Revista da

Sociedade Portuguesa

c Dermatologia
cenereologia

Journal of the

Portuguese Society

o Dermatology
and\/enereology

Volume 72 - NUmero 2 - Abril / Junho de 2014



TOPIALYSE

Anti-irritacao, Antiprurido

Protecdo e Reparagao intensas .

dermo active

............

&
TQPIALYSE
Nao untuosa,
= rapidamente absorvida
Ackle Pyakaoniaus sem deixar filme oleoso
PROTEGE, APAISE, REPARE
ANTI-RRITATION
B ANTI-GRATTAGE
e L5 Excelente
resisténcia a agua:
persisténcia® _
- dermoactive
: - cosmétologle
b I SANINTER <1000
S -
SVR e 2
R g




P - ~
o
(&7 >)
I .

Propriedade:
Sociedade Portuguesa de Dermatologia e Venereologia

Redaccao, Administracéio e Secretariado:

Servico de Dermatologia Hospital de Curry Cabral n8,
Rua da Beneficéncia, 1069-166 Lisboa

Telef +351 21 792 42 00 / FAX +351 21 792 42 87

Director: Prof. Dr. Américo Figueiredo

Professor Doutor de Dermatologia e Venereologia, Director de
Servico, Hospitais da Universidade de Coimbra/Head of Dermatology
Department, Professor of Dermatology and Venereology of Coimbra
University, Portugal

Editor Chefe: Dr.2 Gabriela Marques Pinto

Assistente Hospitalar Graduado de Dermatologia e Venereologia/
Graduated Consultant, Dermatology and Venereology, Servico de
Dermatologia e Venereologia, Hospital de Curry Cabral, Lisbon,
Portugal

Continuacéo de:
Trabalhos da Sociedade Portuguesa de Dermatologia e
Venereologia

Periodicidade / Periodicity:
Trimestral (Mar, Jun,Set,Dez)
Quarterly (Mar,Jun,Sep,Dec)

REVISTA DA SOCIEDADE PORTUGUESA DE
DERMATOLOGIA E VENEREOLOGIA

Tiragem:
1400 Exemplares - Distribuicéo gratuita aos sécios

Depésito legal n.224892/88

ISSN 2182-2395

elSSN-2182-2409

Isenta de Registo ERC ao abrigo do decreto regulamentar
8/99 de 9/6 art. 12 n21A

Composicéio e Impresséo:

Sublinhado

Publicagdes e Publicidade Unipessoal

R. Prof. Vieira de Almeida, n238 - Lj. A - Bloco B - Piso 0
1600-371 LISBOA

Telf.: 21 757 81 35 / geral@sublinhado.com

Impressa em acid free paper / Printed in acid free paper.

Editor:
Dra. Gabriela Marques Pinto
gmarquespinfto@gmail.com

Editores anteriores:

Juvenal Esteves (1); Menéres Sampaio (1); F Cruz Sobral (1);
Artur Leitéo (1); Anténio Poiares Baptista; Anténio Cabral
Ascensdo (1); Manuel Marques Gomes;

Augusto Mayer-da-Silva

CONSULTORES CIENTIFICOS

Doutor Alan Menter (Division of Dermatology at Baylor University
Medical Center Dallas, USA)

Professor Doutor Américo Figueiredo (Servigo de Dermatologia,
Hospitais da Universidade de Coimbra - CHUC, EPE, Portugal)
Professora Doutora An-Goossens (Department of Dermatology,
Katholieke Universiteit Leuven, Belgium)

Dr. Anténio Massa (Servico de Dermatologia, Hospital de Santo
Anténio - Centro Hospitalar do Porto, EPE, Portugal)

Dr. Anténio Picoto (Centro de Dermatologia Médico-Cirdrgica de
Lisboa, Portugal)

Dr. Anténio Pinto Soares (Servico de Dermatologia, Hospital de
Santo Anténio dos Capuchos - Centro Hospitalar Lisboa Central,
Lisboa, Portugal)

Professor Doutor Anténio Poiares Baptista (Servico de Dermatologia,
Hospitais da Universidade de Coimbra - CHUC, EPE, Portugal)

Dr. Armando Roseira (Servico de Dermatologia, Hospital Pedro
Hispano, Unidade Local de Satde de Matosinhos, EPE, Portugal)
Dr. Artur Sousa Basto (Servico de Dermatologia, Hospital de Braga,
Universidade do Minho, Portugal)

Dr. Carlos Resende (Servico de Dermatologia, Hospital Séo Jodo -
Centro Hospitalar de Séo Jodo, EPE, Porto, Portugal)

Professor Doutor Christopher Griffiths (Faculty of Medical and
Human Sciences, University of Manchester, United Kingdom)

Dr.2 Clarisse Rebelo (Servico de Dermatologia, Hospital de Faro,
EPE, Portugal)

Dr.2 Filomena Azevedo (Servico de Dermatologia, Hospital Séo
Jodo - Centro Hospitalar de Séo Jodo, EPE, Porto, Portugal)

Dr. Francisco Menezes Brandéo (Servico de Dermatologia, Hospital
Garcia de Orta, EPE, AlImada, Portugal)

Professor Doutor Giuseppe Argenziano (Department of
Dermatology, Second University of Naples, ltaly)

Dr. Jodo Amaro (Servico de Dermatologia, Instituto Portugués de
Oncologia de Lisboa, Francisco Gentil, EPE, Portugal)

Dr. Jorge Cardoso (Servico de Dermatologia, Hospital de Curry
Cabral - Centro Hospitalar de Lisboa Central, Portugal)

Dr. Jorge Ocampo Candiani (Department of Dermatology,
University Hospital, Universidad Auténoma de Nuevo Leén,
Monterrey, Mexico)

Dr. Lluis Puig (Servicio de Dermatologia del Hospital de Sant Pau de
Barcelona, Spain)

Dr.2 Manuela Capitdo-Mor (Servigo de Dermatologia, Hospital
Garcia de Orta, EPE, AlImada, Portugal)

Dr.2 Manuela Selores (Servico de Dermatologia, Hospital de Santo
Anténio - Centro Hospitalar do Porto, EPE, Portugal)

Dr.2 Margarida Gongalo (Servico de Dermatologia, Hospitais da
Universidade de Coimbra - CHUC, EPE, Portugal)

Professor Doutor Omar Lupi (Departamento de Dermatologia,
Policlinica Geral do Rio de Janeiro, Universidade Federal e
Universidade do Estado do Rio de Janeiro, Brazil)

Professor Doutor Oscar Tellechea (Servico de Dermatologia,
Hospitais da Universidade de Coimbra - CHUC, EPE, Portugal)
Professor Doutor Osvaldo Correia (Centro de Dermatologia
Epidermis, Instituto CUF; Faculdade de Medicina, Universidade do
Porto; Servico de Dermatologia, Instituto Portugués de Oncologia
do Porto, EPE, Portugal)

Professor Doutor Wolf-Henning Boehncke (Department of
Dermatology of the Johann Wolfgang Goethe-University, Frankfurt,
Germany)

161



SOCIEDADE PORTUGUESA DE
DERMATOLOGIA E VENEREOLOGIA

PRESIDENTES HONORARIOS

Aureliano da Fonseca A. Poiares Baptista

CORPOS GERENTES - BIENIO 2013-2014

DIRECCAO

Presidente
Américo Manuel da Costa Figueiredo

Vice-Presidente
Jorge Alberto dos Santos Cardoso

Secretdrio Geral Tesoureiro
Manuel Sacramento Marques Paulo Jorge Varela Cerqueira Fernandes

Vogal
Carmen Maria Lisboa da Silva

MESA DA ASSEMBLEIA GERAL

Presidente
Filomena Maria Moreira de Azevedo

Secretdria Secretdrio
Maria de Lourdes Leite Taveira Lobo José Pedro Gaspar dos Reis

CONSELHO FISCAL

Presidente
Anténio Augusto Guerra Massa

Vogal Vogal
Elvira Augusta Felgueira Leonardo Fernandes Bértolo Maria Margarida Deus da Silva Anes

Capa: “Morfologia e padrées vasculares em dermatoscopia”.
Proveniéncia: André Laureano e cols., Servico de Dermatologia, Hospital de Curry Cabral,
Centro Hospitalar de Lisboa Central.

162



A Revista da Sociedade Portuguesa de Dermatologia
e Venereologia, editada desde 1942, é o é6rgéo oficial
da Sociedade Portuguesa de Dermatologia e Venereo-
logia, tem como editor desde 1998 a Dra. Gabriela
Marques Pinto.

O seu objectivo é a divulgacdo de trabalhos de
grande qualidade relativos a todas as dreas da Derma-
tologia e da Venereologia.

Publica artigos de educagdo médica continua, arti-
gos cientificos originais, artigos de reviséo, relatos de
casos clinicos, cartas ao editor, editoriais, comunica-
¢des, bem como resumos de trabalhos apresentados
em reunides, cursos ou congresso de particular interes-
se para a especialidade.

Os critérios para publicacdo sédo o mérito cientifico,
originalidade e interesse para uma audiéncia multidis-
ciplinar.

A revista é publicada quatro vezes por ano.

Ambito e Objectivos

Audiéncia

A principal audiéncia é composta por dermatologis-
tas e especialistas de medicina interna, medicina geral
e familiar, alergologia, imunologia clinica, pediatria,
oncologia e cirurgia pldstica e reconstrutiva.

Patrocinios

Os patrocinadores da revista sdo laboratérios de in-
dUstria farmacéutica, com produtos especificos na érea
da dermatologia, através da publicidade. Nao é per-
mitida a influéncia da publicidade sobre as decisdes
editoriais.

Outras despesas s@o suportadas pela Sociedade
Portuguesa de Dermatologia e Venereologia.
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The Journal of the Portuguese Society of Dermato-
logy and Venereology is an official organ of the Por-
tuguese Society of Dermatology and Venereology. The
overriding criteria for publication are scientific merit,
originality and interest to a multidisciplinary audience.

The Journal of the Portuguese Society of Dermatolo-
gy and Venereology strives to publish the highest quality
dermatological research. In so doing, the journal aims
to advance understanding, management and treatment
of skin disease and improve patient outcomes.

The Journal of the Portuguese Society of Dermatolo-
gy and Venereology invites submissions under a broad
scope of topics relevant to clinical and experimental re-
search and publishes original articles, continuing medi-
cal education, reviews, concise communications, case
reports and letters. The articles categories within the
journal are: clinical and laboratory investigations, aller-
gy, dermatological surgery and lasers, dermatopatholo-
gy, sexually transmitted diseases.

Aims & Scope

The journal publishes 4 issues per year.

Founded in 1942, has Dr.2 Gabriela Marques Pinto
as an editor since 1998. The Journal of the Portugue-
se Society of Dermatology and Venereology aims to
serve the needs of its multiple stakeholders (authors; re-
viewers; readers; subscribers; sponsors).

Audience

The main audience are from dermatology, internal
medicine, family medicine, allergology, clinical immu-
nology, pediatrics, oncology and plastic and reconstruc-
tive surgery.

Sponsors

The majority of the costs are covered by several
pharmaceutical companies taking out paid advertising.
Any other expenses are born by the Portuguese Society
of Dermatology and Venereology. It is not allowed the
influence of advertising on editorial decisions.
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A revista da Sociedade Portuguesa de Dermatologia
e Venereologia publica artigos com arbitragem cientifi-
ca cobrindo todos os temas da Dermatologia e da Ve-
nereologia, ou com elas relacionados.

Considera para publicagdo artigos originais, de re-
vis@o, educag@o médica continua, casos clinicos, cartas
ao editor, comentdrios, etc.

A Revista subscreve os requisitos para apresentacdo
de artigos a revistas biomédicas elaboradas pela Co-
missdo Internacional de Editores de Revistas Médicas
(International Commitee of Medical Journal Editors), dis-
ponivel em www.ICMJE.org.

A politica editorial da Revista incorpora no processo
de revisdo e publicacdo as Recomendagdes de Politica
Editorial (Editorial Policy Statements) emitidas pelo Con-
selho de Editores Cientificos (Council of Science Editors),
disponiveis em http://www.councilscienceeditors.org/
i4a/pages/index.cfm2pageid=3331, que cobre res-
-ponsabilidades e direitos dos editores das revistas com
arbitragem cientifica.

Autoria

A revista segue os critérios de autoria do Internatio-
nal Commitee of Medical Journal Editors.

Todos designados como autores devem ter partici-
pado significativamente no trabalho para tomar res-
ponsabilidade publica sobre o conteddo e o crédito da
autoria.

Autores sdo todos que:

* Tém uma contribuicdo intelectual substancial, di-

recta, no desenho e elaboracdo do artigo

* Participam na andlise e interpretacéo dos dados

* Participam na escrita do manuscrito, revendo os

rascunhos; ou na revisdo critica do conteddo; ou
na aprovacdo da versdo final

Autoria requer uma contribuig@o substancial para o
manuscrito, sendo pois necessdrio especificar em carta
de apresentacéo o contributo de cada autor para o tra-
balho.

Ser listado como autor, quando ndo cumpre os crité-
rios de elegibilidade, é considerado fraude.

Todos os que contribuiram, mas que ndo encaixam
nos critérios de autoria, devem ser listados nos agrade-
cimentos.

Lingua
Os artigos devem ser redigidos em portugués ou em
inglés.

Normas de Publicacdo/ Instrucées aos Autores

Conflitos de Interesse

O rigor e a exactiddo dos conteddos, assim como
as opinides expressas s@o da exclusiva responsabilida-
de dos Autores. Os Autores devem declarar potenciais
conflitos de inferesse. Os autores sé@o obrigados a divul-
gar todas as relagdes financeiras e pessoais que pos-
sam enviesar o trabalho.

Para prevenir ambiguidade, os autores #m que explici-
tamente mencionar se existe ou néo conflitos de inferesse.

Essa informagéo nédo influenciaré a decisédo editorial
mas antes da submisséo do manuscrito, os autores tém
que assegurar todas as autorizagdes necessdrias para
a publicagdo do material submetido.

Se os autores tém duvidas sobre o que constitui um
relevante interesse financeiro ou pessoal, devem con-
tactar o editor.

Consentimento Informado e Aprovacéo Etica

Todos os doentes (ou seus representantes legais)
que possam ser identificados nas descricdes escritas,
fotografias e videos deverdo assinar um formulério de
consentimento informado para descricdo de doentes,
fotografia e videos. Estes formuldrios devem ser subme-
tidos com o manuscrito.

A Rev Soc Port Dermatol Venereol considera aceitd-
vel a omissdo de dados ou a apresentacdo de dados
menos especificos para identificacdo dos doentes. Con-
tudo, néo aceitaremos a alteracdo de quaisquer dados.

Os autores devem informar se o trabalho foi apro-
vado pela Comissdo de Etica da instituigéo de acordo
com a declaragdo de Helsinquia.

Consentimento Informado para Publicacéo de material
identificavel na Rev Soc Port Dermatol Venereol

O consentimento do doente para a publicacdo de informacées
sobre ele na Revista da Sociedade Portuguesa de Dermatologia e
Venereologia.

Por favor note que este formulério também esté disponivel em vérios
idiomas.

Nome da pessoa descrita no artigo ou mostrada na fotografia:

Obijecto de fotografia ou artigo:
Nomero de manuscrito SPDV

Titulo do artigo:
Autor correspondente:

[inserir nome completo],
dou o meu consentimento para obter essa informacéo sobre mim /
MEU filho ou pupilo / meu parente [descrigdo circulo correcto]
relativa ao assunto acima ('a informagédo") para aparecer na Rev Soc
Port Dermatol Venereol.

Assinatura:
Data:
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Normas de Publicacdo/ Instrucoes aos Autores

Copyright / Direitos Autorais

Quando o artigo é aceite para publicagdo é man-
datério o envio via e-mail de documento digitalizado,
assinado por todos os Autores, com a partilha dos di-
reitos de autor entre autores e a Rev Soc Port Dermatol
Venereol.

O(s) Autor(es) deve(m) assinar uma cépia de parti-
lha dos direitos de autor entre autores e a Rev Soc Port
Dermatol Venereol quando submetem o manuscrito,
conforme minuta publicada em anexo:

Nota: Este documento assinado sé deverd ser en-
viado quando o manuscrito for aceite para publicacéo.

Editor da Revista da Sociedade Portuguesa de Dermatologia e
Venereologia

O(s) Autor(es) certifica(m) que o manuscrito intitulado:

(ref. SPDV ) é
original, que todas as afirmacdes apresentadas como factos séo
baseados na investigagdo do(s) Autor(es), que o manuscrito, quer
em parte quer no fodo, ndo infringe nenhum copyright e néo viola
nenhum direito da privacidade, que néo foi publicado em parte ou
no todo e que ndo foi submetido para publicacéo, no todo ou em
parte, noutra revista, e que os Autores tém o direito ao copyright.
Todos os Autores declaram ainda que participaram no trabalho, se
responsabilizam por ele e que ndo existe, da parte de qualquer dos
Autores conflito de interesses nas afirmacées proferidas no trabalho.
Os Autores, ao submeterem o trabalho para publicagéo, partilham
com a Rev Soc Port Dermatol Venereol todos os direitos a interesses
do copyright do artigo.

Todos os Autores devem assinar
Data:

Nome (maiUsculas):

Assinatura:

Arbitragem Cientifica / Peer Review

Todos os manuscritos passam por avaliacdo do edi-
tor cientifico.

Todos os manuscritos que néo estejam em confor-
midade com as instrucdes aos autores podem ser en-
viados para modificagdes antes de serem revistos pelos
consultores cientificos.

A aceitacdo dos originais enviados para publicagéo
é sempre condicionada & avaliagé@o pelos consultores
cientificos.

Os manuscritos aprovados pelo editor serdo revistos
por 2 consultores cientificos peritos na drea especifica.
Outros revisores podem ser consultados para aconse-
lhamento. O processo de revis@o é confidencial e ané-
nimo, todo o processo é single-blinded.

A aceitacdo final é da responsabilidade do editor
cientifico.
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Cartas ao editor ou editoriais serGo avaliados pelo
conselho editorial, mas também poderd ser solicitada
uma revis@o externa. Sem revisGo pelos pares serdo publi-
cadas mensagens do presidente, resumos de posters/co-
municagdes apresentados nas conferéncias organizadas
pela sociedade, assim como documentos oficiais da SPDV.

