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As feridas crénicas dos membros inferiores sGo um grave problema de satde publica que afecta cerca de
1% da populacdo adulta e 3-5% da populagéo com idade superior a 65 anos. Nos Gltimos anos estes nimeros tém
vindo a aumentar na populagdo ocidental devido ao aumento da esperanca média de vida e dos factores de risco
ateroscleréticos como os hdbitos tabégicos, a obesidade e a diabetes mellitus. Esta é uma condicdo extremamente
debilitante que reduz de forma muito significativa a qualidade de vida, causando desconforto social e acarretando
custos considerdveis ndo apenas para o doente mas também para a sociedade.
O tratamento das Ulceras crénicas dos membros inferiores representa sempre um desafio. Nos Gltimos anos o trata-
mento desta condi¢do diferenciou-se devido & frequente ineficdcia dos métodos utilizados, & consciencializagdo do
impacto psicolégico e social e ao reconhecimento dos riscos de malignizacdo destas feridas, passando a considerar-
-se o diagnéstico etiolégico como um factor essencial que permite um tratamento dirigido e mais eficaz. Apesar de
cerca de 90% das Ulceras serem de origem vascular, a lista de causas responsdveis pelos restantes 10% é extrema-
mente longa. Neste artigo os autores focam os diagnésticos diferenciais das Ulceras crénicas dos membros inferiores
e a importdncia de um tratamento dirigido no prognéstico desta condicéo.

Ulcera da Perna; Feridas Crénicas; Etiologia; Diagnéstico, Diferencial.

UNCOMMON CAUSES OF LEG ULCERS AND THEIR
MANAGEMENT

Chronic wounds of the lower limbs are a major public healthcare problem affecting 1% of the adult po-

pulation and 3-5% of people older than 65 years. In the last years this numbers are rising in the western population as
a result of increased life expectancy and increased risk factors for atherosclerotic occlusion such as smoking, obesity
and diabetes mellitus. This is very debilitating condition, which reduces significantly the quality of life, causing social
discomfort and generating considerable costs not only to the patient but also to the society.
Treating chronic leg ulcers is always a challenge. Over the last years, the treatment of this condition has progressed
due to the frequent ineffectiveness of the methods used, awareness of the psychological and social impact and the
recognition of the risks of malignancy of these wounds, starting to be considered the etiology as an essential factor for
directed and more effective wound care. Although 90% of ulcers are of vascular origin, the list of other possible causes
responsible for the other 10% is extremely long. In this survey the authors focus on the differential diagnosis of chronic
leg ulcers and the impact of a directed treatment in the prognosis of this condition.

Leg Ulcer; Wounds and Injuries; Etiology; Diagnosis, Differential.
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Define-se por Ulcera crénica a descontinuidade da
barreira cutdnea com atingimento da derme, com dura-
¢do superior a 6 semanas ou recorréncias frequentes' 2.

As feridas crénicas dos membros inferiores séo um
grave problema de satde puiblica que afecta cerca de
1% da populagéo adulta e 3-5% da populagdo com ida-
de superior a 65 anos**. Nos Ultimos anos estes nime-
ros tém vindo a aumentar na populagéo ocidental como
consequéncia do aumento da esperanca média de vida,
mudanca de estilos de vida, com aumento dos factores
de risco ateroscleréticos (como hdbitos tabdgicos, diabe-
tes mellitus [DM] e obesidade) e possivelmente devido &
generalizacdo da utilizacdo de anticontraceptivos orais
e terapéutica hormonal de substituicGio atendendo ao
conhecido efeito destes farmacos sobre a parede ve-
nosa®?. Esta é uma condicdo extremamente debilitante
que reduz de forma muito significativa a qualidade de
vida, causando desconforto social e acarretando custos
consideréveis ndo apenas para o doente mas também
para a sociedade. Acresce-se ainda a constatagdo de
que o tempo de duracdo destas feridas é inversamente
proporcional & probabilidade de cura. Considerando
todos estes factores, estima-se que na Europa os gastos
com o tratamento destas feridas correspondam a cerca
de 2% do or¢camento dos cuidados de sadde primdrios'®.
Estes factos tornaram imperiosa a pesquisa da etiologia
das Ulceras de perna de modo a complementar os trata-
mentos locais com a instituigdo de terapéutica sistémica
adequada e abordagem de co-morbilidades associadas
responsdveis pela faléncia ferapéutica’'2.

