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CARTAS - CASO CLINICO

Comprometimento ungueal por
doenca relacionada a
imunoglobulina-4 (IgG4) em
pessoa vivendo com HIV* ™

Gheck for
Updates

Prezado Editor,

A doenca relacionada a imunoglobulina-4 (IgG4) é distUrbio
imunomediado caracterizado pela presenca de infiltrado lin-
foplasmocitario rico em plasmacitos tissulares I1gG4 positivos
e elevacao sérica de IgG4. Essa condicao causa inflamacao
com fibrose e apresenta-se com sintomas variados a depen-
der do 6rgao acometido. Em geral, afeta pancreas, glandulas

salivares, glandulas lacrimais, trato biliar e peritonio. O
envolvimento cutaneo é raro e ocorre mais frequentemente
na mandibula, queixo e regiao cervical. Esta é a primeira
descricédo na literatura acometendo o aparato ungueal.’
Paciente do sexo masculino, de 47 anos, vivendo com
HIV, apresentando CD4 de 349 células e carga viral inde-
tectavel, queixava-se de alteracdes ungueais progressivas
nos Ultimos dois meses, assintomaticas e sem melhora apos
automedicacdao com pomadas. Na histdria pregressa, havia
tratamento para tuberculose pulmonar e onicomicose. Ao
exame, notava-se tumefacao na dobra ungueal proximal,
ulceracao do leito e completo desaparecimento da placa
ungueal do quarto quirodactilo de mao direita, além de
onicodistrofia nas demais unhas (fig. 1). A onicoscopia da

Figura 1

Manifestacao clinica da Doenca relacionada a IgG4 na unha. (A) Comprometimento importante do aparato ungueal, com

tumefacdo em dobra ungueal proximal, ulceracdo do leito e completo desaparecimento da placa ungueal. (B) Onicodistrofia nas

demais placas ungueais.
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Figura 2 Onicoscopia da doenca relacionada a 1gG4 na unha:
erosao e vascularizacao irregular do leito ungueal.

lesao demonstrou vascularizacao irregular do leito ungueal
(fig. 2). Nao havia outras lesdes de pele ou alteracoes no
sistema linfatico, cardiovascular, respiratorio ou do trato
gastrintestinal.

A biopsia de pele foi realizada e enviada para microscopia
tecidual, cultura e histopatologia. O exame microbioldgico
foi negativo para fungos e BAAR. O exame histopato-
logico evidenciou pele ulcerada com infiltrado dérmico
linfoplasmocitario, de permeio a granuldcitos, eosindfilos e
extensas areas de fibrose. A reacdo de imuno-histoquimica
confirmou presenca de plasmocitos I1gG4+> 200/campo
de grande aumento (CGA), com razao de IgG4+/IgG >
40% (fig. 3). Histoquimica adicional nao evidenciou orga-
nismos flngicos ou bactérias. Além disso, a 1gG4 sérica
estava aumentada (434mg/dL). Os exames laboratoriais,
com excecao do VHS (10mm), foram normais ou nega-
tivos: hemograma; bioquimica; VDRL; anti-LA; C-anca;
P-anca; anti-DNA e PCR. Nao havia comprometimento
0sseo ao raio-X. Foram realizados exames de tomografia
computadorizada do térax, abdome e pelve, que detec-
taram distorcao arquitetural em apices pulmonares, em
virtude de faixas de atelectasias e bronquiectasias de per-
meio, além de multiplas linfonodomegalias retroperitoniais

calcificadas, sugerindo infeccdo granulomatosa prévia. O
paciente foi submetido a duas sessdes de infiltracao
intralesional com acetonido de triancinolona 2,5mg/mL,
apresentando melhora completa da lesao, sem perda da
funcionalidade do membro (fig. 4), e segue em acompanha-
mento multidisciplinar.

O comprometimento cutaneo na doenca relacionada a
IgG4 refere-se a lesdes tumorais em virtude de processo
inflamatorio local na pele. A prevaléncia de lesdes cutaneas
nessa condicao varia entre 4,2% e 6,3% e sao descritas mais
comumente como papulas, placas ou nédulos subcutaneos
na regiao da cabeca e pesco¢o associados a doenca sisté-
mica, em homens de meia idade.? Apresentacao primaria na
pele, como neste caso descrito, é rarissimo.> Recentemente,
foi relatado um caso semelhante na literatura de paciente
vivendo com HIV, com a forma cutanea da doenca relacio-
nada a IgG4, apresentando lesao Unica ulcerada na regiao
inguinal, sem qualquer envolvimento de outros 6rgaos.*

Segundo o Consenso de 2020 de Revisao e Critérios
Diagnosticos da Doenca relacionada a 1gG4, existem trés
dominios para estabelecer seu diagnostico: 1) caracteristi-
cas clinicas e radiologicas: um ou mais 6rgaos demonstrando
edema difuso ou localizado ou tumoracéo ou nédulo caracte-
ristico; 2) diagndstico soroldgico: niveis sorologicos de 1gG4
> 135mg/dL; e 3) diagnodstico patologico: positividade para
dois dos seguintes trés critérios: a) denso infiltrado de lin-
focitos e plasmocitos com fibrose; b) razao de plasmocitos
IgG4 +/1gG > 40% e o nUimero de células 1G4 > 10/CGA;
c) presenca de fibrose estoriforme ou flebite obliterativa.?
0 diagnostico € definitivo quando contempla os trés domi-
nios; provavel quando contempla apenas o critério clinico e
patologico; e possivel quando contempla o critério clinico e
soroldgico.” O paciente do presente caso preencheu todos
os critérios, enquadrando-se como diagnostico definitivo de
doenca relacionada a 1gG4.

Os esteroides sistémicos sao os agentes de primeira
linha para a inducdo da remissdao da doenca, porém
apresentam altas taxas de recidiva ao desmame. Outros
tratamentos ja descritos incluem excisao cirdrgica, corticos-
teroide topico, azatioprina, rituximabe e metotrexato.®?
Como o paciente relatado tinha apenas envolvimento
do aparato ungueal, acredita-se que a terapia local foi
suficiente, ndo sendo necessaria a utilizacdo de tera-
pia sistémica. O paciente segue em acompanhamento
multidisciplinar.

Em sintese, por meio do caso atipico descrito, espera-
-se contribuir para o aumento da suspeicao diagndstica da
doenca relacionada a 1gG4 quanto aos diagnosticos diferen-
ciais das patologias ungueais. Adicionalmente, reforca-se a
importancia da correlacao clinico-patologica acurada para
diagnostico preciso.
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Figura 3

Exame histopatologico da lesdao ungueal. (A) Epiderme ulcerada, com derme exibindo denso infiltrado inflamatorio

perivascular, perianexial e intersticial, superficial e profundo em meio a areas de fibrose (Hematoxilina & eosina, 40x). B, Infiltrado
inflamatorio constituido predominantemente por plasmocitos, de permeio a linfocitos e eosindfilos (Hematoxilina & eosina, 100x).
Exame imuno-histoquimico evidenciando aumento da relacao 1gG4/1gG > 200 plasmocitos 1gG4 positivos por campo de grande

aumento (em C, IgG; em D, 1gG4).

Figura 4 Resultado do tratamento da doenca relacionada a
IgG4 na unha: melhora importante com manutencao funcional
do dedo.
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