Na avaliagéo, os artigos poderdo ser:

a) aceites sem alteragdes;

b) aceites apés modificagdes propostas pelos con-

sultores cientificos;

c) recusados.

Apenas serdo aceites manuscritos contendo material
original que ndo estejam ainda publicados, na integra
ou em parte, e que ndo estejam submetidos para publi-
cagdo noutros locais.

Em todos os casos os pareceres dos revisores serdo
integralmente comunicados aos autores no prazo de 6
a 8 semanas a partir da data da recepgdo do manus-
crito. Quando séo propostas alteracdes, o autor deverd
enviar via e-mail no prazo mdaximo de vinte dias, um
e-mail ao editor respondendo a todas as questdes colo-
cadas e uma versdo revista do artigo com as alteragdes
inseridas destacadas com cor diferente.

Instrucoes aos Autores

Todos os manuscritos que néo estejam em confor-
midade com as instrugdes que se seguem podem ser
enviados para modificacdes antes de serem revistos
pelos consultores cientificos. Todos os trabalhos devem
ser enviados por e-mail para: gmarquespinto@gmail.

Os manuscritos devem ser acompanhados de de-
claragéo de originalidade e de cedéncia dos direitos de
propriedade do artigo, assinada por todos os Autores.

O texto deve ser enviado em formato digital (e-mail),
a dois espagos, com letra tamanho 12, Times New
Roman e com margens néo inferiores a 2,5cm, em Word
para Windows. Todas as pédginas devem ser numeradas.

Os Autores devem categorizar os “artigos” subme-
tidos como Educacdo Médica Continua, Artigos Origi-
nais, Artigos de RevisGo, Artigos de RevisGo Casuistica,
Artigos de Infecgdes Sexualmente Transmissiveis, Arti-
gos de Dermatologia Cirtrgica, Artigos de Dermato-
patologia, Artigos de Dermatoscopia, Casos Clinicos,
Cartas ao Editor, Editoriais.

Antes da submissdo do manuscrito, os autores tém
que assegurar todas as autorizagdes necessdrias para
a publicagdo do material submetido.

Chama-se a atencdo que a transcrigdo de imagens,
quadros ou grdficos de outras publicagdes deverd ter
a prévia autorizag@o dos respectivos autores para dar
cumprimentos ds normas que regem os direitos de autor.




Normas de Publicacdo/ Instrucées aos Autores

Os autores devem assegurar que todas as investiga-
¢des envolvendo seres humanos foram aprovadas por
comissdes de ética das instituicdes a que pertencem os
autores, e que a investigacdo tenha sido desenvolvida,
de acordo com a Declaragéo de Helsinquia da World
Medical Association (http://www.wma.net).

Se forem usadas fotografias de doentes, estes devem
ter a identidade resguardada ou as fotografias devem
ser acompanhadas por uma permissé@o escrita.

Detalhes de identificagdo devem ser omitidos, se
ndo essenciais, mas nunca devem ser alterados ou fal-
sificados na tentativa de manter o anonimato.

Devem ser sempre utilizados os nomes genéricos
dos medicamentos, excepto quando nome comercial é
particularmente relevante.

Estrutura - os textos devem ser organizados da se-
guinte forma:

Na primeira pdgina:

a) Titulo em portugués e inglés, conciso e infor-
mativo

b) Nome dos Autores com os titulos académicos e/
ou profissionais e respectiva afiliagéo (departa-
mento, instituicGo, cidade, pais)

c) Subsidio(s) ou bolsa(s) que contribuiram para a
realizacdo do trabalho

d) Morada e e-mail do Autor responsdvel pela cor-
respondéncia relativa ao manuscrito

e) Titulo breve para rodapé

a) Titulo (sem autores)

b) Resumo em portugués e inglés, que para os
artigos originais deve ser estruturado da seguinte
forma: Introducéo, Material e Métodos, Resulta-
dos, Conclusdes. O resumo dos artigos originais
néo deve exceder as 250 palavras e serdo estru-
turados. O dos casos clinicos as 150 palavras.

c) Palavras-chave em portugués e em inglés
(Keywords) Um méximo de 5 palavras-chave,
utilizando a terminologia que consta no Medi-
cal Subject Headings (MeSH), www.nlm.nih.gov/
mesh/MBrowser.html, deve seguir-se ao resumo.

Na terceira pagina e sequintes:
Educacao Médica Continua: Artigos sobre temas

de grande interesse cientifico, dermatolégico, visando
a actualizacdo. O artigo deve conter obrigatoriamen-
te: Resumo estruturado. O texto nédo deve exceder as
3.500 palavras, excluindo ilustracdes e referéncias.

Deve ter no minimo 30 referéncias bibliogréficas re-
centes, sendo permitidas no méximo 10 ilustracdes. No
final do texto deve ser incluido um teste com questées
para avaliagéo do que aprendeu.

Artigos Originais: o texto deve ser apresentado
com as seguintes seccdes: Introducéo (incluindo Ob-
jectivos), Material e Métodos, Resultados, Discusséo,
Conclusées, Agradecimentos (se aplicdvel), Bibliogra-
fia, Quadros e Figuras.

Os Artigos Originais ndo deverdo exceder as 4.000
palavras, excluindo referéncias e ilustracdes. Deve ser
acompanhado de ilustragdes, com um méximo de 6 fi-
guras/tabelas e 60 referéncias bibliogréficas.

Manuscritos  reportando  estudos randomizados
e controlados devem seguir o CONSORT Statement
http://www.consort-statement.org/.

Manuscritos reportando ensaios clinicos devem se-
guir os critérios do ICMJE http://www.icmje.org/.

Adesdo ao QUORUM Statement (Quality of Repor-
ting of Meta-analysis) e o ao STARD (Standards for Re-
porting of Diagnostic Accuracy), que guiam os autores
sobre a informacdo que deve ser incluida para permitir
que os leitores e revisores avaliarem o rigor e transpa-
réncia da investigacdo.

Artigos de Revis@o: Destinam-se a abordar de
forma aprofundada, o estado actual do conhecimento
referente a temas de importancia clinica. Artigos por
convite da equipa editorial mas, excepcionalmente au-
tores ndo convidados poderdo submeter o projecto de
artigo de revisdo, que, julgado relevante e aprovado
pelo editor, poderd ser desenvolvido e submetido as
normas de publicagdo.

O texto poderd ter as mesmas secgdes dos Artigos
originais. A seccGo Material e Métodos pode ser usada
para descrever como foi feita a revisdo da literatura.

Deverdo ter entre 10 e 25 pdginas, e incluir entre 50
a 200 referéncias.

Né&o devem exceder 4.000 palavras, excluindo refe-
réncias e ilustragdes. Devem incluir um resumo de 350
palavras, e néo deverd ter mais de 100 referéncias bi-
bliogrdficas. O uso de tabelas e figuras a cores para
sumariar pontos criticos é encorajado.

Artigos de Infeccoes Sexualmente Transmissi-
veis, Artigos de Dermatologia Cirurgica, Artigos
de Dermatopatologia e Artigos de Dermatos-
copia: sdo artigos originais, curtos, referentes a estas
dreas da especialidade e de interesse particular para a
dermatologia.
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Normas de Publicacdo/ Instrucoes aos Autores

O texto deverd ser continuo, sem divisdes em secgdes
e ndo deve exceder 1.600 palavras, excluindo ilustracdes
e referéncias. Sdo permitidas o méximo de quatro ilus-
tracdes/Tabelas, e 30 referéncias bibliogréficas.

Caso Clinico: O relato de um caso clinico com jus-
tificada razéo de publicacdo (raridade, aspectos inusi-
tados, evolugdes atipicas, inovagdes terapéuticas e de
diagnéstico, entre outras). As seccdes serdo, Introdu-
¢Go, Caso Clinico, Discusséo, Bibliografia.

O texto ndo deve exceder as 2.000 palavras e 25
referéncias bibliogrdficas. Deve ser acompanhado de
figuras ilustrativas. O nimero de quadros/figuras néo
deve ser superior a 6.

Cartas ao Editor: devem constituir um comentério
a um artigo da revista ou uma pequena nota sobre um
tema ou caso clinico. Ndo devem exceder as 600 pala-
vras, nem conter mais de duas ilustragdes e ter um ma-
ximo de 8 referéncias bibliogréficas. A resposta(s) do(s)
Autor(es) devem observar as mesmas caracteristicas.

Editoriais: Os Editoriais serdo solicitados por con-
vite do Editor. Seréo comentdrios sobre tépicos actuais.
Néo devem exceder as 1.200 palavras, nem conter
mais de um quadro/figura e ter um maximo de 15 re-
feréncias bibliogréficas.

A partir da segunda pdgina, inclusive, todas as pd-
ginas devem ter em rodapé o titulo breve indicado na
pdgina 1.

Abreviaturas: Abreviaturas ndo consagradas
devem ser definidas na primeira utilizagdo. Uso de
acrénimos deve ser evitados assim como o uso excessi-
vo e desnecessdrio de abreviaturas.

As medidas de comprimento, altura, peso e volume
devem ser expressas em unidades do sistema métrico
(metro, quilograma ou litro) ou seus multiplos decimais.

As temperaturas devem ser dadas em graus Celsius (2C)
e a press@o arterial em milimetros de mercdrio (mm Hg).

Todas as medicdes hematolégicas ou bioquimicas
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Sistema Internacional de Unidades (SI).

Bibliografia: As referéncias bibliograficas devem
ser classificadas e numeradas por ordem de entrada no
texto. Devem ser identificadas no texto com algarismos
drabes. Exemplo: “Dimethylfumarate has also been a
systemic therapeutic option in moderate to severe pso-
riasis since 1994 [13] and in multiple sclerosis [14].”
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presenting mainly as lip dermatitis. Contact Dermatitis.
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Francisco V, Neves BM, Cruz MT, Gongalo M, Figuei-
redo A, Duarte CB, et al. Effect of lipopolysaccharide,
skin sensitizers and irritants on thioredoxin-1 expres-
sion in dendritic cells: relevance of different signalling
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Wilkins; 2004

2.Com editor:
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Lugg DJ. Physiological adaptation and health of an
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adaptation. Canberra: A.G.P.S.; 1977. Australian Go-
vernment Department of Science, Antarctic Division.
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Leroy EM, Telfer P, Kumulungui B, Yaba P. A serologi-
cal survey of Ebola virus infection in central African no-
nhuman primates. J Infect Dis [abstract]. 1985;190(11).
[consultado em 2005 Jun 30].Disponivel em: ProQuest.
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3. Monografia da Internet

Van Belle G, Fisher LD, Heagerty PJ, Lumley TS. Bios-
tatistics: a methodology for the health sciences [e-book].
2nd ed. Somerset: Wiley InterScience; 2003 [consultado
2005 Jun 30]. Disponivel em: Wiley InterScience electro-
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Cancer-Pain.org [homepage na Internet]. New York:
Association of Cancer Online Resources, Inc.; c2000-
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cancer-pain.org/.

A exactidéo e rigor das referéncias séo da respon-
sabilidade do Autor

Tabelas, Figuras, Fotografias:

A publicacéo de ilustracdes a cores é gratuita.

Tabelas/Figuras devem ser numerados na ordem
em que sdo citadas no texto e assinaladas em nume-
ragdo drabe e com identificacdo, figura/tabela/qua-
dro. Tabelas e figuras devem ter numeracdo érabe e
legenda.

Cada Figura e Tabela/Quadro incluidas no trabalho
tém de ser referidas no texto:

Estes sdo alguns exemplos de como uma resposta
imunitéria anormal pode estar na origem dos sinfomas
da doenca de Behget (Fig. 4).

Esta associa-se a outras duas lesdes cuténeas (Qua-
dro 1).

Figura: Quando referida no texto é abreviada para
Fig., enquanto Tabela/Quadro nédo séo abreviadas.
Nas legendas ambas as palavras sdo escritas por ex-
tenso.

Normas de Publicacdo/ Instrucées aos Autores

Figuras e tabelas sGo numerados com numeracdo
drabe independentemente e na sequéncia em que sGo
referidas no texto

Exemplo: Fig 1, Fig 2, Quadro 1

Devem ser acompanhadas da respectiva legenda,
sucinta e clara.

Legendas devem ser auto-explicativas (sem neces-
sidade de recorrer ao texto) — é uma declaracéo des-
critiva

Legenda das Tabelas: Colocada por cima do corpo
da tabela e justificada & esquerda. Tabelas séo lidas
de cima para baixo. Na parte inferior serdo colocadas
todas as notas informativas — notas de rodapé (abrevia-
turas, significado estatistico, etc.)

Legenda das Figuras: Colocada por baixo da figura,
gréfico e justificada & esquerda. Grdéficos e outras figu-
ras sdo habitualmente lidos de baixo para cima.

As imagens devem ser apresentadas em péginas se-
paradas, em condicdes de reproducdo, de acordo com
a ordem em que sdo discutidas no texto. As imagens
devem ser fornecidas independentemente do texto em
formato JPEG ou TIFF

Os manuscritos submetidos & revista devem ser pre-
parados de acordo com as recomendagdes acima in-
dicadas e devem ser acompanhados de uma carta de
apresentagdo (cover letter).

Provas tipograficas — serdo da responsabilidade
do Conselho Editorial, se os Autores néo indicarem o
contrério. Neste caso elas deverdo ser feitas no prazo
determinado pelo Conselho Editorial, em funcéo das
necessidades editoriais da Revista. Os autores recebe-
réo as provas para publicagdo em formato PDF para
correccdo e deverdo devolvé-las num prazo de 48
horas.

Errata e Retraccées - Publica alteracdes, emen-
das ou retracgdes a uma artigo anteriormente publi-
cado. Apés publicacdo outras alteragdes sé podem ser
feitas na forma de uma errata.

Nota final - para um mais completo esclarecimen-
to sobre este assunto aconselha-se a leitura do Uniform
Requirements for Manuscripts Submitted to Biomedical
Journals International Commitee of Medical Journal Edi-
tors), disponivel em www.ICMJE.org
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The Journal of the Portuguese Society of Derma-
tology and Venereology is the official journal of the
Portuguese Society Dermatology and Venereology (So-
ciedade Portuguesa de Dermatologia e Venereologia/
SPDV). The journal publishes 4 issues per year, mainly
about dermatology and venereology, and related areas.
This work can range from peer-reviewed original arti-
cles to review articles, editorials, continuing medical
education, and opinion articles.

A paper submitted for publication in the Journal of
the Portuguese Society of Dermatology and Venereology
has to be written in Portuguese or English, and fit into
one of the different journal sections.

The journal subscribes the requirements for the ac-
ceptance of manuscripts in biomedical journals propo-
sed by the International Committee of Medical Journal
Editors, whose updated original English text is availa-
ble on the site www.icmje.org. The editorial policy of
Journal of the Portuguese Society of Dermatology and
Venereology follows the Editorial Policy Statements pu-
blished by the Council of Science Editors, available in
http://www.councilscienceeditors.org/i4a/pages/index.
cfm2pageid=3412.

The opinions and declarations contained in the jour-
nal are of the sole and exclusive responsibility of its au-
thors. They do not necessarily represent the views of the
Editorial Board, Advisory Council or Portuguese Society
of Dermatology and Venereology.

Published articles will remain property of the journal
and cannot be reproduced, as a whole or as a part, wi-
thout the authorization of the editor.

For accepted articles a statement signed by all au-
thors transferring the copyright to Journal of the Por-
tuguese Society of Dermatology and Venereology is
mandatory and should be sent by e-mail.

Authors have to disclose potential conflicts of inte-
rest. The acceptance of articles is subjected to the eva-
luation of the editorial board. Articles may be:

a) accepted without changes; b) accepted after modi-
fications suggested by the board; ¢) refused. All the com-
ments made by the reviewers will be sent to the author.

When changes are proposed, the author should send
reply letters to the editor and to each of the reviewers
answering to all the raised questions. The author should
also send a reviewed version of the manuscript with the
changes highlighted in a different color within 1T month.

Authorship

The Journal follows the ICJME criteria for authorship.
Authorship credit should be based on 1) substantial
contributions to conception and design, acquisition of
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data, or analysis and interpretation of data; 2) drafting
the article or revising it critically for important intellec-
tual content; and 3) final approval of the version to be
published. Authors should meet conditions 1, 2, and 3.

Language
Articles should be submitted in English or Portuguese
language.

Conflicts of Interest

Authors are responsible for disclosing all financial and
personal relationships between themselves and others
that might be perceived by others as biasing their work.
To prevent ambiguity, authors must state explicitly whe-
ther potential conflicts do or do not exist. Conflict of infe-
rest statements will be published at the end of the article.

Informed Consent and Ethical Approval

All patients, who could be identified by the descrip-
tion of the clinical case/study/research, by photos or
videos, should sign a consent form for description of
clinical cases, photos or videos. Those forms (signed by
patients or legal representatives) should be submitted
with the manuscript.

The Journal of the Portuguese Society of Dermato-
logy and Venereology accepts the omission of specific
data, for protection of patients’ confidentiality, but no
alterations of data are acceptable.

Authors should state that the research was approved
by the Ethical Committee of the institution, according to
the Helsinki declaration.

Informed Consent for the Publication of
identified material in the Journal of the Portuguese Society
of Dermatology and Venereology

Informed Consent of the patient for the Publication of identified
material, involving his/her person, in the Journal of the Portuguese
Society of Dermatology and Venereology.

Please note that this form is also available in several languages.
Name of the person reported in the article or identified by the photo:

Obiject of the photo or video in the article:
Number of the manuscript of the Journal of the SPDV
Title of the article:

Correspondent author:

linclude full name],
| give my consent fo the publication of the information about me /
my child / my relative / the person under my legal guardian [mark
the correct affirmation with a circle] related to the above subject ('the
information") to appear in the Journal of the Portuguese Society of
Dermatology and Venereology.

Signature:
Date:
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Copyright

When the manuscript is accepted for publication, all
authors should send by email a digitalized document,
signed by all authors, declaring the share of copyrights
interests between the authors and the Journal of the Por-
tuguese Society of Dermatology and Venereology.