As principais causas de Ulcera crénica dos membros
inferiores s&o a insuficiéncia venosa, responsével por
45 a 60% dos casos, seguida da doenca arterial pe-
riférica secunddria & arteriosclerose (10 a 20%) e da
neuropatia diabética (15 a 20%). A combinagdo destes
factores etiopatogénicos é comum, principalmente em
doentes com idade avancada. No entanto, né&o deve-
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mos ignorar a extensa lista de outras causas que apesar
de individualmente raras, sGo no seu conjunto, respon-
saveis por cerca de 10% dos casos. Traumatismos fisicos
e quimicos, infeccdes, outras neuropatias, vasculites,
doencas hematoldgicas, doencas metabdlicas, altera-
¢des da coagulagéo, tumores ulcerados, dermatoses
ulceradas e férmacos, séo algumas das causas menos
frequentes desta condicdo (Tabela 1)'214,

Na abordagem desta patologia é indispensdvel um
conhecimento detalhado do quadro clinico, da patogé-
nese e dos principios bdsicos do tratamento, sistémico e
local, das principais causas. No entanto, a presenga de
uma Ulcera de perna suspeita, isto é, rapidamente pro-
gressiva, com caracteristicas e localizagdo atipicas, dor
infensa desproporcional & ferida, mais de 6 meses de
evolucdo ou que ndo respondeu aos cuidados adequa-
dos merece uma investigacdo mais alargada (Tabela
2) e a consideracdo de outros diagnésticos diferenciais
mais raros, citados na Tabela 13, O tratamento de
qualquer Ulcera baseia-se na identificagdo, monitoriza-
¢do e tratamento da patologia de base. Medidas gerais
incluindo desbridamento (se necessdrio), controlo da
infeccdo e da dor, assim como cuidados locais de de-
sinfecc@o e penso devem ser sempre contemplados na
abordagem destas feridas'' 14,

Neste artigo os autores discutem o diagnéstico, a
patogénese e tratamento de algumas das causas me-
nos comuns de Ulceras de perna.

Ulcera Hipertensiva de Martorell

A Ulcera hipertensiva de Martorell é uma condi-
¢éo rara de ulceracdo dos membros inferiores que
ocorre exclusivamente em doentes com hipertensé@o
arterial de duracéo prolongada e habitualmente mal
controlada (Fig. 1). Adicionalmente, farmacos anti-hi-
pertensores como os beta-bloqueantes podem causar
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Insuficiéncia venosa

Insuficiéncia valvular profunda, superficial ou das comunicantes
Aplasia/hipoplasia congénita valvular

Fragilidade das paredes venosas (distirbios do colagénio)

Anatomose arteriovenosa, angiodisplasia

Compressdo/obstrucdo venosa (tumores, linfadenopatias, frombose veias pélvicas)
Ruptura de varizes, trombofletite ulcerada

Ocluséo arterial

Doenca arterial periférica (arferiosclerose)

Trombose arterial/fromboembolismo (fibrina, plaquetas)
Embolismo gordo (hipercolesterolémia, hipertrigliceridémia)
Tromboangefte obliterante (Doenca de Buerger)
Anastomose arteriovenosa (congénita/traumdtica)

Displasia fibromuscular

Traumatismo, ruptura, infecc@o, procedimentos vasculares

Distdrbios microcirculatérios

Fenémeno de Raynaud, esclerodermia

Hipertensdo arterial (Olcera hipertensiva de Martorell)

Aumento da viscosidade sanguinea (aumento do fibrinogénio, paraneoplasia, paraproteinemia)
Reacgées transfusionais

Leséo fisica ou quimica

Pressdo (decUbito prolongado)
Traumatismo, queimaduras (calor/frio)
Agentes corrosivos, escleroterapia
Artificial (automutilagao/facticia)

Neuropatias
Diabetes mellitus, lepra, neuropatia alcodlica, tabes dorsalis, espinha bifida, paraplegia, esclerose multipla, poliomielite

Doencas Infecciosas

Bactérias — Erisipela bolhosa, ectima, fasceite necrética (Streptococcus haemoliticus), gangrena gasosa (Clostridium), ectima gangrenoso (Pseudomonas),
embolismo séptico (Meningococcus e outros), antrax (Bacillus anthracis), lues maligna (sffilis terciéria, goma sifilitica — Treponema pallidum), tularemia (Franciscella
tularensis), angiomatose bacilar (Bartonella spp) micobacterioses (M. leprae, M. tuberculosis, M. ulcerans)

Fungos — Pé de Madura (micetoma), chromomicose, blastomicose, esporotricose (Sporothrix schenckii), coccidiomicose (Coccidioides immitis), histoplasmose
(Histoplasma capsulatum)

