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Acute generalized exanthematous pustulosis in a 9-year-old child
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Resumo

A pustulose exantematica generalizada aguda (PEGA) é uma afecgdo rara caracterizada por pustulas estéreis ndo
foliculares com edema e eritema subjacentes, acompanhados por febre alta e leucocitose. Objetivo: Relatar um
caso de PEGA em crianga admitida na enfermaria pediatrica com quadro de febre e erupgdo cutdnea pustulosa
disseminada, caracterizada por multiplas pustulas de conteudo estéril, acompanhadas por eritema difuso, bem como
realizar revisdo bibliografica da literatura atual sobre a doenga. Métodos: Relato e discussdo do caso descrito com
informagGes obtidas pela revisdo do prontuario, registro fotografico da evolugdo das lesdes e revisao da literatura
embasada em artigos cientificos atuais. Consideragdes finais: O presente relato e as publicagdes revisadas propSem
a caracterizagdo da PEGA no paciente pediatrico, com destaque para a importancia da suspeigdo diagndstica através
da anamnese e exame fisico, de modo a abarcar os aspectos diagndsticos, terapéuticos e prognosticos desta condigdo.

Abstract

Acute generalized exanthematous pustulosis (AGEP) is a rare disease characterized by the onset of non-follicular sterile
pustules on a background of edema and erythema, fever, and leukocytosis. Objectives: This paper aimed to report the
case of a child with AGEP admitted to a pediatric ward for fever and disseminated sterile pustules and diffuse erythema
and to review current literature on the subject. Method: This case report describes the information collected from the
patient’s chart, contains a photographic record showing the progression of the disease, and offers a review of current
literature on the subject. Conclusion: This case report and current literature on the subject stress the relevance of
considering AGEP in children suspected for the condition and the importance of interviewing patients and conducting
physical examination in order to consider all relevant diagnostic, therapeutic, and prognostic factors.
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INTRODUCAO

A pustulose exantematica generalizada aguda (PEGA)
é uma condigdo clinica caracterizada pela instalagdo aguda
de multiplas pustulas estéreis ndo foliculares com edema e
eritema subjacentes, mais comum na face e em regiGes inter-
triginosas, acompanhados por febre alta e leucocitose. Esta
afecgdo faz parte de um grupo de doengas caracterizadas como
reagBes cutdneas adversas severas e apresenta incidéncia
estimada em 1-5 pacientes por milhdo/ano, evoluindo com
desfecho favoravel na maioria dos casos e com taxa de mor-
talidade menor que 5%. As causas mais comuns associadas
ao surgimento das lesdes sdo a hipersensibilidade a drogas e
as infecgBes virais3.

O presente estudo relata um caso de PEGA diagnosti-
cado apés estudo histopatolégico das lesdes de uma crianga
internada em enfermaria pediatrica com quadro de febre e
exantema maculopapular eritematoso difuso. Dado o vasto
diagndstico diferencial de febre e exantema em Pediatria, o
conhecimento desta condi¢do fundamenta a apresentagdo
deste relato de caso visando possibilitar o diagnéstico e esta-
belecer a terapéutica adequada®.

RELATO DE CASO

S.R.F., 9 anos, sexo feminino, admitida em enfermaria
pediatrica com quadro de febre e exantema maculopapular
generalizado, pruriginoso, de progressao cefalocaudal e inicio
ha trés dias. Estava em uso de corticoide e anti-histaminico,
sem melhora. Previamente higida, negava alergias e uso prévio
de medicagBes. A admissdo, afebril, apresentando exantema
maculopapular eritematoso difuso predominando em tronco
e membros proximais com multiplas pustulas de contetdo
estéril, disseminadas, ndo foliculares, com diametro aproxi-
mado de 3 milimetros cada (Figura 1), hiperemia discreta em
orofaringe e petéquias em palato.

Laboratdrio revelou leucocitose com predominio de
segmentados, proteina C reativa aumentada e fun¢do hepdtica
alterada. O corticoide foi ajustado para dose imunossupressora
e o anti-histaminico mantido. A paciente recebeu interconsulta
do servigco de Dermatologia do hospital, sendo aventadas as
hipdteses de PEGA, estafilococcia e psoriase pustulosa. Foram
adicionados a terapéutica oxacilina e hidratante corporal e
realizada bidpsia de pele.

Apds uma semana de internagdo, apresentou progres-
sao com confluéncia das pustulas e descamacgado das lesdes
(Figura 2). A paciente evoluiu com melhora do quadro, rece-
bendo alta apds uma semana com cefalexina e anti-histami-
nico. A bidpsia das lesGes evidenciou dermatite por linfdcitos
e ocasionais eosindfilos, e epiderme com focos de erosdes.