Note: The signed document, declaring the share of
copyrights interests between the authors and the Journal
of the Portuguese Society of Dermatology and Venereo-
logy, should be send only when the manuscript is ac-
cepted for publication

Send with manuscript to The Editor:

The authors certify that the manuscript entitled
(ref. SPDV ) iis original, all
data are based on their own research and that the manuscript does
not violate copyright or privacy regulations. They further state that
the manuscript hasn’t been partly or totally published or submitted to
publication elsewhere.

The authors declare that they hold total copyright for this paper and
that they assume collective responsibility for its contents and also that
any conflict of interest is acknowledged.

And submitting this paper, the authors share with the Journal of the
Portuguese Society of Dermatology and Venereology all copyrights
interests.

All authors must sign
Name (capitals):

Date:

Signature:

Peer-Review

The acceptance criteria for all papers are the quality
and originality of the research and its significance to
our readership. Except where otherwise stated, manus-
cripts are single-blind peer review by two anonymous
reviewers and the Editor. Final acceptance or rejection
rest with the Editorial Board, who reserves the right to
refuse any material for publication.

Manuscripts should be written so that they are inte-
lligible to the professional reader who is not a specialist
in the particular filed. They should be written in a clear,
concise, direct style. Where contributions are judged
as acceptable for publication on the basis of content,
the Editor and the Publisher reserve the right to modi-
fy typescripts to eliminate ambiguity and repetition and
improve communication between author and reader. If
extensive alterations are required, the manuscript will
be returned to the author for revision.

Instructions to authors
Manuscripts not in accordance with the instructions
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may be sent for modification before review by the edi-
torial board.

Studies on patients or volunteers require ethics
committee approval, respect the norms formulated by
the Helsinki declaration, and informed consent which
should be documented in your paper. Patients have a
right to privacy. Therefore identifying information, in-
cluding patients' images, names, initials, or hospital
numbers, should not be included in videos, recordings,
written descriptions, photographs, and pedigrees unless
the information is essential for scientific purposes and
you have obtained written informed consent for publi-
cation.

Identifying details should be omitted if they are not
essential, but patient data should never be altered or
falsified in an attempt to attain anonymity.

Authors submitting a paper do so on the understan-
ding that the work has not been published before, is
not being considered for publication elsewhere and has
been read and approved by all authors.

All manuscripts must be sent by e-mail to: gmar-
quespinto@gmail.

Manuscripts must be accompanied by a cover letter,
signed by all authors, stating the name of the article,
that it is an original work, that the authors held the co-
pyright of the manuscript, that it does not represent any
conflict of interest, and that they transfer the copyright to
the journal (se form below).

Text should be sent in digital support by e-mail, typed
double-spaced, type 12, with 1-inch margins, in Word
for Windows. All pages must be sequentially numbered.

Images should be sent independently from the text in
JPEG or TIFF file.

Manuscripts  should be organized as explained
below:

Page 1

a) Title in Portuguese and in English;

b) Authors' names and affiliations;

c) Institution(s) to which the work should be attribu-
ted;

d) Source(s) of grants support;

e) Name, address and e-mail of the corresponding
author

f) Short running fitle.

Page 2

a) Title (without authors)

b) Abstract

Abstract in English and Portuguese structured as
follows for the original articles: Introduction; Materials



and Methods; Results; Conclusions. The abstract should
not exceed 250 words for original articles and 150
words for case reports.

c) Keywords in English and Portuguese.

A maximum of 5 keywords — must be MeSH terms,
available at hitp://www.nlm.nih.gov/mesh/MBrowser.
html| — should be presented after the abstract.

Page 3 and following pages

Original papers: The text of original papers
should be presented with the following subtitles: Intro-
duction (including Objectives), Materials and Methods,
Results, Discussion, Conclusions, Acknowledgements,
References, Tables and Figures.

Original papers should not exceed 4.000 words, ex-
cluding illustrations and references. Up to six Tables/
Figures are allowed and 60 references.

Manuscripts reporting randomized controlled trails
(RCTs) must follow the CONSORT statement. RCTs will
not be considered without submission of a completed
CONSORT checklist. Manuscripts reporting observatio-
nal studies must follow the STROBE guidelines (cohort
studies, case-control studies, cross-sectional studies).
Observational studies will not be considered without
submission of the relevant STROBE checklist.

Continuing Medical Education: Articles on the-
mes that are of scientific and dermatological interest,
which aim for up-to-date research. The article must
contain: a structured abstract; at least 30 recent bi-
bliographic references. Up to 10 Tables/ Figures are
allowed. The text should not exceed 3.500 words, ex-
cluding illustrations and references. The end of the text
should feature an assessment test of questions evalua-
ting what you learn.

Review articles: Review articles will be commissio-
ned by the editor. However, authors interested in presen-
ting a review article are welcomed to contact the editor.
This is an article elaborated by professionals with recog-
nized experience in issues of special interest to Derma-
tology. Review articles should not exceed 4.000 words,
excluding illustrations and references. There should be
at least 50 and no more than 100 bibliographic refe-
rences of recent papers. It must contain a Portuguese
and an English language abstracts no longer than 350
words. Tables/Figures should be used.

Case report: This is a report of one or several
cases, sufficiently justified to be published (rarity, unu-
sual clinical aspects, atypical progression, diagnostic
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and therapeutic innovations, among others). Subtitles
for case reports should be: Introduction, Case report,
Discussion, References.

A case report should not exceed 2.000 words and
25 bibliographic references. It should present illustra-
tive figures. The number of Tables/Figures should not
exceed six.

Editorials: Editorials will be requested by the editor
and will be comments on important issues or on articles
published in the journal. Editorials should not exceed
1.200 words, with a maximum of 15 bibliographic refe-
rences and no tables or figures.

Letters: Letters to the editor must be a comment
on a journal article or a short clinical study or case re-
port. They cannot exceed 600 words, a maximum of
eight bibliographic references and one table or one
figure.

Memory: Original and concise article, written by
invitation that approaches historical aspects of derma-
tologic interest, such as commemorations of outstan-
ding events in the progress of medicine and particularly
dermatology, biographies and commemorations re-
garding relevant personalities in national and inter-
national dermatology. The organization of the text is
free, however it should not exceed 800 words, exclu-
ding illustrations and references that are limited to two
and ten, respectively. It must be accompanied with an
Abstract in Portuguese and in English with 250 words
maximum each.

Sexually Transmitted Diseases Articles and
Dermatologic Surgery Articles: Concise, short,
original articles about this two subspecialties with inte-
rest to dermatology. The text should not exceed 1.600
words, excluding illustrations and references. A maxi-
mum of four Tables/Figures and 30 bibliographic refe-
rences is permitted.

After the second page, including, all pages should
have a short running title as indicated in page one.

Abbreviations and Units of Measurement

Abbreviations must not be used in the Title or Abs-
tract. The full term for which an abbreviations stands
should precede the abbreviation’s first use.

All measurements must comply with the International
System of Units (Sl). Temperatures should be given in
degree Celsius (2 C). Blood pressures should be given
in millimeters of mercury (mmHg).

175



Guidelines for Authors

Trade Names

Drugs should be referred to by their generic names.
If proprietary drugs have been used in the study, refer to
these by their generic name, mentioning the proprietary
name in parentheses.

References

References should be cited by the numerical system,
superscript and listed, in the order cited in the text. Jour-
nal titles are abbreviated in accordance with the style of
Index Medicus.

Full bibliographic references should follow the norms
and format of the Uniform Requirements for Manus-
cripts Submitted to Biomedical Journals (the Vancouver
Style).

List all authors when 6 or less;when 7 or more
list only first 3 and add “et al”. Do not abbrevia-
te the page number (i.e. correct: 565- -569 and not:
565-9). The Journal number and the month of publica-
tion should not be presented. References of unpublished
work, presentations or personal observations should be
inserted in the text (in parenthesis) and not as a “clas-
sical” or true reference. Authors are responsible for the
accuracy of the references.

Examples:

Journal Article:

Name(s) and initials of author(s). Article title. Journal
name Year; Volume( number): Page(s).

Should the article have several authors, mention
six of them at most; if there are more, list the first six
followed by "et al"

1.Less than 6 authors

Canelas MM, Cardoso JC, Gongalo M, Figueiredo
A. Photoallergic contact dermatitis from benzydamine
presenting mainly as lip dermatitis. Contact Dermatitis.
2010;63(2):85-8.

2. More than 6 authors

Francisco V, Neves BM, Cruz MT, Gongalo M, Figuei-
redo A, Duarte CB, et al. Effect of lipopolysaccharide,
skin sensitizers and irritants on thioredoxin-1 expression

in dendritic cells: relevance of different signalling path-
ways. Arch Dermatol Res. 2010 ;302(4):271-82.

Book:
Name(s) and initials of author(s)/Editors. Book title.
Edition. City: Name of publisher: year of publication.

page(s).
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1.With author:

Atlas SW. Magnetic resonance imaging of the brain
and spine. 3rd ed. Philadelphia: Lippincott Williams &
Wilkins; 2004

2.With editor:
Coleman WP Lawrence N, editors. Skin resurfacing.
Baltimore: Williams and Wilkins; 1998.

Chapter in Book:

Name(s) and initials of author(s) of chapter. Chapter
title. In: Name(s) and initials of editor(s). Book title. City:
Name of publisher, year of publication: pages.

Gasparro F, Edelson RL. Extracorporeal photoche-
motherapy. In: Krutmann J, Elmets CA, editors. Photoim-
munology. Oxford: Blackwell Scientific; 1995. 231-245.

Dissertation

Borkowski MM. Infant sleep and feeding: a telepho-
ne survey of Hispanic Americans [dissertation]. Mount
Pleasant (MI): Central Michigan University; 2002.

Scientific and technical report

Lugg DJ. Physiological adaptation and health of an
expedition in Antarctica: with comment on behavioural
adaptation. Canberra: A.G.PS.; 1977. Australian Gover-
nment Department of Science, Antarctic Division. ANARE
scientific reports. Series B(4), Medical science No. 0126

Online Document

1.CD-ROM

Anderson SC, Poulsen KB. Anderson's electronic atlas
of hematology [CD-ROM]. Philadelphia: Lippincott Wi-
lliams & Wilkins, 2002.

2. Online Book

Van Belle G, Fisher LD, Heagerty PJ, Lumley TS. Bios-
tatistics: a methodology for the health sciences [e-book].
2nd ed. Somerset: Wiley InterScience; 2003 [cited 2005
Jun 30]. Available from: Wiley InterScience electronic
collection

3. Homepage/Website

Cancer-Pain.org [homepage on the Internet]. New
York: Association of Cancer Online Resources, Inc.;
c2000-01 [updated 2002 May 16; cited 2002 Jul 9].
Available from: http://www.cancer-pain.org/

Tables
Tables should be cited in the text with Arabian nume-
rals. Each table should be double typed on a separate



sheet, have a title and contain no vertical rulers. Horizon-

tal lines should be used only as separators between titles

and subtitles. Explain all abbreviations at the bottom.The

number of tables should be limited as described above.
Tables require a heading.

Figures

Figures must be referred to in the text and numbered
in sequence with Arab numerals, in the order in which
they have been first cited in the text.

Cite each figure in the text in consecutive order using
Arabic numerals. Legends should be..., double typed.

Send the figures in separate files to each figure in the
format JPEG or TIFF

The number of figures should be limited as descri-
bed above.

Figures require a legend.

If a figure has already been published, acknowledge
the original source and submit written permission from
the copyright holder to reproduce the material except
for documents in the public domain.
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The color reproduction printing costs of figures are
free of charge.

Modifications and proofreading: Articles ac-
cepted subject to modifications, will be sent to the au-
thors that will have 1 month to modify them according
to suggestions. A letter should be written for each re-
viewer and the changes should be highlighted in the
main manuscript with a different font color.

Publishing proofs: These are the editorial board'’s
responsibility, unless the authors state otherwise. Should
this latter be the case, the proofs should be concluded
within a deadline of 48 hours.

Final Note: For a fuller clarification of this matter,
a reading of the Uniform Requirements for Manuscripts
Submitted to Biomedical Journals of the International
Committee of Medical Editors, available in http://www.
ICMJE.org.
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MORFOLOGIA E ?ADR()E,S VASCULARES EM DERMATOSCOPIA
- PARTE I. PRINCIPIOS BASICOS
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RESUMO - A dermatoscopia constitui uma técnica de diagnéstico ndo-invasiva, in vivo, que permite complementar a
observagdo clinica de lesées cutéineas ndo-pigmentadas de etiologia diversa. Nos tumores cutneos ndo-pigmentados, a
dermatoscopia facilita a observacdo de estruturas vasculares, aumentando a acuidade no seu diagnéstico, distinguindo
tumores melanociticos e ndo-melanociticos, benignos e malignos. Na parte | deste artigo sdo discutidos os principios bd-
sicos da avaliagéo dermatoscédpica dos tumores cuténeos ndo-pigmentados, incluindo a morfologia vascular e os padrées
de distribuicdo dos vasos, assim como de outras pistas adicionais.

PALAVRAS-CHAVE - Carcinoma basocelular; Carcinoma espinocelular; Dermatoscopia; Melanoma; Queratose ac-
tinica; Queratose seborreica.

VASCULAR PATTERNS AND MORPHOLOGY IN DERMOSCOPY
- PART I. BASIC PRINCIPLES

ABSTRACT - Dermoscopy is a noninvasive, in vivo technique that increases the diagnostic accuracy in both melanocytic
and nonmelanocytic skin tumors. In nonpigmented tumors allows the visualization of vascular structures not visible to the
naked eye. Part | of this article discusses the dermoscopic evaluation of nonpigmented skin tumors including basic princi-
ples of specific morphologic types and architectural arrangement of vessels and the presence of additional dermoscopic
clues.
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tosis, seborrheic.
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INTRODUCAO

A dermatoscopia constitui uma técnica de diagnds-
tico ndo-invasiva, que permite a observagéo in vivo de
estruturas cutGneas néo visiveis a olho nu, e a sua lo-
calizagdo até & derme. A utilizagdo combinada da ob-
servagdo clinica e dermatoscdpica permitiv aumentar a
acuidade no diagndstico, ndo sé de lesdes melanociti-
cas, como também de lesées ndo-melanociticas’.

Na observacdo de lesdes ndo-pigmentadas, ou es-
cassamente pigmentadas, tumorais (melanociticas e
ndo-melanociticas), ou de etiologia inflamatéria ou
infecciosa, a dermatoscopia poderd representar um
importante auxiliar no seu dignostico, permitindo es-
tabelecer diagnésticos diferenciais ou um diagnéstico
definitivo, assim como estratégias diagnésticas e tera-
péuticas subsequentes?. Nestes casos, pela auséncia de
estruturas pigmentadas associadas, a dermatoscopia
facilita a identificacdo de estruturas vasculares. O es-
tudo da morfologia e distribuicdo ou arranjo dos vasos
poderd ser determinante no seu diagnéstico®. A hemo-
globina é o principal croméforo associado a estas es-
truturas, pelo que dependendo da sua profundidade,

branco
azul

castanho cinzento

cinzento

preto

castanho branco

epiderme

hemoglobina

2 melanina
melanina

fibrose

Fig 1 - A localizag@o do croméforo hemoglobina nas diferentes camadas da pele condiciona a

com cores distintas.

azul

pirpura

hemoglobina

grau de oxidagdo ou presenca de trombose, poderdo
apresentar & dermatoscopia diferentes tonalidades de
vermelho, rosa ou azul (Fig. 1)*.

A dermatoscopia estabelece uma ponte entre a ava-
liagdo clinica (macroscépica) e histopatoldgica (micros-
cdpica), representando uma perspectiva de observacdo
horizontal da pele (sub-macroscépica). Deste modo, os
vasos com disposicdo paralela & superficie cuténea sdo
observados como linhas, enquanto que os vasos dispos-
tos perpendicularmente sdo observados como pontos.
Os vasos mais superficiais encontra-se focados e apre-
sentam habitualmente uma coloragdo vermelho-vivo.
Verifica-se o oposto nos vasos mais profundos, desfo-
cados e rosados, devido ao efeito de disperséo da luz
pelo tecido conjuntivo da derme. A espessura do tumor
e a sua velocidade de crescimento também influenciam
o tipo de vasos observados, identificando-se maior po-
limorfismo e atipias vasculares nos tumores mais es-
pessos (nodulares) ou de crescimento mais répido®. A
observac@o de estruturas vasculares é facilitada em le-
sées de doentes com fototipo | ou Il de Fitzpatrick, ou
localizadas em éreas de maior dano actinico e elastose
solaré”.

pirpura laranja amarelo

rermelho laranja

branco

queratina

sua observacdo dermatoscédpica
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VASCULARIZACAO CUTANEA

O conhecimento da normal vascularizacdo cuténea
facilita a compreensdo da morfologia e dos diferentes
padrées das estruturas vasculares dermatoscépicas.

O aporte vascular cutdneo depende dos plexos vas-
culares superficial e profundo. O primeiro estabelece
a juncdo entre a derme papilar e reticular, enquanto
gue o segundo separa a derme reticular do tecido celu-
lar subcuténeo. O plexo vascular superficial é formado
por multiplas anastomoses entre arteriolas de pequeno
calibre, que se ramificam em capilares até & derme pa-
pilar, permitindo o suprimento vascular da epiderme,
envolvendo também as estruturas anexiais. O plexo
profundo é constituido por vasos de médio calibre deri-
vados de vasos que atravessam os septos adiposos do
tecido celular subcuténeo®. Este plexo comunica igual-
mente com o plexo superficial através de vasos dispos-
tos verticalmente (Fig. 2).

Plexo
vascular
superficial

Plexo
vascular

profundo 4

Fig 2 - Vascularizacdo cuténea normal: plexos vasculares
superficial e profundo.

TECNICA DE DERMATOSCOPIA

A avaliacdo de estruturas vasculares & dermatosco-
pia depende da técnica e dos sistemas dpticos utiliza-
dos. Na dermatoscopia manual, o uso de um sistema
de contacto ou com luz-polarizada, e o tipo de fluido de
imerséo utilizado, influenciam a capacidade de obser-
vagao dos vasos’.