Virus — Herpes zoster, herpes simplex, citomegalovirus

Parasitas — Leishmaniose, doenca das Chagas (Trypanosoma cruzi)

Vasculites

Pequenos vasos: vasculite leucocitocldsica, poliangefte microscépica, granulomatose de Wegener, doenca de Churg-Strauss, pirpura de Henoch-Schénlein,
crioglobulinemia essencial, eritema indurado de Bazin, livedo reticular, sindrome de Sneddon

Médios vasos: poliarterite nodosa, doenga de Kawasaki

Doencas hematolégicas

Drepanocitose, talassemia, esferocitose hereditéria, deficiéncia de glicose-6-fosfato desidrogenase, trombocitemia essencial, pdrpura trombocitopénica
trombética, policitemia vera, disproteinemias monoclonais (mieloma mdltiplo, doenca de Waldenstrém), disproteinemias policlonais (criofibrinogenemia,
aglutininas frias)

Disturbios da coagulagéo
Factor V de Leiden, anticoagulante lUpico, anticardiolipinas (sindrome antifosfolipidico), alteracdes da fibrindlise, deficiéncia de factor Xlll, de antitrombina lll, das
proteinas C e S, coagulacéo intravascular disseminada, ptrpura fulminante

Doencgas metabélicas
Diabetes mellitus, necrobiose lipoidica, porfiria cutdnea tarda, gota, calcifilaxia, calcinose citis, hiperoxaltria, deficiéncia de prolidase

Neoplasias

Neoplasias cutdneas primdrias (basalioma, carcinoma espinocelular, melanoma)
Doenca cuténea metastética (neoplasias viscerais ou hematolégicas)
Transformagdo maligna de Glceras de longa duracéo (Ulcera de Marjolin)

Ulceras secunddarias a farmacos
Injeccéo intralesional de corticoides, hidroxiureia, varfarina, cumarinicos, heparina, BCG, ergotamina, metotrexato, factor estimulante de colénias de granulécitos

Dermatoses ulcerativas

Pioderma gangrenoso, dermatoses bolhosas (penfigo, penfigéide, epidermélise bolhosa), paniculites, periarterite nodosa, eritema indurado de Bazin, eritema
elevatum diutinum, doenca de Degos, sarcoidose, doenca de Bechet, [Gpus eritematoso sistémico e discéide, dermatite de contacto, esclerodermia, mixedema,
eritromelalgia, perniose, hemangioma, artrite reumatéide (sindrome de Felty), sindrome de Klinefelter
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Avaliagéio laboratorial

Avaliacéio hematolégica

Avaliacéio bioquimica

Hemograma com contagem de plaquetas
Velocidade de sedimentacdo
Proteina-C-reactiva
Antitrombina Il

Proteina C

Proteina S

Factor V de Leiden

Protrombina G20210A
Esfregaco de sangue periférico
Homocisteina

Electroforese da hemoglobina
Crioglobulinas/crioaglutininas
Glicose-6-fosfato desidrogenase

Ureia

Creatinina

Enzimas hepéticas
Marcadores de hepatites
Perfil lipidico

Electrélitos (Na, K, Cl, Ca, P, Mg)
Glicose

Hemoglobina Alc
Amilase / Lipase
Cinética do ferro

PTH

Proteinograma
Albumina/prealbumina

Complemento Ck
D-Dimeros Aldolase
PT e oPTT Sedimento urinério
Avaliagéio imunolégica Biopsia da leséo (diagnéstico diferencial)
TASO Venosas
ANA

Factor reumatéide

Doseamento das imunoglobulinas
Electroforese proteica
Imunoelectroforese

Ac. antifosfolipidico

ANCA

Ac. anticardiolipina
Anticoagulante lGpico

Anti-ENA

Imunocomplexos circulantes

Eco-Doppler do membros inferiores

agravamento desta condigdo uma vez que induzem
vasoconstricdo periférica. Estas lesdes sdo secunddrias
a isquemia dos tecidos causada por aumento da resis-
téncia vascular’™ ', Clinicamente sGo mais frequentes
em mulheres e caracterizam-se pelo aparecimento
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Isquémicas ateroscleréticas
Isquémicas ndo aterosclerdticas (vasculites e vasculopatias)
Dermatoses inflamatérias
Neoplasias

Dermatoses bolhosas autoimunes
Neuropéticas

Induzidas por férmacos

Press@o

Traumdticas

Infecgdo

Doencas metabélicas

Outras...

de Ulceras inicialmente discretas mas extremamente
dolorosas localizadas na regido latero-dorsal dos
membros inferiores. Por definigdo, os pulsos arteriais
distais est@o presentes e o exame histoldgico revela
arteriolosclerose subcutdnea (com hiperplasia con-
céntrica da intima e do musculo liso das artérias, de
médio e pequeno calibre, o que leva ao estreitamento
do [tmen)".

