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Resumo: Introducdo: A dermatite atépica (DA) grave se caracteriza por eczema e atos niveis de IgE
sérica. O diagnostico € baseado em um eczema pruriginoso,sendo distribuicdo e aspecto
dependentes da faixa etaria. Pode associar-se com alergia aimentar,asma e rinite
alérgicarespeitando a marcha atopica. As infecgBes de pele sdo comuns pelo acometimento da
barreira cutanea e resposta imunoldgica. O diagnostico diferencial com a sindrome de hiper-1gE
(SHIE) é dificultado devido as diferentes mutacdes genéticas,predispondo a fendtipos distintos.
Descricdo do Caso: LASS6 anos,encaminhada aos 2 anos devido a DA graveusando
hidratantes,corticoides tépicos e anti-histaminicos. Evoluiu com infecgdes bacterianas cutaneas e
respiratérias, asma bréonquica e SCORAD > 60. Investigada para imunodeficiéncia e alergia
aimentar. Comprovada deficiéncia de IgA e eosinofilia(1000 celmm3).Tentado restricdo
alimentar sem sucesso,necessitando de ciclos de corticoide sistémico,ocasionando insuficiéncia
adrenal. Em junho/2013,internou por infeccdo cutanea refrataria a tratamento ambulatorial.
Apresentava lesdes vesico-crostosas,predominantes em face e membros superiores,areas
necréticas periorais,eczema generalizado e febre. Iniciado aciclovir,
oxacilina,cetoconazol,corticide topico e hidratantes,com sucesso terapéutico. Avaliacdo
imunolégica revela niveis de IgE proximos a 40.000Ul/mL,incompativeis com exames
retrogrados.Sindrome de hiper IgE? Discusséo: A DA grave associada a sintomas de atopia cursa
com infecches cutaneas e respiratOrias. A investigacdo para aergia aimentar e/ou
imunodeficiéncia € necess&ria. Neste caso, a ascensdo dos niveis de IgE no curso da doenca
levanta a hipotese de SHIE (36 pontos segundo Grimbacher) com fendtipo atipico. Esta sindrome
apresenta heranca do tipo autossdmica dominante ou recessiva. Ha 3 tipos de mutactes
genéticas.STAT 3relacionadas a doenca de cardter dominante e DOCK 8 ou TYK 2,que se
associam a doenca recessiva,com pior prognéstico e possivel transplante de medula Ossea.
Conclusdo: Os dados clinicos e laboratoriais ndo conduzem a um diagndstico definitivo, mas a
hipétese de SHIE com fendtipo atipico esta presente. Estudos moleculares pendentes auxiliaréo
na confirmagao diagndstica e possibilidade de novas mutacoes.
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