RELATO DE CASO

Sindrome da pele escaldada estafilococica no adulto. Relato de caso

Staphylococcal Scalded Skin Syndrome in adults: case report

Filipe Miranda Milagres Araujo’, Anita Chavez Azevedo', Gabriela Miranda Milagres Araujo?, Ricardo Pereira Mendes'

Recebido da Universidade José Rosario Vellano, Belo Horizonte, MG, Brasil.

RESUMO

A sindrome da pele escaldada estafilocécica é uma dermatose
esfoliativa rara no adulto, que acomete cerca de 0,09 a 0,56 por
milhio de habitantes. E causada por exotoxinas produzidas por
Staphylococcus aureus ¢ manifesta-se com a formacio de lesoes
bolhosas difusas pelo corpo. O diagndstico ¢ feito por meio de
exame fisico, hemocultura, cultura de sitio infectado e andlise
histopatoldgica. As medidas de suporte e a antibioticoterapia
sdo a base do tratamento. Este relato descreve o raro acome-
timento de paciente idoso e evidencia a associagio da doenca
com a imunossupressio. A presenga de lesbes em mucosa oral
¢ um achado atipico e similar a um dos principais diagnésticos
diferenciais da sindrome da pele escaldada estafilocdcica: a ne-
crélise epidérmica toxica. E de suma importancia diferencid-las
por meio de andlise histopatoldgica das lesoes de pele devido as
formas inerentes de tratamento e a gravidade. O relato alerta
para a importancia do rédpido reconhecimento do diagnéstico,
a fim de introduzir tratamento adequado precoce, evitando os
riscos da terapia inadequada e das complicagdes naturais da do-
enca. Desta forma, ¢ possivel alcancar um desfecho positivo em
uma doenga de baixa prevaléncia e alta mortalidade no adulto.
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ABSTRACT

The Staphylococcal Scalded Skin Syndrome is a rare exfoliative
dermatitis in adults, affecting about 0.09 to 0.56 per
million inhabitants. It is caused by exotoxins produced by
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Staphylococcus aureus and is manifested by the formation of
diffuse bullous body lesions. The diagnosis is made through
physical examination, blood culture, infected site culture,
and histopathology. Supportive measures and antibiotics are
the mainstay of the treatment. This report describes the rare
involvement of an elderly patient, and highlights the association
of the disease with immunosuppression. The presence of
lesions in the oral mucosa is an atypical finding, being similar
to one of the main differential diagnosis of the Staphylococcal
Scalded Skin Syndrome: the Toxic Epidermal Necrolysis. It is
very important to differentiate them through histopathology of
the skin lesions due to the peculiar forms of treatment and the
severity of the diseases. The report highlights the importance
of rapid recognition of diagnosis in order to introduce early
appropriate treatment, avoiding the risks of inappropriate
therapy, and natural complications of the disease. This way,
it is possible to achieve a positive outcome in a disease of low
prevalence and high mortality in adults.

Keywords: Staphylococcal scalded skin syndrome; Dermatitis,
exfoliative; Anti-bacterial agents/therapeutic use; Humans; Case
reports

INTRODUCAO

A sindrome da pele escaldada estafilocécica (SPEE) é um
distdrbio bolhoso de importante repercussio clinica associado a
infecgdo por Staphylococcus aureus e representa um importante
diagnéstico diferencial da necrélise epidérmica téxica (NET).?
Foi descrita pela primeira vez em 1878, por Von Ritter Ritteshan,
e, em 1972, Levine e Nordon descreveram o primeiro caso em
adultos.®)

A incidéncia estimada da doenga estd entre 0,09 ¢ 0,56 por
milhdo de habitantes,"” acometendo mais frequentemente re-
cém-nascidos e criancas."*% Ocorre também em adultos, que
geralmente sdo imunocomprometidos e/ou portadores de doen-
ca renal cronica,’*” comorbidades que podem estar associadas
3 alta taxa de mortalidade, de cerca de 40 a 63% dos adultos
afetados.’” Estd evidente que a imunossupressio associa-se ao
risco aumentado de SPEE, mas ainda existe divida se a esta au-
menta a mortalidade, ou se é um achado naqueles que j4 tém
risco aumentado de morte.