O tratamento deve incluir o controlo adequado da
tensdo arterial, da dor e da infecgGo, assim como o
desbridamento cirdrgico e cuidados locais'®".

Dentro das causas raras, as infecgdes s@o, no seu
conjunto, uma das causas mais frequentes de ulceragéo
dos membros inferiores. Existe uma enorme variedade
de agentes bacterianos, fungicos, virais e parasitarios
implicados (Fig. 2) (Tabela 1).
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O diagnéstico assenta na identificacdo do agente
guer por exame microbiolégico cultural quer por téc-
nicas de Polimerase-Chain-Reaction (PCR) o qual deve
orientar o tratamento antimicrobiano.

Por outro lado, agentes infecciosos, principalmente
bactérias, séo causa frequente de atraso na cicatriza-
¢Go ou mesmo agravamento das feridas devido & colo-
nizag@o ou quando desencadeiam infecgdo.

No que respeita & colonizagéo, surgiu recentemente
o conceito de biofilme, isto &, bactérias em estado séssil
envolvidas por uma substéncia polimérica extracelular
que permite as condicdes éptimas para a sua sobre-
vivéncia'®?, Os biofilmes providenciom estabilidade
estrutural e protegem as microcolénias bacterianas da
reacg@o imune do hospedeiro e do efeito antimicrobiano
dos fdrmacos. Esta tolerGncia aos antibidticos prova-
velmente contribiu para o desenvolvimento de resistén-
cias'??°, Concorrentemente, a presenca continuada das
bactérias activa permanentemente a resposta inflamaté-
ria, sendo caracteristicas a infiltragéo por neutréfilos e a
leucocitoclasia na periferia dos biofilmes. A libertacdo de
citoquinas pré-inflamatérias, proteases (metaloproteases
da matriz, elastases) e a activacdo do complemento, per-
petuam a inflamagdo?°. Esta, embora incapaz de destruir
o biofilme, é agressiva para os tecidos do hospedeiro,
dos quais a comunidade bacteriana extrai o suporte nu-
tricional necessdrio & sobrevivéncia. Finalmente, as con-
sequéncias locais da interacgéo prolongada hospedeiro/
biofilme acima descritas, justificam a semelhanca das
caracteristicas encontradas nas Glceras dos membros
inferiores, independentemente da sua etiologia (venosa,
arterial, diabéticas ou de presséo)?'.

Em relagdo & infecgdo das Ulceras, nestas ocasides
designadas por erisipela/celulite, caracteriza-se pela
presenca de sinais inflamatérios peri-Ulcera, que se
podem estender a todo o membro, acompanhados
de aumento dos parémetros laboratoriais de infecgé@o
(leucocitose, neutrofilia e aumento da velocidade de
sedimentagdo eritrocitéria e/ou proteina-C-reactiva),
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muitas vezes associados a febre e a um agravamento
das queixas dlgicas. Sé em caso de infeccdo o uso de
antibioterapia é indicado, devendo ser téo direccionado
guanto possivel uma vez que a antibioterapia empirica
né&o criteriosa leva a um aumento das resisténcias??.

O termo vasculite engloba um conjunto heterogé-
neo de sindromas com individualidade nosolégica, em
que a inflamagéo segmentar e a necrose dos vasos
sanguineos representam o denominador comum, inde-
pendentemente da causa e dos érgéos atingidos?24,

Os danos vasculares sGo causados na maioria dos
casos por mecanismos imunoldgicos, frequentemente
de tipo lll, segundo a classificacdo de Gell and Coom-
bs?. Este tipo de reacg@o pressupde a formagdo prévia
e circulagdo sanguinea de imunocomplexos que subse-
guentemente aderem e se depositam nas paredes dos
vasos, activam a cascata do complemento e exercem
quimio-atracg@o sobre os polimorfonucleares neutré-
filos. Estes libertam enzimas lisossémicas e espécies
reactivas de oxigénio que induzem dano vascular. A
reducdo local da actividade fibrinolitica e a produgéo
de microtrombos vasculares contribui para o processo
de necrose local. Em contraste & deposicdo de imuno-
complexos circulantes, a deposigdo de autoanticorpos
especificos (ANCA) que funcionam como activadores
de neutréfilos, parece estar directamente associada a
determinadas formas de vasculite?32426,