A utilizagéo de um dermatoscédpio de contacto em
lesdes ndo-pigmentadas deverd ter em consideragéo
que a aproximagdo e a pressdo exercida entre a lente

Educacdo Médica Continua

Fig 3 - Observacéo dermatoscédpica de carcinoma baso-
celular nodular do braco. (A) a presséo exercida sobre a
superficie do tfumor induz o colapso de algumas estruturas
vasculares; (B) a auséncia de contacto facilita a observacao
dos vasos arboriformes.

do dispositivo e a superficie cuténea poderd comprome-
ter a visualizacdo das estruturas vasculares pelo seu co-
lapso (Fig. 3). Os dermatoscédpios manuais de contacto
deverdo ser utilizados exercendo o minimo de presséo
sobre a superficie da lesdo em estudo. Nesse sentido, a
utilizagéo de um dispositivo manual com luz-polarizada
(DermLite 11I®, DermlLite Il Pro HR) poderd facilitar a ob-
servacdo destas estruturas, ao excluir o contacto com a
superficie da leséo, e por conseguinte a presséo e co-
lapso dos vasos (Fig. 4 A-B)'°.

A escolha de um fluido de imerséo que permita mi-
nimizar essa presséo sobre os vasos serd fundamen-
tal. O gel de ecografia, pela sua maior viscosidade,
terd vantagens sobre outros fluidos como o dlcool, o
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Fig 4 - (A) Dermatoscépio de contacto Heine Delta
20%; (B) Dermatoscépio com sistema de luz polarizada
Dermlite DL3®; (C) Sistema de fotografia Heine Delta
20® (cdmara Nikon D200%); (D) Sistema de fotografia
Dermlite FOTO® (cémara Canon G16°).

6leo de imersdo ou a dgua (Fig. 5). Os dispositivos de
luz-polarizada dispensam a utilizacdo de um fluido de
contacto. No entanto, na observagdo de lesdes hiper-
queratdsicas ou com crosta, a aplicacdo de dlcool ou
gel poderé reduzir a refracgdo da luz, facilitando a
observacdo dos vasos. Por outro lado, a dermatosco-
pia “seca”, ou seja, sem utilizacdo de qualquer fluido,
poderd apresentar algumas vantagens na observacéo
de escamas ou crostas superficiais e do seu padréo de
distribuicdo, o que poderé ser uma importante pista no
diagnéstico de algumas lesdes inflamatérias ou tumo-
rais''.
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Fig 5 - A utilizacdo do gel de ecografia como fluido
de imersdo, pela sua maior viscosidade, condiciona uma
menor pressdo sobre a superficie cuténea, facilitando a
visualizacéo das estruturas vasculares.

A dermatoscopia manual apresenta como limitagéo,
quando comparada com os sistemas de dermatoscopia
digital (videodermatoscopia), uma menor capacidade
de ampliacdo, 10x a 20x na maioria dos dispositivos
comercializados. No entanto, a sua resolucdo é superior,
sendo possivel a associacdo entre a maioria destes der-
matoscopios e cdmaras digitais, com obtencéo de ima-
gens de elevada qualidade (Heine Delta 20® e DermlLite
FOTO®) (Fig. 4 C-D)'01213,

ABORDAGEM DIAGNOSTICA

A abordagem de tumores cutdneos ndo-pigmenta-
dos e a sua avaliagéo dermatoscédpica deveréo obede-
cer a um algoritmo em 3 passos, a partir da colheita de
uma histéria clinica e exame objectivo adequados, que
permita a disting@o entre lesdes tumorais e de etiologia
inflamatéria (psoriase, eczema, liquen plano) ou infec-
ciosa (molusco contagioso, verruga viral)'“. Deste modo,
¢é necessdrio averiguar o nimero de lesdes, a sua locali-
zacdo, dimensdo e evolugdo temporal® 5.

Partindo de uma provdvel etiologia tumoral da lesdo
em estudo, o primeiro passo considera o estudo da mor-
fologia vascular, enquanto que o segundo passo con-
siste na avaliacdo da distribuicéo dos vasos, ou do seu
padréo de arranjo. Vérios tumores podem partilhar a
mesma morfologia bdsica, mas com arranjo distinto. Por
fim, o terceiro passo consiste na identificacdo de possi-
veis pistas dermatoscédpicas adicionais, nomeadamen-
te a presenca de estruturas pigmentadas residuais (nos
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| Anamnese / Exame objectivo | tumores noo-p|gmen’rcdos melcno.cmcos), pelos, esca-
mas, ulceracdo ou halo esbranquicado em redor dos

/enclog:a\ vasos'®!’. A conclus@o deste algoritmo permitird estabe-

- | IR matonE lecer um diagnéstico ou diagnésticos diferenciais, assim
SHARAE Infecciosa como uma abordagem subsequente (Fig. 6).
—r— 1 - MORFOLOGIA VASCULAR
Orfologia . .o - . , . , .
vasculagr <—— 1l.2passo A identificacdo de tipos morfolégicos bésicos em der-
1 matoscopia, particularmente nas lesées tumorais, cons-
titui um primeiro passo na sua abordagem, podendo
Padrdes <«—— 2.2passo permitir distinguir entre lesées melanociticas e ndo-me-
vasculares e . . . . ;
lanociticas, benignas e malignas (Fig. 7). Foi possivel a
| caracterizag@o de 6 categorias morfolégicas principais
Bulosariibios 3.2 passo (voso§ em wrgulc, punctiformes, arboriformes, em gan-
cho, lineares-irregulares e glomerulares) e de 3 padrées

globais especificos (vasos em coroa, glébulos ou éreas
vermelho-leitoso e padréo tipo “morango”)'®.

Diagndstico
+ -
Vasos em virgula
Abordagem o vl sG d , .
subsequente S vcsos' em virgula sdo estruturas dermatoscopi-
cas largas, ligeiramente curvas e desfocadas, escassa-
Fig 6 - Abordagem diagnéstica dermatoscépica dos tumo- mente ramificadas. Na mesma leséo, embora possam
res cutéineos ndo-pigmentados seguindo um algoritmo em apresentar dimensées irregulares, a sua distribuicdo é

3 possos. regular. Sdo frequentemente identificados nos nevos

.
e

Fig 7 - Morfologia vascular em dermatoscopia: (A) vasos em virgula; (B) vasos punctiformes; (€) vasos arboriformes; (D) vasos
em gancho; (E) vasos lineares-irregulares; (F) vasos glomerulares; (G) vasos em coroa; (H) vasos em “saca-rolhas”; (1) glébulos
vermelho-leitoso; (J) vasos polimérficos; (K) padréo em “morango”; (L) lacunas.
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intradérmicos e nos nevos melanociticos congénitos,
onde o seu valor preditivo positivo (VPP) é de 94% e
63%'8, respectivamente. Podem ser identificadas simul-
taneamente outras estruturas: pelos, quistos tipo-milia
ou pigmentagdo residual'?.

Vasos punctiformes (dotted)

Os vasos punctiformes caracterizam-se pelo alinha-
mento denso de pequenos pontos vermelhos préximos
entre si, habitualmente com arranjo regular. Estas estru-
turas apresentam um VPP de 90% para o diagndstico de
tumores cutdneos melanociticos, particularmente o nevo
de Spitz ou melanoma maligno, na auséncia de halo
esbranquicado'®. Nos nevos de Spitz constituem o Unico
tipo de estrutura vascular observada, podendo associar-
-se a despigmentacdo reticular e pigmentacdo residual.
Pelo contrdrio, no melanoma, particularmente se ame-
lanético, ou em dreas de regressdo ou hipomelandti-
cas, os vasos punctiformes associam-se a outros tipos
de estruturas vasculares, principalmente vasos lineares-
-irregulares, justificando o polimorfismo vascular encon-
trado neste tumor?.

Vasos arboriformes e microarboriformes

Os vasos arboriformes definem-se pela presenca de
um tronco vascular comum de grande calibre que se ra-
mifica de forma irregular em vasos terminais (capilares)
de calibre progressivamente inferior, semelhante a uma
arvore. Estas estruturas apresentam um VPP de 94,1%
para o diagndstico de carcinoma basocelular (CBC)
nodular'®. Pela sua localizagéo na superficie do tumor
ou imediatamente abaixo da epiderme, encontram-se
bem focados e apresentam uma coloragéo vermelho-
-vivo. No CBC nodular ndo-pigmentado a identificagéo
destes vasos, possivelmente associados a ulceragéo,
constituem a Unicas pistas dermatoscdpicas para o seu
diagndstico?'.

Os vasos microarboriformes representam uma va-
riago dos vasos arboriformes, distinguindo-se pela
sua forma irregular, menor calibre e comprimento. Séo
igualmente vermelhos e focados, mas com escassas
ramificagdes. SGo frequentemente observados no CBC
superficial, onde apresentam frequentemente uma loca-
lizagdo periférica, associando-se a dreas homogéneas
vermelhas ou esbranquigadas centrais e & presenca de
mdltiplas erosées??2,

Vasos em gancho (hairpin)

Estes vasos devem a sua designagdo & semelhanca
com ganchos de cabelo, encontrando-se por vezes de-
formados e inclinados. Sdo caracteristicos dos tumores

188

cutéineos ndo-melanociticos queratinizados, onde fre-
qguentemente s@o rodeados por um halo esbranquica-
do. O seu VPP é mais elevado para o diagndstico de
queratose seborreica’®.

Vasos lineares-irregulares

Estas estruturas correspondem a vasos lineares ob-
servados & dermatoscopia com forma e largura irregu-
lares, de coloracdo vermelha?4?5. Apresentam um VPP
de 67,6% para o diagnéstico de melanoma maligno’®.

Vasos glomerulares

Os vasos glomerulares representam uma variagéo
dos vasos punctiformes, sendo constituidos por capila-
res tortuosos com agrupamento e distribuicdo em clus-
ters. A sua designacdo deriva da semelhanca com a
morfologia dos glomérulos renais na histopatologia?.
Séo caracteristicos da doenca de Bowen, para a qual
tém um VPP'® de 61,9%. Neste tumor a sua presenca
pode ainda associar-se a eritema e escamas, e na sua
forma pigmentada a glébulos castanhos.

Vasos em coroa

Estas estruturas vasculares resultam da disposicéo
periférica e regular de multiplos vasos de cor vermelha
e escassamente ramificados. Sé@o frequentemente ob-
servados na hiperplasia sebdcea (VPP de 83,3%), onde
circundom uma drea homogénea central branca ou
amarela (polilobular) sem a atravessar'®?’.

Vasos em saca-rolhas (corkscrew)

Correspondem a vasos lineares-irregulares torcidos
em redor de um eixo central (em espiral), semelhan-
tes a um saca-rolhas. Podem ser identificados & derma-
toscopia no melanoma maligno primério (nodular ou
desmoplésico) e nas metdstases cutdneas do melanoma
maligno?423,

Glébulos vermelho-leitoso (milky-red)

Estruturas dermatoscépicas de coloracdo vermelho-
-leitoso, forma grosseiramente circular ou ovalada, limi-
tes mal definidos, desfocadas, frequentemente rodeadas
por halo esbranquigado e com vasos (maioritariamente
lineares-irregulares) na sua porcdo central. Podem ser
encontrados no melanoma maligno invasivo correspon-
dendo a fenémenos de neoangiogénese em profundida-
ded1724, O seu VPP para esse diagndstico é de 77,8%'8.

Vasos polimérficos
Estes vasos definem-se pela presenca de 2 ou mais
tipos morfolégicos. A associagdo entre vasos punctiformes
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e outros tipos, maioritariamente vasos lineares-irregula-
res, é frequentemente observada no melanoma maligno
e no carcinoma espino-celular (CEC)717:24,

Padréo tipo “morango” (strawberry)

Pode ser encontrado na pele da face, correspon-
dendo um padréo pseudo-reticular eritematoso, defi-
nido pela presenca de eritema entre os orificios dos
foliculos. Estes encontram-se frequentemente rodeados
por um halo esbranquicado e vasos lineares finos, e
preenchidos por material amarelado (queratina). O
conjunto destas alteracdes, semelhante & morfologia
de um morango, é um achado dermatoscépico carac-

teristico das queratoses actinicas ndo-pigmentadas da
fcce15,17,26

Lacunas

Estas estruturas correspondem a dreas globulares
largas, bem delimitadas, de coloracéo vermelha ou par-
pura, por vezes separadas por septos azuis-esbranqui-
cados?2,

2 - PADROES VASCULARES

O passo seguinte na abordagem dos tumores cuté-
neos ndo-pigmentados consiste na avaliagéo da distri-
bui¢éo ou arranjo dos tipos morfolégicos bésicos (Fig.
8). Este passo serd fundamental, se considerarmos que

Educacdo Médica Continua

tumores distintos, apesar de partilharem a mesma mor-
fologia vascular, poderem apresentar um arranjo dife-
rente desses vasos®'8.

Distribuicéio regular

Corresponde ao arranjo regular de todos os tipos
mofolégicos vasculares ao longo de uma lesdo. Pode
ser encontrada na distribuicdo dos vasos em gancho
nas queratoses seborreicas, vasos em virgula nos nevos
intradérmicos, ou dos vasos punctiformes nos nevos de
Spitz e nos melanomas amelanéticos ou hipomelanéti-
cos finos® 2,

Distribuicéo irregular

Corresponde ao arranjo irregular dos vasos, padréo
encontrado frequentemente nos vasos polimérficos no
melanoma e no CEC invasivo, e nos vasos arboriformes

do CBC nodular®?4,

Arranjo em clusters

Este tipo de arranjo pode ser encontrado na doen-
ca de Bowen, onde se observa o agrupamento (em
clusters) dos vasos glomerulares caracteristicos deste
fUmOr5’15’24'26.

Arranjo em “colar de pérolas”
Neste tipo de arranjo vascular é possivel a observa-
¢Go de vasos punctiformes (ou glomerulares) dispostos

—
o
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Fig 8 - Arranjo e distribuicdo dos vasos em dermatoscopia: (A) regular; (B) irregular; (€) arranjo em clusters; (D) arranjo em “colar

de pérolas”; (E) radial; (F) ramificado.
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TUMORES CUTANEOS NAO-PIGMENTADOS MELANOCITICOS

=
%ﬂ Vasos em Vasos Vasos punctiformes Glébulos Vasos lineares- Vasos
E virgula punctiformes e em virgula vermelho-leitoso irregulares polimérficos
=
o
5 Regul Regular Regul Irregul Irregul Irregular
E egular ragiilee egular rregular rregular eg
8
-2 P 1 : = = s ot Bé = Srad + =
2 Quistos tipo milia 8 & - g cdor g ¢ P ¢
g Pelos Despigmentacio Crisdlidas Regressido Regressdo
E reticular
o
™ e.
3 ( "%
@
% o, n ~ } ( ¢
8 D) 2 Y i
o % L8 LY
Nevo Nevo de Spitz Nevo atipico Melanoma Melanoma Melanoma
intradérmico Melanoma (de Clark)

Fig 9 - Abordagem diagnéstica dermatoscédpica em 3 passos

nos tumores cutGneos ndo-pigmentados melanociticos.

em linhas, com cruzamentos entre si, justificando a se-
melhanga a um “colar de pérolas”. Este padréo derma-
toscdpico é muito caracteristico do acantoma de células
claras!%.

Arranjo ramificado

Caracteriza-se pela presenca de vasos focados, com
um tronco central de maior calibre, e sucessivas rami-
ficacées irregulares em vasos de diémetro inferior. Este
arranjo é caracteristico do CBC nodular!7,

Distribuicdo radial

Esta distribuicdo corresponde ao arranjo radial e
periférico das estruturas vasculares. Pode ser obser-
vada no queratoacantoma, pela disposicéo dos vasos
em gancho em redor de uma massa central de quera-
tina. Tal como referido anteriormente, na hiperplasia
sebdcea e no molusco contagioso, os vasos em coroa
também apresentam uma disposicdo radial, néo atra-
vessando a drea central da les@o®'32627,

3 - IDENTIFICACAO DE CRITERIOS DERMA-
TOSCOPICOS ADICIONAIS

O terceiro e Gltimo passo inclui a identificacdo de
pistas dermatoscédpicas adicionais, como a presenca de
pelos, pigmentacdo residual, halo esbranquicado em
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redor dos vasos ou dreas de ulceracdo. Segue-se a ela-
boracdo de um ou mais diagndsticos possiveis, assim
como procedimentos diagndsticos ou terapéuticos sub-
sequentes (Figs. 9 e 10)>"7.

CONCLUSAO

A aplicacdo da dermatoscopia como complemento
da observagdo de tumores cutéineos ndo-pigmentados
permitiu definir estruturas vasculares especificas de gran-
de importéncia na distingdo entre tumores malignos e
benignos. Para tal contribui a abordagem destas lesées
seguindo um algoritmo em 3 passos, sublinhando-se a
importéncia da identificacdo da morfologia e dos pa-
drées de distribuicdo vasculares. O aumento da acui-
dade diagnéstica associado ao estudo das estruturas
vasculares dermatoscédpicas é extensivel a inflamoscopia
e entodermatoscopia. Em todos os casos uma adequa-
da correlag@o clinica é fundamental, ndo dispensando
quando necessdrio, uma avaliagdo histopatolégica.
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VERIFIQUE O QUE APRENDEU

1. Considere a técnica de dermatoscopia na observacdao de estruturas vasculares. Assinale a
afirmacéio FALSA:

a) Na dermatoscopia com luz-polarizada a utilizacdo de um fluido de imersdo é sempre dispensavel.

b) Os dispositivos manuais apresentam uma resolugdo de imagem superior & da dermatoscopia digital.

c) Os dispositivos manuais habitualmente utilizados na prética clinica apresentam uma capacidade de
ampliacdo inferior & da dermatoscopia digital.

d) O gel de ecografia constitui um fluido de imerséo com viscosidade superior & do dlcool ou do éleo,
permitindo minimizar a pressédo exercida sobre os vasos.

e) As propriedades dos fluidos de imersdo e a sua adequada seleccdo sdo de particular importéncia na
dermatoscopia manual de contacto na observagdo de estruturas vasculares em lesées cutdneas néo-
-pigmentadas.