DISCUSSAO

A PEGA é uma afec¢do caracterizada pela instalagao
abrupta de pustulas nao foliculares sobre areas eritematosas
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Figura 1. Aspecto das lesGes presentes a admissdo da paciente.

associadas a febre alta e leucocitose. Estima-se que, em 90%
dos casos, a etiologia esteja relacionada a drogas, estando
relatados na literatura casos desencadeados por infec¢oes
virais, bacterianas e parasitdrias, suplementos dietéticos,
hipersensibilidade a mercurio, radiagdo e picadas de aranha,
sendo infecgBes virais e vacinas os gatilhos mais frequentes
em Pediatria®.

As manifestagGes comumente se iniciam em até 10
dias depois da exposicdo ao gatilho e apresentam remissao
espontanea em 7-14 dias apds a remocdo do agente precipi-
tante®. Britschgi et al.” demonstraram em estudo a expressdo
elevada de IL-8, uma quimiocina com atividade principal no
recrutamento de neutrdéfilos produzida pelos ceratindcitos
e células mononucleares do infiltrado inflamatdrio cutaneo,
nestes pacientes. Os autores concluiram que a PEGA parece
ser a expressao de uma reagao em que a célula ligada a droga
desencadeia uma resposta imune CD4 e CD8 positiva com uma
hiperexpressao de IL-8.

A apresentacao clinica classica consiste no inicio abrup-
to de um rash generalizado com centenas de pustulas ndo
foliculares estéreis, precedido ou acompanhado de febre e
prurido, em regides de flexuras ou na face, com disseminacdo



Figura 2. Aspecto das lesdes apdés uma semana de evolugdo.

craniocaudal e, posteriormente, com descamagado das lesoes.
Em alguns casos pode haver confluéncia das pustulas mime-
tizando o sinal de Nikolsky, acarretando confusdo diagnéstica
com necrdlise epidérmica téxica (NET). Tipicamente, ndo ha
envolvimento sistémico ou de mucosas, porém ha relatos de
apresentagdes clinicas atipicas na literatura, com acometimen-
to mucoso usualmente leve e autolimitado em 20% dos casos®.

A avaliagdo complementar revela leucocitose com
predominio de neutréfilos ou eosinéfilos, podendo ocorrer
perda transitéria de fungdo renal e aumento de aminotransfe-
rases®. A histologia revela pustulas intracorneais, subcorneais
ou intraepidérmicas, com edema de intensidade varidvel em
papila dérmica, contendo infiltrado perivascular de neutréfilos
ou eosindfilos. Pode haver também vasculite leucocitoclastica
ou necrose focal de queratindcitos. O diagnéstico é clinico e
histolégico e o grupo EuroSCAR desenvolveu um escore de
validagdo, que auxilia principalmente quando ndo é possivel
correlacionar o episddio a um gatilho®.

No caso descrito nesse relato, ndo foi encontrada histo-
ria recente de uso de medicagdes ou vacinagao, excluidas como
possiveis fatores desencadeantes. Entretanto, ao exame fisico
da admissdo, a paciente apresentava hiperemia de orofaringe
e petéquias em palato. Sendo o acometimento mucoso inco-
mum na PEGA e as alteragGes descritas na oroscopia atipicas
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nessa doenga, os autores suspeitam que o desencadeante
pode ter sido uma infecgdo viral leve de vias aéreas superio-
res que passou despercebida pela paciente e seus familiares.

O principal objetivo do tratamento é a descontinuacgdo
do agente causador. Devido ao curso benigno e autolimitado
da PEGA, o tratamento de suporte baseado no uso de corti-
costeroides topicos e solugdes desinfetantes na fase pustular e
logdes reidratantes na fase descamativa, além de antipiréticos,
comumente mostra-se satisfatdrio. Em casos muito extensos, o
uso empirico de corticosteroides sistémicos pode ser indicado,
apesar de ndo haver evidéncias de que reduza a duragdo da
doenga e ja terem sido reportados casos de PEGA induzida
por corticoide®.

CONCLUSAO

O caso relatado demonstra a importancia de conhecer
a etiologia da PEGA e sua associagdo com diferentes drogas,
assim como suas manifestacGes e evidencia o manejo em
ambiente hospitalar, principalmente na faixa etaria pediatrica.
Sendo o diagndstico diferencial de episédio subito de febre
e exantema muito amplo, reconhecer a PEGA se faz impres-
cindivel para a instituicdo da conduta terapéutica adequada.
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