A variedade de quadros clinicos e de mecanismos
envolvidos, por vezes ainda mal conhecidos, dificultam
o estabelecimento de um critério de classificacdo sim-
ples e uniformizador. Assim, existem hoje em dia vérias
subdivisées baseadas quer no tamanho dos vasos atin-
gidos (grandes, médios e pequenos vasos), quer no tipo
de infiltrado inflamatério (polimorfonuclear, mononu-
clear, granulomatoso) ou na apresentacdo clinica 24,

As vasculites cuténeas podem manifestar-se de
forma muito varidvel consoante o calibre do vaso
envolvido. A puUrpura palpdvel, mdculas, pdpulas ur-
ticariformes, pUstulas, vesiculas e petéquias s@o as
lesdes caracteristicas do envolvimento dos pequenos
vasos. Nédulos subcutdneos, livedo reticular, necrose
e ulceragdo implicam habitualmente o envolvimento de
vasos de pequeno e médio calibre. As lesées favorecem
habitualmente dreas pendentes como os membros in-
feriores, reflectindo a influéncia da presséo hidrostatica
e da estase. As lesées cuténeas podem associar-se sin-
tomas sistémicos como febre, astenia, perda de peso,
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artralgias e mialgias independentemente da existéncia
de outra condicdo associada?42¢-28,

As vasculites podem ser idiopdticas (45-55%) ou
secunddrias a uma enorme variedade de outras condi-
¢oes, nomeadamente doencas inflamatérias sistémicas
(15-20%), infecgdes (15-20%), fdrmacos (10-15%) e
neoplasias (<5%)%?°.

Teoricamente todas as vasculites idiopdticas, podem
manifestar-se com Ulceras de perna, no entanto as que
mais frequentemente se associom a esta condig@o sdo
a poliarterite nodosa, a granulomatose de Wegener, a
purpura de Henoch-Schénlein (Fig. 3), a sindrome de
Churg-Strauss e a poliangeite microscépica?242¢,

Fig. 3 - Vasculite priméria (purpura de Henoch-Schénlein).

Vérias doencas inflamatérias autoimunes podem
manifestar-se com Ulceras crénicas dos membros infe-
riores secunddrias a vasculite, nomeadamente a artrite
reumatdide, o lUpus eritematoso sistémico, a doenga de
Beghet e a sindrome de Sjégren, embora em nenhuma
destas sejo uma manifestacdo cldssica?®?.

Também as infecgées e os fdrmacos podem preci-
pitar episédios de vasculite que resultam em Ulceras
de perna. Entre os agentes infecciosos mais frequen-
temente implicados estdo bactérias (Streptococcus
beta-hemoliticos grupo A de Lancefield, Staphylococcus
aureus, micobactérias), virus das hepatites B e C. Os
fdrmacos mais comuns sé@o as peniclinas, a hidralazina
e as sulfonamidas (Fig. 4)23:2426,

A vasculite paraneopldsica encontra-se associada
a condigdes como o linfoma de Hodgkin, a micose
fungdide, a mielofibrose, a leucemia mieléide aguda
e crénica, os carcinomas broncogénico, prostético, re-
nal e do célon. O envolvimento cuténeo pode, embora
muito raramente, traduzir-se por Ulceras de perna®.

A avaliagéo laboratorial de um doente com suspeita
de vasculite cutdnea deve incluir: hemograma completo
com contagem de plaquetas, funcdo hepética, fungéo
renal, doseamento das proteinas séricas, electroforese
proteica, imunoelectroforese, marcadores de hepatite,
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Fig. 4 - Vasculite secunddria a farmacos (penicilina).

crioglobulinas, complemento, ANA, ANCA, factor
reumatéide, imunocomplexos circulantes, sedimento
urindrio e bibépsia cuténea para exame histolégico e
imunofluorescéncia? 2627,

A abordagem terapéutica é muito varidvel, espe-
lhando a enorme heterogeneidade deste grupo de pa-
tologias. No entanto, assenta em 3 principios bdsicos:
supressd@o do antigénio/resposta inflamatéria e de fac-
tores precipitantes (infeccdes ou farmacos), tratamento
da patologia de base (quando existente) e o tratamento
local das lesdes cutéineas?’-29.