2. Os vasos em “saca-rolhas” podem ser encontrados num dos seguintes tumores:
a) Nevo intradérmico
b) Queratose seborreica
c) Metdstase cuténea de melanoma maligno
d) Nevo de Spitz
e) Carcinoma basocelular

3. Descreva a abordagem dermatoscépica em trés passos nos tumores cutéineos néo-pigmentados.

4. Considere a seguinte imagem dermatoscépica (Dermlite
DL3®, 10x):

Assinale a afirmag¢co VERDADEIRA:

a) Trata-se de um tumor cut@neo ndo-pigmentado melanocitico

b) A avaliacdo histopatolégica deste tumor é obrigatéria

c) E possivel observar uma morfologia vascular em lacunas

d) A auséncia de colarette constitui a principal pista dermatoscépica
para excluir o diagnéstico de granuloma piogénico

e) A re-avaliacdo desta lesGo mediante registos dermatoscédpicos
digitais é necessdria

5. Assinale a associacao INCORRECTA:
a) Vasos em coroa - hiperplasia sebécea
b) Vasos glomerulares - doenga de Bowen
c) Vasos em virgula - melanoma maligno
d) Vasos em gancho - queratose seborreica
e) Padrdo em “morango” - queratose actinica ndo-pigmentada da face
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DEZ ANOS DE CIRURGIA DE AMBULATORIO EM
DERMATOLOGIA NO HOSPITAL DE BRAGA

Catarina Aradjo!, Cristiana Macedo?, Cristina Resende’, A. Fernando Pardal®, Celeste Brito*

'Interna do Internato Complementar de Dermatologia e Venereologia/Resident, Dermatology and Venereology
“Assistente Hospitalar de Dermatologia e Venereologia/Consultant, Dermatology and Venereology

3Director clinico, Director do Servico de Anatomia Patolégica/Consultant Chief, Head of Department of Pathological
Anatomy

“Chefe de Servico, Directora do Servico de Dermatologia e Venereologia/Consultant Chief, Head of Department of
Dermatology and Venereology

Servico de Dermatologia e Venereologia, Hospital de Braga, Braga, Portugal

RESUMO - Introducgéo: A Cirurgia Ambulatéria ocupa uma posicdo de destaque na cirurgia programada, incluindo
na Dermatologia, especialidade médico-cirtrgica de ambulatério por exceléncia. No Hospital de Braga foi o primeiro
servico a realizar Cirurgia de Ambulatério. Métodos: Efectuou-se um estudo retrospetivo dos doentes com patologia
dermatolégica submetidos a tratamento cirdrgico/laser em Cirurgia Ambulatéria entre Janeiro 2002 e Dezembro
2011. Foram analisados as caracteristicas epidemiolégicas e clinico-cirdrgicas. Resultados: Foram realizadas 1494
infervencdes, com crescimento exponencial desde 2009 (N=641). Mais de 40% aplicaram-se a patologias malignas
(95 melanomas; 366 carcinomas basocelulares; 141 carcinomas espinocelulares; um dermatofibrosarcoma; um fibro-
xantoma atipico e um linfoma cuténeo). Relativamente ao melanoma, o género feminino foi o mais afetado (74,7%)
e a maioria ocorreu nos membros inferiores (39.4%). Nos casos de cancro cutdneo ndo-melanoma, 60,6% eram do
sexo feminino e a maioria ocorreu na face (83,4%). Conclusé@o: O conhecimento epidemiolégico dos tumores cuténeos
torna necessério renovar o conceito de Cirurgia Ambulatéria na gestdo dos servicos de Dermatologia para assegurar
uma capacidade de resposta eficiente, segura e em tempo Util.

PALAVRAS-CHAVE - Neoplasias da pele; Procedimentos cirdrgicos ambulatérios; Procedimentos cirdrgicos derma-
tolégicos; Terapéutica Laser.

TEN YEARS OF AMBULATORY SURGERY IN DERMATOLOGY IN
HOSPITAL DE BRAGA

ABSTRACT - Introduction: Ambulatory Surgery holds a prominent position in the elective surgery, including in Derma-
tology, an ambulatory medical-surgical specialty par excellence. Our service was the first to perform ambulatory surgery
in Hospital de Braga. Methods: We conducted a retrospective study of patients with dermatological pathology who un-
derwent surgery/laser in ambulatory setting between January 2002 and December 2011. Epidemiological and clinical-
-surgical characteristics were analyzed. Results: Were performed 1494 interventions with exponential growth since 2009
(N=641). Over 40% applied to malignant tumors (95 melanoma, 366 basal cell carcinomas, 141 squamous cell carcino-
mas, one dermatofibrosarcoma; one atypical fibroxanthoma and one cutaneous lymphoma). Regarding melanoma, the
female gender was the most affected (74.7%) and the majority occurred in the lower limbs (39.4%). In cases of non-me-
lanoma skin cancer, 60.6% were female and the majority occurred in the face (83.4%). Conclusion: The epidemiological
knowledge of cutaneous tumors makes it necessary to renew the concept of Ambulatory Surgery in the management of
dermatology services to ensure an efficient, safe and on time response.

KEY-WORDS - Ambulatory surgical procedures; Dermatologic surgical procedures ; Laser therapy; Skin neoplasms.
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INTRODUCAO

A cirurgia de ambulatério consiste na intervencéo
cirbrgica programada, realizada sob anestesia geral,
loco-regional ou local que, embora habitualmente efec-
tuada em regime de internamento, pode ser realizada
em instalagdes préprias, com seguranca e de acordo
com as actuais leges artis, em regime de admissédo e
alta do doente no mesmo dia'. (Ministério da Sadde,
Direcdo Geral da Sadde, 2000).

A cirurgia de ambulatério comegou no século XX,
com o primeiro servico inaugurado em 1961, no But-
terworth Hospital, em Michigan?. Porém, o maior esti-
mulo para o seu desenvolvimento foi a instalacdo do
Surgicenter Phoenix, em 1970, nos Estados Unidos da
América. Na Europa o crescimento da cirurgio de am-
bulatério tem sido mais lento. Em Portugal comegou a
desenvolver-se, no inicio da década de 90, no Hospital
Geral de Santo Anténio, no Porto, e no Hospital de Séo
Pedro, em Vila Real. Em 1998 a criagéo da Associagdo
Portuguesa de Cirurgia Ambulatéria (APCA) possibilitou
a divulgacdo do conceito.

A cirurgia do ambulatério representa um desafio em
relagéo a cirurgia convencional, pois permite minimizar
o impacto da hospitalizagdo na dimenséo socioafecti-
va do doente, possibilitando-lhe uma reabilitagdo mais
precoce.

As numerosas vantagens bem documentadas em re-
lagdo & cirurgia com internamento sd@o:

- Para os doentes (reducdo do ndmero de infec-

¢des nosocomiais, menor afastamento da vida
familiar, aceleracdo da reinsercdo familiar e

196

profissional e as intercorréncias mais frequentes
sGo dores, nduseas e vomitos);

- Para o Sistema de Saude (redugdo das despesas
hospitalares e disponibilidade de um maior no-
mero de camas para doentes graves)4.

Séo principios subjacentes ao conceito de Cirurgia
de Ambulatério qualidade e seguranga pelo que a Di-
reccdo Geral de Sadde (2000) definiu critérios sociais e
clinicos minimos a ter em conta:

* Transporte assegurado em veiculo automével;

* Area de residéncia ou local de pernoita a menos

de 60 minutos de disténcia do hospital;

* Acesso a comunicacdes (telefone);

* Assegurada a companhia de um adulto respon-
sével pelo menos nas primeiras 24 horas;

* Idealmente ASA | ou ASA II;

* Estabilidade clinica e psiquica;

* Intervencéo que se prevé de curta duragéo (cerca
de 60 minutos);

* Desconforto no pés-operatério, passivel de con-
trolo com medicagéo por via oral.

No entanto, estes critérios podem ser adaptados
face as caracteristicas da instituigdo hospitalar, da re-
gido e da populagdo que serve (DGS, 2000).

A Dermatologia é uma especialidade médico-cirir-
gica de ambulatério por exceléncia pelo que tem reve-
lado um interesse crescente.

Os Procedimentos cirtrgicos de Dermatologia que
sGo realizados em Cirurgia de Ambulatério estdo des-
critas na Tabela 1.

E objetivo deste estudo analisar as caracteristicas
epidemiolégicas, médico-cirirgicas e morbilidade dos
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doentes com patologia dermatolégica submetidos a
tratamento cirdrgico/laser durante um periodo de 10
anos em Programa de Cirurgia de Ambulatério no Hos-
pital de Braga.

Tabela 1 - Procedimentos cirdrgicos de dermatologia
em cirurgia de ambulatério

PROCEDIMENTOS CIRURGICOS
(Dermatologia em Cirurgia de Ambulatério)

* Excisdo de lesdes benignas (encerramento direto) >3cm de
diémetro ou malignas (tronco ou membros)

* Exciséo de lesées benignas ou malgnas (encerramento direto)
(cabeca, pescoco, mdos, pés, genitais ou mucosas)

* Exciséo de lesées benignas ou malignas com plastias

e Curetagem / remocdo mecénica de lesdes benignas (>20
lesdes)

MATERIAL E METODOS

Doentes

Foi efetuado um estudo retrospetivo dos casos de
doentes com patologia dermatolégica submetidos a
tratamento cirdrgico/laser em Cirurgia Ambulatéria
durante um periodo de 10 anos (entre Janeiro 2002 e
Dezembro 2011). Foram incluidos 1 494 intervencdes e
procedeu-se & avaliagéo das caracteristicas epidemio-
l6gicas e clinico-cirtrgicas através da consulta dos pro-
cessos clinicos.

Analisaram-se os pardmetros epidemiolégicos
(idade & data do diagnéstico e sexo) e clinico-cirdr-
gicos (diagnéstico, localizagdo, nimero de cirurgias e
morbilidade).

Artigo Original

Andlise estatistica

Os dados continuos foram expressos em média =+
desvio padréo e as varidveis categéricas foram indica-
das em prevaléncia.

A andlise estatistica foi efectuada com a aplicagéo
informatica SPSS Statistics 18.0° (IBM®, EUA).

RESULTADOS

Caracteristicas da populacao

Ao longo de 10 anos foram realizadas 1 494 inter-
vengdes em programa de Cirurgia de Ambulatério no
Servigo de Dermatologia de Braga correspondentes a 1
244 doentes com crescimento exponencial desde 2009
(N=641). Foram analisados 919 casos do género fe-
minino (61,5%) e 575 do género masculino (38,5%)
com uma idade compreendida entre os 6 anos e os
86 anos. A idade média & data da intervencdo foi de
44.8 anos. A evolugdo do nimero de cirurgias realiza-
das por ano é demonstrada na Fig. 1. Foram registadas
trés complicagdes cirlrgicas pods-operatdrias- hemor-
ragia pds-operatéria. A maioria (54,7%) dos procedi-
mentos realizados foi por patologia benigna (766 dos
casos) seguido de patologia maligna em 605 dos casos
(43,2%) e patologia pré-maligna 29 casos (2,1%). Um
terco dos procedimentos por patologia benigna ocor-
reu na faixa etéria dos 0-15 anos. A maioria das pato-
logias benignas observadas foram nevos melanociticos
em 321 casos (41,9%) e malformacdes vasculares em
265 casos (34.6%) com localizag@o predominante na
face e pescoco. Dos 605 casos de patologia maligna
observaram-se 95 melanomas, 366 carcinomas baso-
celulares, 141 carcinomas espinocelulares, um derma-
tofibrosarcoma; um fibroxantoma atipico e um linfoma
cuté@neo.

N.° Cirurgias por ano

400 -
350
300
250
200 4 163

150 _______-136 136
100
50 -

352

2002 2008 2004 2005 2006

2007 2008 2009 2010 2011

Fig 1 - NUmero de cirurgias dermatolégicas realizadas por ano em programa de Cirurgia de Ambulatério.
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Fig 2 - Distribuicdo do nimero de cirurgias das principais neoplasias cuténeas malignas ao longo de 10 anos.

Carcinoma basocelular

A distribuicéo do numero de cirurgias, em progra-
ma de Cirurgia de Ambulatério, das principais neo-
plasias cutdneas malignas, ao longo dos 10 anos, é
evidenciada na Fig. 2.

Foram submetidos a exérese cirGrgica 366 basa-
liomas com predominio do sexo masculino em 63%.
A idade média dos doentes & data do diagnéstico foi
semelhante em ambos os géneros (género masculino:
71 anos e género feminino: 75 anos). A localizacdo

Localizagao no sexo feminino
Couro

cabeludo
6%

Pé

Fig 3 - Localizacéo do carcinoma basocelular em ambos os sexos.

principal em ambos os sexos foi a face (Fig. 3).

Carcinoma espinocelular

Foram submetidos a exérese cirtrgica 141 carcino-
mas espinocelulares com predominio discreto do sexo
feminino (53%). A idade média dos doentes & data do
diagnéstico foi semelhante em ambos os géneros (gé-
nero masculino: 76 anos e género feminino: 82 anos).
A localizacéo principal em ambos os géneros foi a face
(Fig. 4).

Localizagdo no sexo maculino

Brago
Perna 1%
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Fig 4 - localizacdo do carcinoma espinocelular em ambos os sexos.

Melanoma Maligno DISCUSSAO

Foram submetidos a exérese cirGrgica 95 melano-
mas malignos com predominio do género feminino em O desenvolvimento das técnicas anestésicas e ci-
75%. A idade média dos doentes & data do diagnéstico rdrgicas, a incorporagéo de recursos para prevencdo
foi semelhante em ambos os géneros (género masculi- da dor, da ndusea e do vémito, a melhoria da qua-
no: 62 anos e género feminino: 63 anos). A localizagéo lidade dos estabelecimentos e do sistema de sadde
principal em ambos os géneros foi a face. A localizagéo tém contribuido para o desenvolvimento da cirurgia
principal no sexo masculino foi o tronco, enquanto que de ambulatério.
no sexo feminino foram as pernas. O subtipo histolégi- Nos Ultimos anos o crescimento tem sido de forma
co predominante foi o melanoma de extenséo superfi- exponencial, incluindo em Portugal, representando
cial seguido do melanoma Iéntigo maligno, melanoma no ano 2009 cerca de 50% da actividade cirtrgica
nodular e melanoma acral lentiginoso (Fig. 5). programada a nivel nacional. No nosso servico o

M. extensao

superficial M. léntigo

maligno

M. nodular

M. acral
lentiginoso

Melanoma

Fig 5 - Subtipos histolégicos de melanoma.
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aumento da atividade cirdrgica em cirurgia de ambu-
latério também apresentou crescimento exponencial a
partir de 2009, com a criacéo do conceito de Bloco
Operatério Periférico (BOP).

As neoplasias cutGneas malignas sdo um motivo
frequente de referenciacdo ao servico de Dermatolo-
gia que implicam uma abordagem medico-cirurgica e
vigilancia em consulta de follow-up.

O carcinoma basocelular (CBC) é a neoplasia
cutdnea maligna mais frequente nos individuos cauca-
sianos, 4 a 5x mais frequente que o carcinoma espino-
celular com uma incidéncia anual de 3-10%°7- Ocorre
predominantemente no sexo masculino e idosos e
sobretudo em dreas com exposicdo solar abundante
como a face. Apesar de raramente metastizar, podem
causar destruigdo local extensa®. O carcinoma espino-
celular (CEC) é a segunda neoplasia cuténea maligna
mais comum, mais comum em dreas foto-expostas de
homens e idosos e potencialmente agressiva?. Con-
juntamente com o CBC correspondem ao cancro cutd-
neo ndo-melanoma (CCNM).

O melanoma maligno é um tumor derivado dos
melanécitos que afeta predominantemente o sexo
masculino (3:2). As pernas sé@o o local mais frequente
de melanoma nas mulheres enquanto o dorso é local
mais frequentemente afetado nos homens.

Mais de 40% das cirurgias realizadas aplicaram-
-se a patologias malignas (95 melanomas; 366
carcinomas basocelulares; 141 carcinomas espino-
celulares; um dermatofibrossarcoma; um fibroxanto-
ma atipico e um linfoma cutneo). A distribuicdo do
numero de cirurgias das principais neoplasias cutd-
neas malignas ao longo de 10 anos tem aumentado
devendo-se ao diagnéstico precoce das lesdes e aos
avancos logisticos e tecnolégicos com maior nUmero
de cirurgias realizadas e ao aumento geral da fre-
quéncia de CCNM e melanoma maligno na popu-
lagdo mundial. Relativamente ao melanoma, o sexo
feminino foi mais afetado (74,7%) e a maioria destes
ocorreu nos membros (39,4%). Nos casos de cancro
cutdneo ndo-melanoma, 60.6% eram do género fe-
minino e a maioria ocorreu na face (83,4%). A gran-
de percentagem de casos de CBC e CEC ocorreram
em dreas foto-expostas realgando a conhecida rela-
¢do destas neoplasias com a radiagdo ultravioleta a
longo prazo.

Estes tumores afectaram sobretudo doentes ido-
sos mas verificou-se um predominio do sexo femini-
no contrastando com o referido pela literatura onde
a associagdo como sexo masculino é frequentemente
relatada®.
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CONCLUSAO

O sucesso da cirurgia de ambulatério depende de
uma cuidadosa selecgéo de doentes e procedimentos
adequados tanto cirdrgicos como anestésicos. A procu-
ra da qualidade e o respeito pelas regras séo factores
primordiais.

O conhecimento epidemiolégico dos tumores cutd-
neos realca a importancia da Cirurgia Ambulatéria na
gestdo dos servicos de Dermatologia para assegurar
uma capacidade de resposta eficiente, segura e em
tempo Util.
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RESUMO - Os homens que tém sexo com homens constituem uma populacédo diversificada, definida pelo sexo e pelo
tipo de prdticas sexuais, englobando homens com diferentes orientacdes sexuais.

Os autores efectuaram a revisdo dos aspectos epidemiolégicos, etiopatogénicos, clinicos, diagnésticos e terapéuticos das
infeccdes sexualmente transmissiveis mais prevalentes nesta populagéo onde se incluem virus da imunodeficiéncia hu-
mana, sffilis, gonorreia, linfogranuloma venéreo, infecgdes sexualmente transmissiveis entéricas, papiloma virus humano,
herpes virus humanos ou hepatite B.

A colheita da histéria sexual é importante na identificacéo desta populagéo e consequentemente a avaliacdo da presenca
de factores de risco para a aquisicdo de infeccdes sexualmente transmissiveis e a instituicdo de medidas preventivas sédo
fundamentais na sua abordagem, de modo a melhorar a satde entre os homens que #m sexo com homens. Os trata-
mentos s@o diversificados conforme a sindrome clinica apresentado e o agente causador, tendo as linhas de orientacdo
mais recentes sido alvo de alteragdes nos tratamentos dessas patologias.