A doenga ocorre apds infeccio causada por cepas de Sta-
phylococcus aureus, geralmente pertencentes ao grupo 11, tipos
3A, 3B, 3C, 55 e 71, que produzem as toxinas esfoliativas A e
B.®7 Estas toxinas sdo serina proteases que clivam a proteina
desmogleina 1, constituinte dos desmossomos, responsdveis por
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manterem as células epidérmicas unidas. Ocorre, desta forma, o
desprendimento da epiderme na camada granulosa, evidenciado
pela descamagao superficial tipica da doenga.® Na forma locali-
zada, 0 S. aureus penetra na pele através de uma ruptura na bar-
reira, como arranhoes, dermatite atdpica e varicela, produzindo
toxinas localmente, que sdo contidas por anticorpos antitoxinas.
Na forma disseminada, a toxina é produzida em local distante,
podendo ser um sitio de colonizagio, como narinas e olhos, ou
um sitio infeccioso, como na pneumonia, na osteomielite ou na
endocardite. A deficiéncia de anticorpos protetores permite que
a toxina se espalhe por meio da corrente sanguinea e chegue a
epiderme, pelos capilares dérmicos, nos quais produz descama-
¢do generalizada.”

Usualmente, a SPEE apresenta-se com inicio stibito de febre
e mal-estar, sendo frequente histéria recente ou atual de infec-
¢do localizada, como, por exemplo, conjuntivite bacteriana.”
Surgem primeiramente méculas eritematosas, evanescentes, que
comecam no centro da face, tronco e dreas intertriginosas e di-
fundem-se rapidamente pelo corpo.?’ Evolui com o surgimento
de bolhas flicidas de curta duragao, com posterior desprendi-
mento da epiderme superficial em grandes laminas, deixando a
pele desnuda.®? A aplicagao de pressio suave nas lesoes intactas
promove deslocamento da epiderme superficial, formando um
plano de clivagem na pele, o chamado sinal de Nikolsky.” A
pele apresenta-se extremamente sensivel e dolorosa aos minimos
contatos e geralmente estao preservadas as palmas das maos, as
plantas dos pés e as mucosas.?’

Um exame fisico completo ¢ essencial para determinar a ex-
tensio de esfoliagio da pele e identificar qualquer foco potencial
de infeccio estafilocécica, como pneumonia, artrite séptica, en-
docardite, abcesso e outros.® Para firmar o diagnéstico, devem
ser coletadas hemocultura e cultura do sitio suspeito na tentativa
de isolamento do S. aureus produtor de toxinas."® Nos casos em
que o diagndstico permanece incerto, deve ser realizada bidpsia
de pele, que deve distinguir a SPEE com importantes diagndsti-
cos diferenciais, como a NET.235%

O tratamento envolve equipe multidisciplinar experiente e
centro de tratamento estruturado, sendo, muitas vezes, neces-
sdria a internagio em unidade de terapia intensiva. A terapia
inclui medidas de suporte, como sonda nasoentérica, hidrata-
¢lo venosa, curativo local com gaze e cloreto de sédio 0,9%, e
analgesia.”’ Embora a SPEE continue a progredir até que a exo-
toxina seja neutralizada por anticorpos ou excretada pelos rins,
é necessdrio iniciar antimicrobiano intravenoso rapidamente,
visando eliminar o foco infeccioso, sendo indicada penicilina

13 como a oxacilina endovenosa.?’ Em

penicilinase-resistente,
pacientes com grande parte desnuda, deve-se evitar tratamento
com sulfadiazina de prata, devido ao risco de absor¢ao sistémica
téxica da prata.!” Os corticoides sao contraindiciados, uma vez
que podem exacerbar a doenga. A imunoglobulina intravenosa,
recomendada anteriormente, deixou de ser op¢io terapéutica
apéstersido evidenciadoaumento no tempo de hospitalizagao.
As lesoes curam em 2 a 3 semanas sem deixar cicatrizes devido
ao plano de clivagem ser epidérmico, porém a pigmentagao

6.9

alterada permanece a longo prazo.©®” Tendéncias futuras de

tratamento envolvem o uso de andlogos da desmogleina 1, que
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podem neutralizar a agdo das toxinas ligantes, e de anticorpos
antitoxinas.®) Sepse e pneumonia sio as complicagbes mais
temidas."
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Paciente do sexo masculino, 82 anos, portador de diabetes
mellitus tipo 2, admitido no Hospital Madre Teresa, em Belo
Horizonte (MG), com histéria de exantema macular prurigino-
so difuso e hiporexia associada a odinofagia e tlceras orais, com
5 dias de evolugao. Referiu presenca de hiperemia conjuntival e
irritagao ocular, de inicio 2 dias antes do quadro descrito. Evo-
luiu durante a internagio com edema palpebral, lesoes vesicula-
res em ldbios e mucosa oral, e leses bolhosas cutineas. Estas se
iniciaram em face, regido escrotal e térax progredindo para todo
o corpo, com posterior desnudamento epidérmico (Figura 1).