Em muitos casos, as Ulceras associadas a vasculite
cutlnea sé@o autolimitadas, bastando apenas os trata-
mentos sintomdtico e tépico. Em situacdes em que a
terapéutica sistémica se impde, o tratamento imunos-
supressor é o de eleicdo. A prednisolona é o fdrmaco
habitualmente utilizado, no entanto, e dependendo da
patologia, a ciclosporina, a azatioprina, o micofenolato
de mofetil, o metotrexato, a imunoglobulina endoveno-
sa, a ciclofosfamida, a dapsona poderdo também ser
utilizados com sucesso.

DOENCAS HEMATOLOGICAS

A drepanocitose ou anemia das células falciformes
é a causa mais frequente de Ulceras dos membros in-
feriores de causa hematolégica (Fig. 5)°'%2. Juntamente
com a deficiéncia de prolidase séo a causa de mais de
50% de Ulceras crénicas dos membros inferiores nos
doentes em idade pedidtrica®. A patogénese ainda ndo
se encontra completamente esclarecida, contudo, fac-
tores como obstrugdo vascular mecénica pelas células
falciformes com comprometimento do fluxo vascular,
infeccdo bacteriana, deficit no controlo autondémico
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Fig. 5 - Drepanocitose.

com consequente vasoconstricdo, as tromboses in situ,
a anemia associada a deficit no transporte de oxigénio,
o aumento das moléculas de adesdo e a diminuigéo da
biodisponibilidade de éxido nitrico que leva & disfuncéo
das células endoteliais, sdo factores que parecem con-
tribuir para o desencadear de isquemia e consequente
ulceracaos®' 34

Outras formas de anemia, nomeadamente talasse-
mia, esferocitose hereditdria, deficiéncia da glicose-6-
-fosfato desidrogenase podem mais raramente ser
causa de ulcerag@o dos membros inferiores®#%.

O tratamento das feridas associadas a doencas
hematolégicas implica a monitorizagéo e tratamento
adequado da patologia de base e, tal como as feridas
associadas a outras etiologias, medidas gerais de tra-
tamento local das Glceras®.

COAGULOPATIAS

Existem vdrios distUrbios da coagulacdo que podem
ser responsdveis pelo aparecimento de Ulceras mem-
bros inferiores pela formacdo de trombos vasculares
que levam & isquemia e consequente necrose®.

Nos Ultimos anos, tem sido identificado um ndmero
crescente de coagulopatias hereditdrias ou adquiridas
que predispdem & ulceracdo, nomeadamente sindrome
antifosfolipidico, deficiéncia da antitrombina lll, prote-
ina C ou S, presenca de factores de coagulag@o como
factor V de Leiden e factor Il mutante. A suspeicdo cli-
nica e o estudo laboratorial dirigido séo fundamentais
para o diagnéstico. Néo ¢ a identificagdo de anomalias
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laboratoriais, mas as manifestagdes clinicas da condi-
¢Go que devem determinar a necessidade do tratamen-
to anticoagulante®>-3,

DOENGCAS METABOLICAS

Necrobiose lipoidica

A necrobiose lipoidica é classicamente considerada
uma dermatose rara, associada & DM (3:1000 diabé-
ticos), contudo, em 25 a 33% dos casos surge inde-
pendentemente desta doenga. Esta dermatose antecede
na maioria dos casos o aparecimento da DM tipo I,
embora também se possa associar & de tipo |. A pato-
génese é ainda desconhecida, sendo uma doenga mais
comum em mulheres que em homens numa proporgéo
de 3:13940,

Caracteriza-se por manchas e/ou placas localiza-
das preferencialmente nas superficies extensoras dos
membros inferiores, eritemato-acastanhadas com
tonalidade amarelada cuja superficie atréfica torna
aparente a vasculatura sujacente e que por vezes
assumem um aspecto esclerodermiforme. Séo lesées
persistentes de dimensées varidveis e contorno bem
definido. A ulcerag@o espont@nea ou apds traumatis-
mo representa a complicag@o mais frequente, presente
em cerca de 13 a 35% dos casos, sendo a cicatrizag@o
lenta e dificil*®-42,

O aspecto clinico é evocativo do diagnéstico, sendo
o exame histopatélogico igualmente caracteristico, de-
monstrando desintegragao e hialinizacéo do colagénio,
depositos de lipidos extracelulares, infiltrado linfo-his-
tiocitério e, por vezes, reacgdo de tipo granulomatoso
com células epitelidides e células gigantes®’.