O reconhecimento desta populacédo e das suas especificidades poderd melhorar o seu acesso cos cuidados de satde e
prevenir os avancos epidemioldgicos de algumas das doencas abordadas.

PALAVRAS-CHAVE - Homossexualidade masculina; Doengas sexualmente transmissiveis.

SEXUALLY TRANSMITTED DISEASES IN MEN WHO HAVE SEX
WITH MEN

ABSTRACT — Men who have sex with men are a diverse population, defined by gender and type of sexual practices, en-
compassing men with different sexual orientations.

The authors conducted a review of epidemiologic , etiopathogenic, clinical, diagnostic and therapeutic aspects of the most
prevalent sexually transmitted diseases in this population which include human immunodeficiency virus, syphilis, gonor-
rhea, lymphogranuloma venereum, sexually transmitted enteric infections, human papilloma virus, herpes virus or human
hepatitis B.

Improvements in health of men who have sex with men may be accomplished by gathering a complete sexual history in
order to identify this population or in the evaluation of risk factors for acquisition of sexually transmitted infections. Recently
published guidelines made changes in medical treatments, which vary according to the clinical syndrome presented and
it’s causative agent.

The recognition of this population and their specificities can improve their access to health care and prevent epidemiologi-
cal spreads of some of the diseases lectured.

KEY-WORDS - Homosexuality, male; Sexually transmitted diseases.
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INTRODUCAO

No fim da década de 80 do século XX o termo ho-
mens que t1ém sexo com homens (HSH) comegou a ser
utilizado para descrever a realidade de que homens
tinham relagdes sexuais entre si sem qualquer asso-
ciagGo de cariz homossexual, sendo actualmente um
termo disseminado na literatura médica’.

Assim, os HSH constituem uma populacéo diversifica-
da definida pelo género e tipo de prdticas sexuais onde
se incluem homens cuja orientagéo sexual varia entre a
homgssexuclidccle, bissexualidade ou heterossexualida-
de?. E necessdrio recorrer ao modelo holistico de modo
a abordar o comportamento sexual e os relacionamen-
tos desta populacdo cuja evidéncia mostra que quan-
do comparados com outros homens, os HSH sdo mais
susceptiveis de apresentar infec¢des de transmisséo se-
xual (IST) incluindo o virus da imunodeficiéncia humana
(VIH), sifilis, gonorreia, linfogranuloma venéreo, IST en-
téricas, papiloma virus humano (HPV), herpes virus hu-
manos (HSV), hepatite B e possivelmente hepatite A e C3.

Desde 2004, apés a revisdo das linhas de orienta-
¢Go da Organizagdo Mundial de Sadde em relagdo as
IST que estas tém aumentado nos HSH, algumas das
razdes apontadas foram a diminuicéo do receio em re-
lagdo & transmisséo do VIH, o uso da Internet como
meio eficiente para encontrar parceiros sexuais, o au-
mento do uso de medicacdo para a disfuncdo eréctil e
o papel expansivo do sexo oral na transmisséo das IST*.

Assim o objectivo deste trabalho é rever algumas
das principais infeccdes de transmissé@o sexual mais co-
muns nos homens que tém sexo com homens.
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Realizou-se uma pesquisa bibliografica entre Maio
e Julho de 2013 recorrendo cos descritores verbais
“men who have sex with men” e “Sexually Transmitted
Diseases ” nas bases de dados de medicina baseada
na evidéncia. Foram também pesquisadas as revistas e
livros na drea da Dermatologia e Venereologia acerca
do tema “Infecgdes de transmissdo sexual”.

Na Tabela 1 estéo discriminados os principais agen-
tes patogénicos de transmissdo sexual e a respectiva
sindrome associado nos HSH.

NEISSERIA GONORRHOEAE

Relativamente & infeccdo por N. gonorrhea devemo-
-nos lembrar que é frequentemente causadora de farin-
gites, uretrites e proctites. Os poucos estudos existentes
mostraram uma prevaléncia 15,8% de testes positivos
para N. gonorrhea em mais do que um local anatémico
pesquisado (uretral, faringe e rectal), sendo mais fre-
guentemente positivo ao nivel da uretra (12,6%), recto
(6,3%) e faringe (1,7%)°.

As infeccdes genitais sdo geralmente sintomdticas
nos homens, mas quando se refere aos HSH, as in-
feccoes extra genitais (faringe e recto) ocorrem mais
comummente e sGo geralmente assinftomdticas. A ure-
trite é classicamente caracterizada pela exsudado mu-
copurulento e/ou distria. No caso da proctite, que
ocorre nos individuos passivos, os sinfomas variom do
exsudado mucopurulento, tenesmo, obstipagéo e dor
anorrectal. De referir que estes individuos apresentam
risco superior de adquirir infecgéo pelo VIH. A faringite
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Tabela 1 Principais sindromes e agentes causadores de infec¢gdes sexualmente transmissiveis nos homens que

tém sexo com homens?.

AGENTE PATOGENICO SINDROMA / DOENCA

Bacteriano

Neisseria gonorrhoeae

Faringite, proctite, uretrite, epididimite, conjuntivite, gonococcemia

Chlamydia trachomatis serovars D-K

Faringite, proctite, uretrite, epididimite, sindrome Reiter

Haemophilus ducreyi

Cancréide

Chlamydia trachomatis serovars L1, L2, L3

Linfogranuloma venéreo, proctocolite, uretrite

Treponema pallidum

Sifilis

Calymmatobacterium granulomatis

Donovaniose, granuloma inguinal

Campylobacter spp.

Enterite, proctocolite

Shigella spp.

Enterite, proctocolite

Escherichia coli

Enterite, proctocolite

Virico

Herpes simplex 1 e 2

Infeccdo herpética inicial e recidivante (genital, orolabial e proctite)

Papillomavirus humano

Condiloma acuminado, papiloma laringeo, displasia anal e
carcinoma anal

Hepatite A, Be C

Hepatopatia aguda e crénica

Virus Imunodeficiéncia Humana tipo 1, 2 e subtipo O

Infeccao VIH crénica, SIDA

Mollusco contagiosum

Molusco genital

Citomegalovirus

Mononucleose; Proctocolite

Fungo
Candida albicans Balanite
Ectoparasita
Phthirus pubis Piolhos
Sarcoptes scabei Escabiose

Protozodrio

Cryptosporidium parvum

Enterite, proctocolite

Entamoeba histolytica

Enterite, proctocolite

Giardia lamblia

Enterite, proctocolite

Trichomonas vaginalis

gonocécica é normalmente assintomdtica, podendo
por vezes cursar com exsudado ou Linfadenite cervical®.

O diagnéstico é laboratorial através do meio de cul-
tura que é usado mais vezes nas infeccdes da faringe e
do recto, enquanto as técnicas de amplificagéo dos 4ci-
dos nucleicos (AAN) que sendo mais sensiveis e menos
invasivas, sdo usadas no diagnéstico das infeccdes

Uretrite

uretrais. E feita a colheita do primeiro jacto de urina
matinal podendo ser recolhido no domicilio, proporcio-
nando maior conforto e adeséo por parte do doente?.

Recentemente foram revistos os tratamentos para a
infeccdo por N. gonorrhea dado o aumento de resistén-
cias a alguns antibiéticos como as fluoroquinolonas e
as cefalosporinas orais (Tabela 2)7.
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Tabela 2 - Tratamento recomendado para infeccées
pela N. gonorrhea.

INFECCOES GONOCOCICAS NAO COMPLICADAS DA
FARINGE, URETRA E RECTO

Recomendado

Ceftriaxona 500mg (dose intramuscular Gnica) + Azitromicina
2000mg* (dose oral Unica)

Alternativo

Cefixima 400mg (dose oral Unica) + Azitromicina 2000mg*
(dose oral Unico)
ou
Ceftriaxona 500mg (dose intramuscular Unica)
ou
Espectinomicina 2000mg (dose intramuscular Unica) + Azitromicina
2000mg* (dose oral Gnica)

*Dose recomendada pelo aumento das resisténcias antibacterianas

Para todos os doentes com gonorreia devem ser fei-
tos esforcos de modo a tratar todos os parceiros sexuais
que tiveram contacto nos sessenta dias prévios®. Sendo
também recomendada a repeticdo dos testes diagnés-
ticos para excluir reinfeccdo, sendo realizados duas se-
manas apds ter completado o tratamento?’.

CHLAMYDIA TRACHOMATIS

Semelhante & N. gonorrhea, a Chlamydia tracho-
matis é responsdvel por infeccdes da faringe, da uretra
e do recto?.

Epidemiologicamente, é o agente bacteriano mais
frequentemente responsdvel pelas IST nos paises de-
senvolvidos, sendo a maioria, clinicamente assintomdé-
tica. Existem diversos serotipos que estdo associados ao
tracoma (serotipos A, B, Ba e C), a sindromes génito-
-urindrios e rectais (serotipos D a K) e o linfogranuloma
venéreo (L1, L2a, L2b E L3)77.

No homem, é o principal responsdvel pelas uretri-
tes nGo-gonocdcicas e a complicagdo mais comum é
a epididimite em individuos jovens. A sintomatologia,
quando presente, surge apds 7 a 21 dias de incubagéo,
com disuria e exsudado uretral seroso e esbranquicado
(conhecido como “leitoso matinal”)?.

Outra manifestacdo clinica é a proctite clamidial,
definida como uma inflamacdo da mucosa rectal dis-
tal, incomum e quase exclusivamente associada aos
HSH passivos'® e que pode surgir associada aos seroti-
pos D e K, no entanto é mais ligeira quando compara-
da com a infecgdo pelos serotipos L, responsdveis pelo
linfogranuloma venéreo (LGV)°. Esta consiste numa IST
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Tabela 3 - Tratamento das infecgdes por C.
trachomatis.

INFECGOES POR C. TRACHOMATIS

Infecgdo urogenital

Azitromicina 1000mg (dose oral Unica)

Infecgéo rectal

Doxiciclina 100mg (dose bididria durante 7 dias)

Linfogranuloma venéreo

Doxiciclina 100mg (dose bidiaria durante 21 dias)
ou
Eritromicina 500mg (4 tomas didrias durante 21 dias)

cujas manifestacdes clinicas incluem 3 estadios. No
primeiro surge uma pdpula/dlcera genital transitéria,
no segundo ocorre disseminagdo linfética inguinal exu-
berante, supurativa e muito dolorosa (bubéo) e, por
fim, no terceiro estadio surge o sindrome anorrectal
caracterizado por proctite hemorrédgica que poderd
mimetizar doenca inflamatéria intestinal, com abces-
sos, fistulas perirrectais, estenoses e rectorragias?. O
ndo tratomento desta doenca poderd, em estddios
avancados, levar a fibrose e estreitamento do tracto
anogenital™.

O diagnéstico é baseado na clinica apresentada as-
sociada, se possivel, a técnicas de amplificacdo dos éci-
dos nucleicos (AAN) capazes de distinguir os diferentes
serotipos de C. trachomatis. Para além da AAN existem
outros exames disponiveis para o diagndstico como a
imunofluorescéncia directa (baixa sensibilidade e espe-
cificidade) e a cultura'?'3,

E importante reconhecer o risco de co-infeccdo com
N. Gonorrhea que ocorre nestes doentes estando acon-
selhado o tratamento empirico de ambos os agentes
infecciosos. A Tabela 3 mostra os regimes terapéuticos
mais comuns'?13,

E fundamental o tratamento dos individuos infecta-
dos e dos parceiros sexuais dos Gltimos 3 meses.

SIFILIS

No capitulo das IST que tém vindo a aumentar a sua
incidéncia, inclui-se a sifilis, causada pelo Treponema
pallidum. Séo variadas as razdes para o seu aumento,
entre elas os comportamentos sexuais de risco (multi-
plos parceiros sexuais), uso de Internet, o consumo de
drogas' e particularmente os doentes VIH e HSH'.
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Tabela 4 - Estadios da sifilis, evolucdo e manifestacoes.

ESTADIO EVOLUCAO
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MANIFESTACOES

COMUNS INCOMUNS

Priméria 10 a 90 dias Cancro duro Linfadenopatia satélite
Exantema maculopapular/papuloescamoso
com atingimento das palmas e plantas, Sifilis anular, irite, sffilis pustular,
Secundéria 1 a 3 meses artralgias, pépulas violdceas perianais pirexia, alopecia sifilitica e sffilis

(condiloma lata), fadiga, linfadenopatia
generalizada, cefaleias, mialgias e faringite

ulcero-nodular

Apds estédio primdrio ou
secunddrio

1 ano ou menos
assinfomdtico

Latente precoce

Auséncia de sinftomas ou sinais clinicos

Auséncia de sintomas ou sinais
clinicos

Superior a 1 ano

Latente tardia B ”
assinfomatico

Auséncia de sinftomas ou sinais clinicos

Auséncia de sintomas ou sinais
clinicos

Tercidria Meses a anos

Asifilis, conhecida como a grande imitadora, é uma
doenca sistémica caracterizada pelo aparecimento de
uma Ulcera indolor, limpa e de consisténcia cartilagi-
nosa no local da inoculagdo (genital ou extra-genital),
também denominada de cancro duro, que cura espon-
taneamente até normalmente um més's.

A Tabela 4 resume as caracteristicas de cada uma
das fases da doenca.

Nos HSH, a probabilidade de o diagnéstico ser feito
em fases mais tardias é superior, pois as lesées podem
passar despercebidas na medida em que muita das
vezes ndo séo observadas as mucosas oral e/ou anal?.

O diagnéstico definitivo de sifilis é feito pela de-
monstragdo da existéncia de espiroquetas com recurso

Tabela 5 - Testes diagnésticos utilizados na sifilis.

TESTE EXPLICAGAO

Microscopia de fundo | Visualizagéo directa das
escuro espiroquetas

Neurossffilis tardia Sifilis cardiovascular, sffilis
gomatosa

VANTAGENS

Diagnéstico imediato
Notificacdo precoce dos parceiros

& microscopia de fundo escuro de exsudados de le-
sées no estddio primdrio ou secunddrio ou através de
técnicas de AAN de exsudado de Ulcera ou de biopsia
de lesées. Na maioria dos casos o diagnéstico é feito
pela combinacgéo da clinica com os resultados das se-
rologias (diagnéstico de probabilidade) como mostra
a Tabela 521,

A penicilina inframuscular continua a ser o trata-
mento de escolha. A sifilis primdria, secunddria e la-
tente precoce, deverdo ser tratadas com penicilina em
dose Unica intramuscular (2,4 milhées de unidades in-
ternacionais). No caso da sifilis latente tardia ou de
duragdo desconhecida, o tratamento serd de 3 doses
(dose/semana), num total de 7,2 milhées de unidades

LIMITAGOES

Lesdes orais (espiroquetas ndo
venéreas, comensais na orofaringe)

L Barato
Serologia néo

treponémica (VDRL,

Detecta anticorpo
anticardiolipina no

Titulos correlacionam-se com sucesso/falha do

Periodo janela com falsos negativos
Falsos positivos (idade, doencas auto-

fratamento . - .
RPR) sangue Marcador de actividade da doenca imunes, maldria, VIH, herpes genital)
. . Confirmatério ) _ -
Serologia Detecta anticorpos do Custo superior aos ndo treponémicos

treponémica (TPHA) T. pallidum no sangue

treponémicos

Reactivo mais precocemente que testes ndo

Periodo janela
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internacionais de penicilina. No caso de alergia, o far-
maco alternativo é a doxiciclina (100 miligramas, duas
vezes por dia durante 14 dias)'s.

A avaliagdo da resposta ao tratamento é feita pela
variagdo nos niveis (titulo) de VDRL ou RPR (diferenca
de 2 diluicdes) pesquisados aos 6 e 12 meses apds o
tratamento inicial'3.

Nos HSH activos, estd recomendada a realizacdo
de serologias para a sifilis anualmente'.

INFECCOES VIRICAS

O desenvolvimento de teste serolégicos especificos
para a determinacdo do herpes simplex tipo 1 (VHS-1)
e tipo 2 (VHS-2) e o papel destes virus como facilita-
dores na transmisséo do VIH, renovaram interesse na
epidemiologia do herpes nos HSH?.

O VHS tornou-se a principal causa de Glcera geni-
tal nos paises desenvolvidos, no entanto, por ser uma
infeccdo subclinica em grande parte das vezes, é ainda
subestimada'”/'8.

A transmissGo é relativamente rdpida e pode ocor-
rer em periodos em que os sinfomas ndo est@o presen-
tes'®. Clinicamente, o quadro clinico varia de prurido
recidivante, eritema, dor neuropdtica genital, a aglo-
merados vesiculares e ulceracdes dolorosas. As lesées
localizam-se ao nivel do pénis, escroto, érea perineal,
anus e recto?'8,

O diagnéstico deverd ser confirmado com recurso
a testes laboratoriais, pois a apresentacéo cldssica de
multiplas vesiculas numa base eritematosa nem sem-
pre estd presente. Os testes laboratoriais incluem cul-
tura do virus (dificil), serologias especificas e testes de
AAN das secrecoes?'8.

A histéria natural da infecgdo por VHS consiste em
trés etapas’®:

1) Infecc@o priméria ou primo-infeccdo, em que o

individuo é seronegativo para ambos os tipos de
HSV e contrai a doenca pela primeira vez;
2) Primeiro episodio clinico, que consiste em con-
trair a infecgdo pelo HSVY tendo imunidade pré-
via;

3) Doencga sintomdtica recidivante.

O tratamento da infecgéo por HSV é feito com re-
curso a agentes antiviricos que apresentam resultados
semelhantes entre si em termos de eficdcia.

A Tabela 6 mostra os regimes terapéuticos reco-
mendados para a infeccdo primdria e recidivas'®.

O seguimento, tratamento e aconselhamento dos
parceiros também deve ser realizado's.
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Tabela 6 - Tratamento farmacolégico no herpes
genital.

