Caso clinico breve

PEMFIGO FOLIACEO INFANTILE : VARIANTE ERPETIFORME.

Caso clinico. R.C., bambina di 8 anni, giunge al’ os-
servazione con lesioni eritemato-papul o-pomfoidi figura-
te, prevalenti al dorso (Fig. 1), sul cui margine periferico
S osservano erosioni di 2-4 mm di diametro, intensamen-
te pruriginose, datanti da due mesi. Viene posta diagnosi
clinica di dermatosi bollosa autoimmune, probabile IgA
lineare, e si avviano gli esami per la precisazione diagno-
stica. Gli anticorpi antiEMA e antitransglutaminasi sono
negativi, il test immunoenzimatico per anticorpi antide-
smogleine 1 e 3 & negativo, |I’esame istologico mostra
aspetti spongiotici superficiali con exocitosi linfocitaria
ed eosinofila (Fig. 2). A chiarire la diagnosi di pemfigo
er petiforme € I'immunofluorescenza diretta con 1gG e C
(Fig. 3), che mostra il fenomeno pemfigo e indiretta con
lo stesso fenomeno al titolo di 1/50, mentre non si eviden-
ziano depositi giunzionali e dermici. Ottima € la risposta
terapeutica a prednisone 0,5 mg/kg/die.

Clinica. La variante erpetiforme del pemfigo
foliaceo e caratterizzata, oltre che dall’ assenza del-
I"'impegno mucoso, da intenso prurito, lesioni figu-
rate papulopomfoidi, vescicole e croste, buona
risposta alla terapia steroidea e decorso clinico beni-
gno. Nel bambino il pemfigo foliaceo € raro e la
variante erpetiforme eccezionae (1, 5).

L’esame istologico (1, 3) mostra spongiosi eosi-
nofila superficiale. L’ immunofluorescenza mostra
depositi di 1gG e C3 negli spazi intercellulari dell’ e-
pidermide.

La diagnosi differenziale va fatta rispetto alla
dermatite erpetiforme di Duhring e la dermatite a
IgA lineare (2, 4). L'immunofluorescenza diretta e
indiretta, mostrando i tipici depositi intercheratino-
citari, € fondamentale per escludere altre diagnosi e
confermare quella di pemfigo erpetiforme.
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Caso clinico breve

PEMFIGO FOLIACEO INFANTILE: VARIANTE SEBORROICA.

Caso clinico. M. Serena, bambina di 4 anni, giunge
al’ osservazione per lesioni bollose superficiali, a limiti
netti, in varia fase evolutiva, per o pitl crostose, del cuoio
capelluto, retroauricolari, del tronco e periorai (Fig. 3),
insensibili al trattamento antibiotico. L’esame istologico
(Fig.1, 2) mostra acantolisi alta con cheratinociti isolati
sulla superficie epidermica. L’ immunofluorescenza diret-
ta mostra una positivita intercheratinocitaria alta e nuclea-
re nell’ epidermide e una debole positivita alla giunzione
dermo-epidermica, sia con le IgG, che con il complemen-
to. Un cerotto applicato in sede di biopsia all’ ascella
destra (Fig. 3) evidenzia un netto segno di Nikolsky, con-
fermando ladiagnosi di pemfigo seborroico.

Una terapia cortisonica e antibiotica topica porta ad un
significativo miglioramento della malattia. Dopo 45 gior-
ni dall’inizio non compaiono lesioni bollose nuove e la
bambina non presentalesioni nei 12 anni successivi.

Clinica. Lavariante seborroica del pemfigo folia-
ceo interessa le sedi seborroiche, soprattutto il cuoio
capelluto (1, 3), in assenza di lesioni mucose. La
variante eritematosa € caratterizzata da lesioni in
sedi fotoesposte e da depositi di 1gG e C3 siainter-
cheratinocitari che alla giunzione dermo-epidermi-
ca. Forme di passaggio tra le due varianti esistono,
come dimostrail nostro caso.

I stologicamente, si evidenzia acantolisi superfi-
ciale, con cheratinociti isolati a livello dello strato
granuloso (2). L'immunofluorescenza mostra un
fenomeno pemfigo ato e, talora, un reperto simillu-
pus eritematoso (4).

La diagnosi differenziale clinica da impetigine
ed eczema ¢ particolarmente difficile nel bambino.
Laprognos e di solito buona e la malattia puo talo-
ra essere controllata da steroidi topici.
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