 08 meses apresentou regressao total das
lesGes. (Figuras 4 e 5)

Figura 4: Paciente apds 30 dias de uso da Acitretina.
Figura 5: Paciente apds 08 meses de tratamento com regressao das lesdes.

4. DISCUSSAO

A psoriase corresponde a cerca de 1% a 4% das dermatoses da infancia. (3) Embora,
no passado, tenha sido observada maior prevaléncia de psoriase em criancas do sexo
feminino, estudos atuais indicam que ambos 0s géneros sdo afetados igualmente, como
ocorre nos adultos. Dados epidemioldgicos e imunogenéticos tém demonstrado a
predisposicdo hereditaria na psoriase. A participacdo de genes do HLA vem sendo
bastante estudada, sendo a maior correlacdo encontrada com o HLA-Cw®6. (4)

Em criancas, a psoriase pustulosa é rara. Caracteriza-se por multiplas pustulas,
estéreis, sobre base eritematosa. A forma generalizada (von Zumbusch) pode ser
desencadeada, em um paciente com psoriase vulgar por interrup¢do do corticoide
sisttmico, hipocalcemia, infeccdo ou irritantes locais. (2) No caso relatado, a paciente
apresentava placas eritematosas, descamativas com lesdes pustulosas e febre.
Geralmente ocorre febre alta e comprometimento do estado geral nas criangas com
psoriase pustulosa. Os dados clinicos apresentados, associados a histopatologia tipica de
psoriase pustulosa generalizada, confirmaram o diagndstico.

Foi iniciado tratamento com Acitretina 10 mg/dia para a paciente. A Acitretina é um
anélogo da vitamina A, estrutural e funcionalmente, que atua regulando a transcri¢do de



genes através dos seus receptores nucleares, interferindo, assim, no sistema imune, no
desenvolvimento embrionario, na diferenciacdo e proliferacdo celular. (2) O uso em
criangas constitui uma contraindicacdo relativa, porém seu uso é justificado nos casos
que ndo respondem ao tratamento topico e fototerapia, sendo justificado seu uso no caso
em questdo. E necessario realizar todos os exames de monitoramento de toxicidade. A
paciente em questdo apresentou boa tolerabilidade ao uso da medicacdo e apresentou
regressdo parcial das lesbes apos 30 dias e regressdo total apds 08 meses de uso da
medicacdo.

O tratamento da Psoriase em criancas também deve levar em consideracdo alguns
aspectos particulares, como a necessidade de incluir a familia no processo, visto que as
criangas dependem parcial ou totalmente dos pais, os protocolos para tratamento da
doenca serem baseados em estudos em adultos, algumas das op¢des terapéuticas ndo sdo
aprovadas para uso em menores de 18 anos, os efeitos adversos dos medicamentos
nessa faixa etdria e a necessidade de uma boa orientacdo e acompanhamento
multidisciplinar visando minimizar o comprometimento fisico e emocional dessas
criancas para que a doenca ndo prejudique seu desenvolvimento psiquico social.
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