INFECCAO PRIMARIA DE HERPES GENITAL*

Aciclovir 400mg (3 tomas didrias durante 5 dias)
ou

Aciclovir 200mg (5 tomas didrias durante 5 dias)
ou

Valaciclovir 500mg (toma bididria durante 5 dias)

RECIDIVA

Aciclovir 200mg (5 tomas didrias durante 5 dias)
Aciclovir 400mg (3 Tomcso;iérios durante 3 a 5 dias)
Aciclovir 800mg (3 Tom?;; diérias durante 2 dias)
Valaciclovir 500mg (’romool:idiério durante 3 a 5 dias)

TERAPEUTICA SUPRESSIVA PARA HERPES GENITAL

RECIDIVANTE (> 6 CRISES ANO)

Aciclovir 400mg (tfoma bididria)
Valaciclovir 500mg (tomc:oziéria), se <10 crises/ano
Valaciclovir 750mg (toma cl;Linidrio), se >10 crises/ano
Valaciclovir 1000mg (’romzudidrio), se >10 crises/ano

*10 dias de tratamento e duplicacdo das doses se VIH positivo

A principal causa de consulta entre os HSH séo os
condilomas acuminados cujo agente responsével é
o papilomavirus humano (HPV). Existem dezenas de
serotipos responsdveis por verrugas anogenitais, no
entanto, os mais frequentemente envolvidos séo o sub-
tipo6e11.

O quadro clinico pode variar desde uma infeccdo
assintomdtica (ou subclinica), ao aparecimento de ver-
rugas perianais, anais internas e ou externas e car-
cinoma anorrectal (raramente peniano que é mais
frequente entre HSH, VIH positivo), neste Ultimo caso
os subtipos mais frequentemente envolvidos sédo o
16,18,31,33, serotipos com maior potencial oncogé-
nico?.

As verrugas dependendo da localizagéo e tamanho
poderdo ser dolorosas ou pruriginosas. O seu aspecto
macroscépico varia de plana, papulosa ou exofitica'®.

A exposicdo ao virus é, maioritariamente, por con-
tacto sexual, mas ndo exclusivamente. Estudos de pre-
valéncia mostraram que mais de 80% da populagéo
sexualmente activa foi exposta ao HPV, mas apenas
uma percentagem desenvolve lesées clinicas?.

A infeccdo anal com HPV tem sido um tépico de
interesse crescente, apesar do rastreio ndo ter sido
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adoptado universalmente. No caso dos HSH poderd
ser importante na medida em que o carcinoma de cé-
lulas escamosas do dnus é duas vezes mais comum
do que na restante populacdo®. O rastreio poderd
ser realizado de forma equivalente ao que é usado no
cancro cervical uterino nas mulheres, com recurso ao
exame citolégico de esfregaco rectal?.

Outra variante mais recentemente estudada é o
carcinoma de células escamosas da orofaringe que se
tem tornado mais comum, associado principalmente
ao tipo oncogénico 16, apesar da prevaléncia estima-
da ser menor quando comparada com a da regido
anal?!,

O seu diagnéstico é clinico, através da inspecgéo,
mas poderd ser confirmado por biopsia particularmen-
te se:

1) O diagndstico é duvidoso;

2) Nao hd resposta ao tratamento ou até ocorre

agravamento;

3) Verruga com aspecto atipico;

4) Doente imunodeprimido;

5) Verruga com outras caracteristicas como
pigmentagdo, endurecimento, fixagéo, ulceracdo
ou sangramento's.

O tratamento estd indicado nas lesdes macroscé-
picas (por exemplo, verrugas anogenitais) ou em le-
sbes com risco pré-maligno (papulose Bowendide,
caracterizada por pépulas e placas violdceas planas
e discretas). As lesdes subclinicas podem curar es-
pontaneamente e portanto o uso de antiviricos ndo é
recomendado; também néo esta recomendado o tra-
tamento das lesdes subclinicas detectadas por outros
métodos, como aplicagdo de dcido acético ou testes
de pesquisa de DNA do HPV'3. Sem tratamento po-
derd ocorrer cura esponténea, permanecer inalterada,

Tabela 7 - Tratamento das verrugas externas.

VERRUGAS GENITAIS EXTERNAS

Aplicada pelo paciente

Imiquimod creme a 5%

Aplicado pelos profissionais de saude

Criocirurgia com azoto liquido
(a cada 1 ou 2 semanas de intervalo)
ou
Remocdo cirtrgica

ou

Acido tricloroacético (80 a 90%)
ou

Laser CO?2 / electrocirurgia
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aumentar quer em tamanho mas também em numero,
ou ficar latente dentro das células epiteliais.

Os regimes terapéuticos existentes sdo vdrios (ver
Tabela 7) e os factores que influenciam a sua escolha
s@o o tamanho, nimero, local anatémico, morfologia,
preferéncia do paciente, custo do tratamento, conve-
niéncia, efeitos adversos e experiencia do profissional
de saude'>%2

A presenca de verrugas intra-anais pode ser indi-
cadora de sexo anal receptivo pelo que deverd ser ac-
tivamente discutido e rastreadas outras IST (gonorreia
rectal, clamidia rectal e sifilis)'3.

A prevencdo actual pode ser feita com o recurso a
vacinas com os subtipos de HPV de elevado risco on-
cogénico (16 e 18) e também com os subtipos mais
comuns nas verrugas genitais com baixo potencial on-
cogénico (6 e 11). Recomendar o uso de preservativo
de modo a diminuir o risco de transmissdo da doenca
é importante, no entanto, a proteccéo ndo é total. Na
presenca de verrugas intra-anais, rectorragia ou obs-
trucdo rectal, serd necessdrio a referenciacdo aos cui-
dados de satde secunddrios'®.

HEPATITES AEB

As hepatites A e B, cujos agentes responsdveis pela
transmiss@o s@o o virus hepatite A (VHA) e o virus da
hepatite B (VHB) respectivamente, séo IST através da via
oral e anal?. Estas duas doencas estéo incluidas nas IST
cuja prevencdo pode ser realizada através da vacina-
¢do, como também sucede com o HPV'3.

A hepatite A apresenta um periodo de incubagéo de
cerca de 28 dias, sendo frequentemente autolimitada.
O diagnéstico de hepatite A aguda apenas é confir-
mado recorrendo ao teste serolégico que ird demons-
trar anticorpo IgM positivo para o VHA. O tratamento
serd de suporte para os sintomas que possam surgir,
estando a hospitalizagéo salvaguardada para doentes
que apresentem desidratagéo ou insuficiéncia hepdtica
aguda’.

A hepatite B, cujo periodo de incubagéo é mais ex-
tenso, e que vai de 6 semanas aos 6 meses, pode ser
uma infecgdo autolimitada ou tornar-se crénica’. O
estado de portador crénico pode conduzir a processos
de hepatite crénica, cirrose hepdtica e hepatocarcino-
ma. O diagnéstico é serolégico, sendo possivel varias
combinagdes e consequentemente interpretagdes sero-
l6gicas (Tabela 8).

A prevencdo primdria é feita com a vacinacdo, que
em Portugal, faz parte do plano nacional de vacinagéo.
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Tabela 8 - Interpretacéo dos marcadores serolégicos na hepatite B.

MARCADORES SEROLOGICOS INTERPRETAGCAO

HBsAg Total anti-HBc | IgM anti-HBc Anti-HBs
= - - - Nunca infectado
T - - - Infeccdo aguda precoce; transitério apés vacinagdo
I + + Infeccéo aguda
- + = Infecg@o aguda resolvida
- + + Recuperado de infeccéo passada e com imunidade
+ + Infeccdo crénica
- + Falso positivo; infeccdo passada; transferéncia passiva méae-feto;
- + Imune se concentracdo > 10mIU/ml

O tratamento da hepatite B é especifico e ultrapassa o
objectivo desta reviso.

No caso da hepatite C, é uma forma importante de
hepatite de transmissdo sexual, principalmente em HSH
com VIH.

PARASITOSES E INFECCOES ENTERICAS

A Giardia lamblia, a Entamoeba histolytica, a Shi-
gella species e o cryptosporidium parvum sdo agentes
importantes responsdveis por queixas de gastroenteri-
te, dor abdominal, melenas e rectorragias, diarreia e
tenesmo nos HSH2. Assim, na presenca da sintomato-
logia previamente descrita dever-se-do realizar exame
microbiolégico das fezes (com 3 amostras), para pes-
quisar bactérias entéricas e parasitas (ovos incluidos).
Na Tabela 9 mostram-se as principais sindromes e
agentes causadores.

Em HSH com queixas de proctite e suspeita de se
tratar de uma IST, em que ndo hd apoio laboratorial
disponivel ou no caso de sinftomatologia persistente e

Tabela 9 - Infeccbes entéricas.

testes laboratoriais negativos, deve ser tratado empi-
ricamente (tfratamento sindrémico) que inclui terapéu-
tica quadrupla com doxiciclina (100 miligramas, duas
tomas didrias, per os, durante 7 dias), ceftriaxone (500
miligramas, injecgdo intframuscular Unica), valaciclovir
(500 miligramas, duas tomas didrias, per os, durante 5
a 10 dias) e penicilina (benzatinica, 2.400.000 de uni-
dades, injeccdo inframuscular Unica).

CONCLUSAO

Séo vdrias as IST que podem afectar os HSH, neste
trabalho apenas se encontram caracterizadas as mais
frequentemente encontradas na clinica.

Para que o clinico aborde, diagnostique, trate e pre-
vina as IST é importante que obtenha a histéria sexual
do paciente, incluindo orientag@o sexual e receios ou
preconceitos estabelecidos.

O papel do clinico na prevencéo é importante ao
discutir temdticas relacionadas com a redugdo do risco
e praticas sexuais seguras. Na prevengdo primdria, a

INFECCOES SEXUALMENTE TRANSMISSIVEIS CAUSADORAS DE:

Proctite distal

Proctocolite

Enterites

Neisserea gonorreia
Clamidia trachomatis (genétipo D,K e L)
Treponema pallidum
Herpes simplex virus
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Shigella spp.
Campylobacter
Salmonella spp.
Entamoeba histolytica
Cryptosporidium spp
Escherichia Coli
Citomegalovirus

Giardia lamblia
Cryptosporidium spp
Micosporidium spp.
Hepatite A



- /

. Revista SPDV 72(2) 2014; Rui Campos, Natividade Rocha, Armando Baptista; Infeccées sexualmente transmissiveis

- A

O i \

DST

Droengas Sasubrants Trassmimsa

em homens que tém sexo com homens.

vacinagdo pode desempenhar um papel importante,
nomeadamente ao nivel da hepatite A e B, meningo-
coccemia ou até HPV1323,

A consulta deverd garantir a confidencialidade, em-
patia, atitude ndo critica e linguagem acessivel.

Nos HSH ¢ obrigatério a pesquisa de manifestacdes
de IST (préprio e parceiros), conhecer a fonte dos par-
ceiros sexuais na comunidade e realizar exames labo-
ratoriais de rotina assegurando a acessibilidade destes
doentes aos cuidados de satde e aplicar as medidas
preventivas recomendadas, como sejam a avaliacdo
anual de todos os HSH sexualmente activos's:

1) Serologia VIH, sifilis, HSV-2 (se desconhecido),
estudo imunolégico para a hepatite A, hepatite B
e hepatite C (se histéria actual ou passada de
consumo de drogas infravenosas);

2) Avaliacéo de infecgdo uretral (se parceiro inser-
tivo) por N. gonorrhea e C. trachomatis - 12 jacto
de urina da manhé para AAN;

3) Avaliacdo de infeccdo rectal (se parceiro recep-
tivo) por N. gonorrhea e C. trachomatis - cultura
ou AAN;

4) Avaliagéo de infeccdo faringea por gonococos
(se exposicéo oral) — cultura ou AAN.

A avaliagéo mais frequente (de 3 a 6 meses) é

aconselhada em individuos com':

a) Multiplos parceiros sexuais;

b) Com parceiros anénimos;

c) Prética de sexo anal e consumo de drogas;

d) Prdtica de sexo anal e anfetaminas;

) Parceiros incluidos em a, b, c ou d.

E importante por tudo isto, realizar uma aborda-
gem integrada da sadde sexual, de modo a melhorar a
saude e prevenir doencas como VIH e IST entre os HSH.
Para isto contribuird a criagcdo de normas de actuagdo
nestes grupos de risco para que os médicos estejam
cada vez mais alerta sobre a temdtica e abordem «a
satde sexual dos seus doente de forma a criar uma re-
lagéo médico-doente saudével*2.
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RESUMO - Introdugéo: Nos Gltimos anos tem-se verificado um ressurgimento da sifilis. A infecgéo pelo Treponema palli-
dum encontra-se sobretudo associada ao uso inconsistente do preservativo e ao elevado nimero de parceiros sexuais nos
meses que precedem o diagndstico. Na sequéncia do aumento do nUmero de casos diagnosticados, forna-se premente
uma maior sensibilizac@o das caracteristicas clinico-patolégicas da doenca. Este artigo descreve e correlaciona as carac-
teristicas clinicas e histopatolégicas de sifilis secundéria em 7 doentes observados no Servico de Dermatologia do Hospital
Santa Maria, em Lisboa, Portugal. Material e Métodos: Foram estudadas nove biépsias de lesdes mucocutneas de sete
doentes com sifilis secunddria, observados entre 2009 e 2013, tendo sido correlacionados os achados histopatolégicos
com os achados clinicos. Resultados: O presente estudo revelou um largo espectro de alteracées histopatolégicas que
variam desde um infiltrado inflamatério com localizagdo & derme superficial até uma extenséo perivascular na derme
profunda. Apesar de se verificar alguma correlagéo entre os diversos padrdes de inflamacéo e o tipo de lesdes cuténeas,
as lesdes maculares associaram-se com um infilirado inflamatério superficial enquanto as lesdes papulares, maculopa-
pulares e nodulares se associaram a um processo inflamatério profundo. O tipo de célula predominante no infiltrado foi
o plasmécito. Os neutrdfilos foram observados apenas num caso de condylomata lata. Conclusées: As caracteristicas
histopatolégicas de sifilis secunddria parecem ser tGo variadas como as caracteristicas clinicas. E da responsabilidade dos
profissionais que lidam com estes doentes estarem particularmente atentos & grande variedade semiolégica desta pato-
logia, lembrarem-se de o colocar como hipétese diagnéstica clinica e estarem conscientes da necessidade de estabelecer
uma estreita interaccdo com os dermatopatologistas. A colaboragéo entre patologistas e clinicos permite uma correlacdo
da clinica, serologias e achados histopatolégicos de forma a estabelecer mais plausivelmente o diagnéstico de sffilis.

PALAVRAS-CHAVE - Diagnéstico diferencial; Histopatologia; Imunohistoquimica; Sifilis; Treponema pallidum.

SECONDARY SYPHILIS - CLINICOPATHOLOGICAL CORRELATION

ABSTRACT - Introduction: In recent years there has been a resurgence of syphilis. Infection by Treponema pallidum is
mainly associated with inconsistent condom use and high number of sexual partners in the months preceding the diag-
nosis. Following the increase number of diagnosed cases, it is important to have a greater awareness of the clinical and
pathological features of the disease. This article describes and correlates the clinical and histopathological features of
secondary syphilis in 7 patients seen at the Department of Dermatology, Hospital Santa Maria, Lisbon, Portugal. Material
and Methods: Nine biopsies of mucocutaneous lesions from seven patients with secondary syphilis, observed between
2009 and 2013. The histopathologic and clinical findings were correlated and studied. Results: This study revealed a
broad spectrum of histopathological changes ranging from an inflammatory infiltrate of the superficial dermis with location
to an extent perivascular in the deep dermis. Although there is some correlation between different patterns of inflammation
and type of skin lesions, the macular lesions were associated with a superficial inflammatory infiltrate as papular, macu-
lopapular , and nodular lesions were associated with a profound inflammatory process. The predominant infiltrate was
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plasmacytic. Neutrophils were observed only in the case of condylomata lata. Conclusions: The histopathological features
of secondary syphilis appear to be as varied as the clinical ones. It is the responsibility of the professionals who deal with
these patients being particularly alert to the wide range of manifestations in this disease, remember this clinical diagnosis
and be aware of the need for close interaction with dermatopathologists. The collaboration between pathologists and cli-
nicians allows a correct correlation between clinical, serology and histopathological findings in order to establish a more

plausibly diagnosis of syphilis.

KEY-WORDS - Skin, pathology; Skin diseases; Syphilis; Syphilis, cutaneous; Syphilis serodiagnosis.
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INTRODUCAO

A Sifilis ¢ uma doenca generalizada e multissistémica
causada pelo Treponema pallidum. A sifilis segue clini-
camente uma sequéncia, verificando-se inicialmente o
aparecimento de uma lesdo primdria no local da ino-
culagdo, seguida de lesdes secundérias, que envolvem
toda a superficie da pele, e posteriormente surge a sifilis
latente e, eventualmente, a tercidria, que ocorre depois
de um periodo de meses a anos' 2.

O polimorfismo clinico caracteristico da sifilis justifi-
ca que se denomine esta entidade clinica como sendo
a “grande imitadora” e que seja necessdrio o seu diag-
néstico diferencial com inGmeras patologias inflamaté-
rias, oncolégicas ou mesmo infecciosos provocadas por
outros agentes etiolégicos®>. E, portanto, desejével que
dermatologistas e patologistas estejaom familiarizados
com a ampla gama de manifestagées clinicas e histolé-
gicas da doenca.
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Classicamente, o diagnéstico de sifilis é baseado na
andlise dos dados clinicos, estudos serolégicos e de de-
tecc@o directa do organismo por microscopia de campo
escuro e técnicas de impregnacdo com prata. O diag-
néstico definitivo é conferido apenas pela detecco do
organismo nos fecidos infectados®.

A serologia constitui o diagnéstico indireto mais fre-
qguentemente utilizado, resultando de uma combinacéo
de testes ndo-treponémicos (VDRL e RPR) e testes trepo-
némicos (FTA-ABS e TPHA). A sua utilizacdo tem-se mos-
trado Util para o diagnéstico e monitorizagéo de doentes
apds o inicio do tratamento, no entanto os testes ndo-
-freponémicos estdo associados a alguns resultados
falsos negativos, devido ao excesso de antigénio (fené-
meno prozona). Relativamente aos testes treponémicos,
estes apresentam elevada especificidade e sensibilidade
em casos de sifilis secunddria, verificando-se uma dimi-
nuicdo de ambas nas fases iniciais de infecgdo, na sifilis
congénita e fercidria, neurossifilis e na co-infeccdo com



VIH, VHC e quando a sifilis se associa a outros estados
de imunossupressdo®.