A terapéutica é habitualmente ineficaz. A aplicacdo
de corticoides tépicos pode originar beneficio transitério
embora o seu uso prolongado possa acentuar o com-
ponente atréfico das lesdes facilitando a ulceracdo. Na
presenca de ulceracdo o tratamento local deve incluir
os principios bdsicos usados no tratamento de qualquer
Ulcera diabética. A exciséo cirirgica das lesées com a
aplicacdo de enxerto de pele quando necessério pode
ser usada com sucesso, contudo sem grande beneficio
estético. Quando associada & DM, o controlo rigoroso
desta néo influencia o curso da dermatose®! 4143,

Calcifilaxia

A calcifiloxia é uma condicdo rara caracteriza-
da por calcificacdo vascular e consequente necrose
cutdnea isquémica que origina dor severa (Fig. 6).
Desconhecem-se ainda a etiologia e os mecanismos
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Fig. 6 - Calcifilaxia.

fisiopatolégicos responsdveis por esta patologia, no
entanto, sabe-se que afecta principalmente doentes
com insuficiéncia renal crénica (1-4% dos doentes
em didlise). Outros factores de risco conhecidos s@o
o hiperparatiroidismo, a DM, a doenga oncolégica,
a doenca hepdtica, as conectivites, as alteragdes da
coagulagdo, a hipoalbuminemia, o sexo feminino, a
obesidade, a corticoterapia, a hipocoagulagéo com
varfarina, o aumento do produto fésfo-cdlcico e os
traumatismos locais*44.

Num doente com feridas extremamente dolorosas
dos membros inferiores a presenga de manchas vio-
l4ceas, reticuladas, que evoluem com aparecimento
de Ulceras, os achados laboratoricis de aumento do
produto fosfo-célcico ou da hormona paratiroideia e
achados radiolégicos de calcificagéo dos vasos e te-
cidos moles, sugerem fortemente este diagnéstico. No
entanto, a confirmacdo assenta sobretudo no exame
histolégico que permite a identificagdo de depésitos
de cdlcio na parede das artérias de pequeno calibre e
arteriolas?’.

O prognéstico é habitualmente muito reservado,
sendo a taxa de mortalidade de cerca de 60-80%, se-
cunddria principalmente & infecgéo da ferida, & sépsis
e & faléncia multiorganica*443.

A escassez do nimero de casos associado ao des-
conhecimento etiopatogénico desta condigdo faz com
gue ndo existam guidelines terapéuticas. Actualmente o
tratamento assenta numa abordagem multidisciplinar
gue deve incluir as medidas gerais de tratamento de
feridas, com atengdo particular para o controlo ade-
quado da dor e da infecgdo e a eliminacdo ou mini-
mizacdo dos factores de risco (sempre que possivel).
Relatos esporddicos recentes apontam o tiossulfato de
sédio e os biofosfonados endovenosos (pamidronato)
como agentes terapéuticos eficazes*®.
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NEOPLASIAS

Existem diversos tipos de tumores dérmicos, epidér-
micos ou metdstases cutdneas de neoplasias viscerais
ou hematoldgicas que se podem manifestar como le-
sdes ulceradas dos membros inferiores®4!.

Os tumores que mais frequentemente ulceram s@o
os carcinoma basocelular e o espinocelular (Fig. 7) e,
mais raramente, o melanoma e o hemangioma. Podem
ocorrer em qualquer local, mas a maioria destes tumo-
res localiza-se preferencialmente em locais fotoexpos-
tos. Tumores como o carcinoma espinocelular e, mais
raramente, o fibrossarcoma podem surgir no contexto
de Ulcera de perna pré-existente de longa duragéo, pro-
vavelmente como consequéncia do estimulo sustentado
da proliferagdo celular na Ulcera e tecido circundante
(Olcera de Marjolin)*250-52,

Fig. 7 - Carcinoma espinocelular.

A pele é ainda local preferencial de metastizagdo
de algumas neoplasias viscerais (pulméo, estébmago,
mama) e hematoldgicas (leucemias) (Fig. 8), podendo
representar a manifestacdo inicial da doenga3>%,

Fig. 8 - Leucemia cutis.
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O diagnéstico de qualquer um destes tumores ba-
seia-se no diagnéstico clinico que deve ser sempre con-
firmado com o exame histolégico. O tratamento dos
tumores primdrios &, sempre que possivel, cirdrgico.
No entanto, o prognéstico depende do tipo e extenséo
da neoplasia e da possibilidade da excisdo completa.
A abordagem de tumores metastéticos depende essen-
cialmente do tratamento da neoplasia priméria3>3742,

ULCERAS ASSOCIADAS A FARMACOS

Diversos fdrmacos administrados quer por via sis-
témica, quer por via tépica ou intradérmica podem ser
responsdveis pelo desenvolvimento de Glceras de per-
na. A ocorréncia destas feridas associa-se a factores
dependentes ndo sé do férmaco (toxicidade, dose) mas
também a factores inerentes ao doente (predisposicdo
genética, patologias associadas)®>%7.