Figura 1. Area de desprendimento da epiderme em regido de
ombro direito, deixando a pele desnuda.

No sétimo dia de internacio hospitalar, foi coletado material
cutineo para biépsia em tronco e face. Evidenciou-se, no anato-
mopatolégico, necrose de ceratindcitos, promovendo clivagem
e formacio de bolha na por¢ao superior da epiderme, subcérnea
e camada granulosa, além de presenca de infiltrado inflamaté-
rio misto com linfécitos, e neutréfilos perivascular e intersticial.
Foi realizado tratamento suportivo e abordagem cirtdrgica, com
desbridamento das lesoes e, nos dias subsequentes, foram feitos
curativos com sulfadiazina de prata 1%, sulfato de neomicina
pomada, 6leo mineral e creme de ureia. Evoluiu com boa ree-
pitelizagao das lesdes (Figura 2), sem dor ou sinais de infec¢io
local, ndo sendo necessdrios novos desbridamentos ou enxertia.
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Figura 2. Regido dorsal completamente reepitalizada, com alte-
ragdo de pigmentagio.

DISCUSSAO

Para o diagnéstico das dermatites esfoliativas, ¢ necessdria
a determinacao de sua localizagio, distribui¢ao, tempo de evo-
lugdo, acometimento de tecidos adjacentes e de outros érgaos e
sistemas. Apesar de existirem multiplas causas, como infeciosas,
medicamentosas, autoimune ou mediada por toxinas, em mui-
tas das vezes a evolugio clinica é semelhante, o que gera um fa-
tor de confusdo diagndstica e tratamentos inadequados. Dentro
deste espectro de doengas, destaca-se a SPEE, uma doenga rara e
pouco relatada no adulto, muitas

vezes associada a doenca renal cronica e & imunossupressio,
evidenciada no caso descrito pela presenca de diabetes mellitus.
O acometimento renal reduz a excrecio de toxinas estafilocdci-
cas produzidas e a deficiéncia no sistema imunitdrio, resultando
em reducio de anticorpos capazes de neutralizar estas toxinas
esfoliativas.(->9

Um dos grandes desafios clinicos que envolve a doenca é sua
diferenciagio com a NET, que tem apresentacio clinica seme-
lhante, porém com maiores morbidade e morbimortalidade.®
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A SPEE acomete preferencialmente faixa etdria menor, devido a
imaturidade do sistema imunoldgico e & menor capacidade ex-
cretora do sistema renal, dificultando o processo de combate as
toxinas estafilocdcicas.® Quanto 2 etiologia, a SPEE tem causa
infecciosa enquanto a NET geralmente ¢ induzida por firmacos,
sendo os mais comuns: barbittricos, fenitoina, carbamazepina,
sulfonamidas, aminopenicilinas, alopurinol e anti-inflamatérios
nio hormonais.® Clinicamente, a SPEE tem evolugio mais
aguda, com formacio de bolhas mais superficiais e auséncia de
lesoes orais.®?

O caso descrito diferencia-se das apresentacoes habituais de
SPEE devido 2 presencga de lesbes em mucosa oral e a0 acome-
timento de faixa etdria idosa, incomum e raramente descrita. Estas
apresentagdes atipicas dificultam ainda mais a diferenciacao
com a NET, sendo de suma importincia para o diagnéstico de
certeza a realizagio de bidpsia cutidnea com andlise histopato-
légica, a qual deve evidenciar descamacio ao nivel da camada
granulosa na SPEE e da juncio epiderme-derme na NET.®3>%

Este relato alerta para a importincia do reconhecimento pre-
coce do diagndstico, a fim de implementar tratamento especifi-
co, aumentando a chance de desfecho positivo em uma doenca
de baixa prevaléncia e alta mortalidade no adulto.
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