A injeccdo intralesional de corticoides (Fig. 9) usada
no tratamento de diversas dermatoses, a hidroxiureia
utilizada no tratamento de doencas mieloproliferativas
e a varfarina na hipocoagulacdo ilustram os farmacos
implicados de forma mais consistente®>4142,

O tratamento é sempre que possivel a evicgdo do
fadrmaco responsdvel e as medidas gerais de tratamen-
to das feridas |& anteriormente enumeradas.

Fig. 9 - Ulceras secunddrias & injeccdo intralesional de cor-
ticoides.

DERMATOSES ULCERANTES

Séo inimeras as dermatoses ulcerantes que causam
Ulceras crénicas nos membros inferiores (Tabela 1).
Dentre elas destacam-se as mais frequentes: o pioder-
ma gangrenoso, as dermatoses bolhosas (epidermdlise
bolhosa) (Fig. 10) e as paniculites.
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Fig. 10 - Epidermdlise bolhosa distréfica.

Pioderma gangrenoso

O pioderma gangrenoso (PG) é uma dermatose
neutrofilica pouco frequente, caracterizada inicialmente
por pdpulas, papulo-pUstulas ou vesiculas, que evoluem
habitualmente para necrose com formagao de Ulceras
de bordos eritemato-violdceos, descolados, de super-
ficie cribiforme, as quais sé@o habitualmente dolorosas
(Fig. 11). Em 25-50% dos casos o PG ¢é idiopdtico. Os
restantes casos tém sido descritos em associagdo com
outras doencas sistémicas, nomeadamente doenca
inflamatéria intestinal, artrite reumatdide e neoplasias
hematolégicas®°4.

‘ Fig. 11 - Pioderma gangrenoso.

Néo existem exames laboratoriais ou histolégicos ca-
racteristicos de PG, sendo o seu diagnéstico sobretudo
clinico e de exclusdo. A avaliacdo dos doentes deve
incluir histéria clinica, exame objectivo completo e
biopsia cutdnea para estudo histolégico e microbiol6-
gico. Os achados histopatolégicos de PG, apesar de
inespecificos, s@o Uteis como indicadores de diagnésti-
co e para excluir outras causas de Glceras. A presenca
de infiltrado neutrofilico na derme é muito frequente,
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condicionando a inclusdo do PG no grupo das denomi-
nadas dermatoses neutrofilicas. A vasculite e ulceragdo
s@o achados frequentes®®.

Nesta dermatose, o controlo da inflamagdo através
do recurso & corticoterapia sistémica, intralesional e se
necessdrio a outros imunossupressores, o controlo da
dor e o tratamento da doenga de base quando existente,
s@o os principais objectivos terapéuticos. Na literatura é
sugerido que o tipo e a gravidade da doenca associada
s@o factores que influenciam o prognéstico do PG. Na
maioria dos casos, a terapéutica eficaz da doenga as-
sociada leva a uma melhoria ou remisséo completa do
PG. Por outro lado, se a doenca de base é refractéria
& terapéutica, o prognéstico do PG é mais reservado.
A evolugéo do PG é muito varidvel, com recidivas e re-
missdes alternantes em muitos casos. Os doentes com
neoplasias hematolégicas associadas, geralmente tém
um progndstico desfavordvel3-5,

Nos casos de PG ligeiro, o tratamento tépico ou
intralesional com corticéides ou a aplicag@o de inibi-
dores da calcineurina, associados a desinfeccdo local e
pensos apropriados poderéd ser suficiente. No entanto,
a maioria dos doentes com PG necessita de tratamento
sistémico. Os corticdides orais continuam a ser a pri-
meira linha terapéutica em casos moderados a graves.
Doses elevadas de prednisolona (1-2mg/Kg dia) ou
bélus de metilprednisolona (1g/dia durante 3-5 dias)
estdo associados a remissdes mais rdpidas. Os agentes
imunossupressores (dapsona, ciclosporina, azatioprina)
s@o utilizados no tratamento de PG refractdrio aos cor-
ticéides ou grave, diminuindo a dependéncia dos corti-
coéides, os seus efeitos secunddrios e o risco de recidiva
durante o desmame®*°3,
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