Para a detecgéo directa de T. pallidum, o microscopio
de campo escuro é sensivel, mas néo especifico, e re-
quer a presenca de profissionais experientes. As técnicas
de impregnagéo com prata apresentam baixa sensibili-
dade e baixa especificidade, verificando-se a presencga
de numerosos artefactos de campo®.

A biépsia com marcagdo imuno-histoquimica (IHQ)
utilizando anticorpos anti-Treponema (AcAT) tem-se re-
velado igualmente importante no diagnéstico de sifilis
permitindo distinguir lesées de sifilis de outras lesdes
ndo relacionadas que podem ser vistas em doentes com
um verdadeiro positivo ou um falso positivo na serologia
para T. pallidum. Além disso, é uma técnica relativa-
mente rdpida, com resultados disponiveis dentro de 48h
e ndo apresenta um custo elevado®. Por isto, cada vez
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mais, a dete¢éo de Treponema pallidum usando técnicas
de PCR tornou-se o “gold standard”.

Recentemente, o aumento da incidéncia de VIH teve
um grande impacto no diagnéstico e tratamento da si-
filis. A associacdo cada vez mais frequente sifilis-VIH
aumenta a inseguranga na avaliagdo dos resultados
dos testes serolégicos considerando-se, desta forma, o
exame histopatolégico como uma possivel ferramenta
diagnéstica complementar de relevo?.

MATERIAL E METODOS

Sete pacientes com diagnéstico de sifilis secunddria
foram observados e estudados no Servico de Derma-
tologia e Venereologia do Hospital Santa Maria, Lis-
boa, entre Abril de 2009 e Junho de 2013 (Tabela 1).

Tabela 1 - Caracteristicas clinicas e serolégicas dos 7 casos clinicos de sifilis secundaria.

CASO 1 CASO 2 CASO 3 CASO 4 CASO 5 CASO 6 CASO 7
Idade 27 61 15 57 81 44 31
Género M M M M M F M
Nacionalidade Portuguesa Portuguesa Portuguesa Portuguesa Portuguesa Portuguesa Indiana
Orientacéo sexual Homossexual | Heterossexual | Homossexual | Heterossexual | Heterossexual | Heterossexual | Homossexual
Macula + +
Papula = I +
¢ ¢ aF
Apresentagéio Mdcula + Pépula
i Placa + +
Nédulo = +
Condilomata lata +
Dermatose Sifilis/
Condilomata Micose Sweet-like/ Pitirfase
Diagnéstico Clinico Sifilis/Linfoma |  Toxidermia | Sifilis/Eczema | fungdide/ Lupus Rosada/
ata . . PR
Toxidermia tomido/ Doenca de
Rosécea Hansen
VDRL Reactivo Reactivo Reactivo Reactivo Reactivo Reactivo
(256 dils) (128 dils) (32 dils) (256 dils) (64 dils) (256 dils)
RPR + +
. + +
Serologias TPHA + (1/2560) + (1/5120) + (1/160) (1/20480) + (1/5120) (1/40960)
Reactivo Reactivo Reactivo
FTA-Abs (49) (45) (42)
VIH + . R R
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O diagnéstico de sffilis secundéria foi estabelecido pela
presenca de uma erupgdo cutdnea sugestiva de sifilis,
aspectos histopatolégicos na biopsia cuténea, positivi-
dade dos testes serolégicos, desenvolvimento da reac-
¢Go de Jarisch-Herxheimer e resposta terapéutica ao
tratamento com penicilina. Para diagnéstico de infeccdo
por VIH foi pesquisada, em soro fresco, a presenca de
anticorpos pelo teste imunoenzimdtico ELISA (Ensaio de
Imunoabsorcdo Ligado a Enzima); uma amostra positi-
va foi confirmada pelo método de Western Blot.

Os dados clinicos, incluindo idade e género do
doente, bem como as caracteristicas clinicas das lesées
cutéineas foram registados. Nove biopsias de vdrias
lesdes mucocutdneas foram colhidas e os tecidos fixa-
dos em formol a 10% de solugé@o salina. Foram efec-
tuados cortes em parafina com 4-6u de espessura, os
quais foram corados com hematoxilina-eosina para
exame microscépico pelos métodos convencionais. No
caso clinico sete, foram efectuadas técnicas de colora-
¢do com Acido Periédico de Schiff (PAS) e Ziehl-Neelsen
para deteccdo de fungos / bacilos dlcool-écido resis-
tentes, sendo ambas negativas para microrganismos.
Foi utilizado o método de Warthin-Starry (pH4,0) mo-
dificado para detecgdo de espiroquetas na biopsia cor-
respondente ao primeiro caso clinico. No caso clinico
seis, foram executadas secgdes adicionais de parafina
para estudo imuno-histoquimico pela técnica de avidi-
na-biotina- peroxidase e para amplificacdo do ADN de
Treponema pallidum pela técnica de PCR (Reacgdo de
Polimerizacdo em Cadeia).

RESULTADOS

Dos pacientes incluidos no estudo, a razéo homens:
mulheres foi de 6:1. As idades variaram entre 15 e 81
anos, com uma idade média de 42 anos e uma me-
diana de 37 anos. Seis dos sete doentes eram de na-
cionalidade portuguesa e quatro relataram orientagéo
heterossexual. O teste de ELISA para deteccéo de an-
ticorpos do VIH foi positivo em apenas um doente do
sexo masculino. Foi efectuada confirmagéo da positivi-
dade do teste pela técnica de Western Blot (anti-VIH1 +).

Sem histéria de acidente primdrio, as lesdes cuté-
neas foram a forma de apresentacdo caracteristica
em todos os pacientes (Fig. 1). A natureza das lesées
cutéineas biopsadas foi mdculo-papular em 6 doentes,
constituida por placas/nédulos em 4 e papular himida
(condylomata lata) em 1 (Tabela 1).

As caracteristicas histopatolégicas variaram de acor-
do com a morfologia clinica da erupcdo e com o tempo
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Fig 1 - Sifilis secunddria. Aspectos clinicos. (a) Pé4pulas e

nédulos eritematosos na face; (b) Pdpulas eritematosas,
tumidas, disseminadas, nédulo mentoniano.

decorrido desde o inicio da infeccdo. Na Tabela 2, apre-
sentam-se os resultados considerados mais marcantes.

Os padrées histolégicos foram classificados em geral
como: (1) liquendide, (2) superficial, (3) perianexial, (4)
perivascular superficial e (5) perivascular superficial e
profundo.

As biopsias correspondentes aos pacientes com le-
sdes sifiliticas maculares (casos clinicos 2 e 4), revelaram
a presenca de um infiltrado linfoplasmocitério perivas-
cular na derme superficial (Fig. 2b). No caso clinico 4
observou-se um padréo liquendide. Nestas lesées, a
epiderme foi envolvida pelo processo inflamatério, ob-
servando-se paraqueratose focal, acantose e ortoque-
ratose (Fig. 2a).
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Tabela 2 - Caracteristicas histolégicas dos 7 casos clinicos de sifilis secunddria.

CASO 1 CASO 2 CASO 3 CASO 4 CASO 5 CASO 6 CASO 7

Acantose i aF + +

Alireees Paraqueratose F aF +

Epidérmicas

Ortoqueratose + + e +

Atrofia +

Liquenoside + aF

Superficial
intersticial

Padréo
Histopatolégico Perianexial i N
de Inflamag@o na
derme

Perivascular
(superficial)

Perivascular
(superficial e + + aF aF
profundo)

Caracteristicas Histopatolégicas

Plasmécitos + + ++ + ++ 4 +

Neutroéfilos +

Células

s Linfécitos + + 4 + 44+ +
Inflamatérias

Eosinéfilos

Histiocitos ++ + qF=F

Fig 2 - Sifilis secunddria. Aspectos histopatolégicos. (a) Hiperqueratose ortoqueratésica sobre acantose irregular da epiderme; (b)
Infiltrado linfoplasmocitério em banda na derme superficial e epidermotropismo focal; (€) Plasmécitos na derme; (d) Agregados de
T. pallidum na derme papilar pela colorac@o de Warthin-Starry (impregnacdo de sais de prata).
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Nos doentes em que apresentacdo clinica de sifilis
secunddria ocorreu sob a forma de pdpulas, o infil-
trado inflamatério tinha uma disposicdo perivascular
na derme superficial e profunda e era mais denso do
gue nas lesées maculares. No caso clinico 7 verificou-
-se um envolvimento perianexial. Em todas as bidpsias
foram observados plasmécitos (Fig. 2c), linfécitos e his-
tiécitos. As alteracdes epidérmicas foram similares as
encontradas nas mdculas. No caso clinico 7, a erupgéo
cuténea foi apenas papular enquanto nos casos 1 e 6,
as pépulas se associaram a lesdes nodulares. No caso
clinico 6, adicionalmente & dermatose, a doente tinha
febre e, laboratorialmente, leucocitose com um quadro
clinico sugestivo de Sindrome de Sweet. Foi realizada
coloracdo de Warthin-Starry no caso clinico 1, a qual
terd permitido a observacéo de multiplas inclusées ar-
gentafins correspondentes a agregados de T. pallidum
(Fig. 2d).

No caso clinico 5, as lesdes maculopapulares ob-
servadas traduziram-se histopatologicamente na pre-
senca de um infilirado plasmocitdrio perivascular na
derme superficial e profunda circundando os anexos

25 o w
] et 2B =3
g §& &5

I 58 &% s

v
280bp - A -3¢ positive control:
150 bp . I == 4— Treponema pallidum

DNA fragment
. Kutrner / Reckwerth 07,03 2002

b)

Fig 3 - Sifilis secundéria. (a) Imunohisoquimica - Es-
piroquetas em grande nimero na epiderme; (B) PCR -
Confirmada presenca de Treponema pallidum.
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cutdneos. A epiderme revelou algum grau de atrofia,
com ortoqueratose.

A forma clinica de apresentacdo em placas obser-
vou-se apenas em 2 doentes. No caso clinico 5 verifi-
cou-se uma erupgdo cutdnea disseminada constituida
por mdculas, pdpulas e placas eritemato-violdceas. O
segundo doente, por sua vez, tinha vérias placas eri-
tematosas circulares com discreta descamacgédo perifé-
rica, localizadas na regiGo peniana, compativeis com
o diagndstico de condylomata lata. Microscopicamen-
te, a amostra biopsada revelou acantose regular e hi-
perplasia psoriasiforme da epiderme com exocitose de
neutréfilos, microabcessos intracérneos e um infiltrado
linfocitario, perivascular e intersticial, rico em plasmé-
citos, na derme superficial.

No estudo imuno-histoquimico complementar, reali-
zado na abordagem do caso clinico 6, foram detecta-
das espiroquetas em grande ndmero na epiderme (Fig.
3a). Foi confirmada a presenca de T. pallidum pela téc-
nica de PCR (Fig. 3b).

DISCUSSAO

Os resultados do estudo histopatolégico das biop-
sias obtidas a partir dos 7 doentes com sifilis secunddéria
estdo de acordo com a diversidade das manifestacées
cutéineas nesta doenca.

O polimorfismo das manifestacdes cutdneas levou
a que nestes doentes, para além da sifilis secundéria,
fossem colocadas outras hipéteses de diagnéstico di-
ferencial, sendo as mais frequentes o linfoma cuténeo
e a toxidermia. Estas hipéteses de diagnéstico clinico e
a possibilidade de ocorréncia do fenémeno prozona,
em conjunto com as andlises utilizadas no diagnéstico
(p.ex. caso clinicol), conduziram & realizacéo de biop-
sias cutéineas, neste grupo de doentes.

A semelhanca de estudos anteriores demonstrou-
-se a presenca de uma discreta reacgdo inflamatéria
cutdnea nos pacientes em que a apresentacdo clinica
de sifilis secunddria ocorreu sob a forma de uma erup-
¢do macular; nas lesdées maculopapulares e papula-
res, as alteracdes epidérmicas e dérmicas foram mais
acentuadas. As lesdes de condylomata lata tiveram
uma aparéncia histopatolégica distinta observando-se
acantose, hiperplasia psoriasiforme, exocitose e um in-
filtrado denso plasmocitdrio em torno e entre os vasos
sanguineos da derme.

A presenca de plasmdcitos em todas as amos-
tras biopsadas reforca o status destas células como a
marca da resposta inflamatéria na sifilis secunddria. As



entidades patolégicas equacionadas no diagnéstico di-
ferencial, nomeadamente eritema multiforme, liquen
plano, psoriase e pitiriase liquendide, raramente con-
tém um componente plasmocitdrio e, nestas situagdes,
apesar de n&o ser patognoménico, mantém o seu valor
diagnéstico. Além disso, na sifilis secunddria, os eosinéfi-
los, presentes frequentemente em reaccées medicamen-
tosas, sdo raros e o infiltrado inflamatério estende-se
superficial e profundamente, enquanto no liquen plano
e reacgdes liquendides este é sobretudo superficial®”.

A detecgdo de treponemas pela coloragéo de War-
thin-Starry (impregnagdo de sais de prata) é pouco re-
presentativa, uma vez que, muitos dos componentes de
tecido normal, tais como grénulos de melanina e fibras
de reticulina sdo também corados, podendo ser con-
fundidos com treponemas?*7.

A utilizacdo de um anticorpo monoclonal para Tre-
ponema pallidum através da técnica de imunohisto-
quimica parece ser um método mais sensivel (71%) e
especifico na deteccdo de espiroquetas, em compara-
¢do com o método de coloragéo de prata (41%). (J.
Cutan Pathol. 2004 Oct;31(9):595-9. Secondary syphi-
lis: a histologic and immunohistochemical evaluation.
Hoang MP, High WA, Molberg KH). A imunohistoqui-
mica constitui assim um método melhorado de detec-
¢do de espiroquetas em cortes de tecido assumindo um
papel importante no contexto do aumento da incidén-
cia de sifilis secunddria seronegativa em pacientes com
infecc@o pelo VIH, importante para se evitar a ocorrén-
cia precoce de sequelas nestes individuos®.

Nas fases assintomdticas da doenca, o diagnéstico
com base em técnicas de PCR tem sido descrito com
sensibilidade e especificidade pouco elevadas.

No diagnéstico de sffilis, o estudo histopatolégico, é
realizado em simultdneo com testes serolégicos, desta-
cando-se a importdncia dos testes treponémicos, como
o TPHA, cuja realizagéo é sugerida pela International
Union against Sexually Transmitted Infections (IUSTI). Os
testes ndo treponémicos (VDRL e RPR), apesar de rea-
lizados com maior frequéncia, estéo associados a um
maior nUmero de resultados falsos negativos (fenéme-
no prozona), sendo estes particularmente mais frequen-
tes na coinfecgdo VIH e sifilis.

Atendendo & reduzida dimensdo da amostra utilizada
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GEIDST

neste estudo, ndo podemos considerar a existéncia de
uma correlacdo significativa entre as caracteristicas das
lesdes cutdneas, titulos serolégicos, densidade e distri-
buicdo do infilirado inflamatério na derme e nimero
de plasmécitos. Apesar da heterogeneidade relativa
dos achados histolégicos poderem reduzir o valor diag-
néstico da biopsia cuténea, no presente momento, a
correlagdo clinica-patolégica, juntamente com estudos
serolégicos continuam a ser essenciais para estabelecer
o diagnéstico final de sifilis secunddria. Desta forma, é
necessdrio que se estabelega uma relagéo estreita com
o laboratério de dermatopatologia, sempre que exista
um elevado grau de suspeicdo clinica de sifilis, mesmo
que a abordagem analitica ou histolégica néo forneca
resultados sugestivos desta doenga®4”.
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RESUMO - Dermatite herpetiforme é uma dermatose autoimune caracterizada por lesées papulo vesiculosas pruri-
ginosas e simétricas, que ocorrem com disposic@o herpetiforme. A doenca tem patogénese multifatorial, dependen-
do de componentes genéticos, ambiental e imunolégico. Ha evidéncias que sugerem que fatores hormonais podem
desempenhar um papel na doenga. Os autores descrevem o caso de uma paciente do sexo feminino, 28 anos, com
dermatite herpetiforme e enteropatia gliten sensivel, cujas lesées cutdneas exacerbadas mensalmente durante o pe-
riodo menstrual, apés interrupcdo do uso de anovulatério oral.

PALAVRAS-CHAVE - Dermatite herpetiforme, Autoimunidade; Doenca celiaca.

DERMATITIS HERPETIFORMIS WITH CLINICAL EXACERBATION
AFTER THE DISCONTINUATION OF ORAL ANOVULATORY USE

ABSTRACT - Dermatitis herpetiformis is an autoimmune skin disease characterized by symmetrical and pruritic vesi-
cular and papular lesions, that occur with herpetiformis layout. The disease pathogenesis is multifactorial, depending
on genetic, environmental and immunological components. There are evidence wich suggest that the hormonal factors
may play a role in disease. The authors report the case of a 28 year old female patient with dermatitis herpetiformis
and gluten-sensitive enteropathy, whose the skin lesions were exacerbate monthly during the menstrual period after
stopping use of oral anovulatory.
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INTRODUCAO

A dermatite herpetiforme (DH) ou doenca de
Duhring-Brocq é uma dermatose bolhosa de caréter
polimorfo, com fases de exacerbacdo e acalmia relati-
va, geralmente assintomatica’. A DH e a doenca celiaca
dividem fundamentos etiopatogénicos bastante seme-
lhantes, ambas sendo incluidas no grupo das doengas
sensiveis ao gldten, juntamente com a nefropatia por
IgA e a ataxia gluten sensivel?S. Tanto na doenca celia-
ca quanto na DH observam-se os mesmos anticorpos
circulantes antirreticulina, endomisio, transglutaminase
e gliadina'S.

Hd evidéncias que sugerem que fatores hormonais
podem desempenhar um papel na doenca*: DH 4 foi
suprimida com a terapia de reposicdo hormonal para
pan-hipopituitarismo®; relato de desenvolvimento de
lesdes de DH no periodo pré-menstrual mensal®; ativi-
dade da doenca em um paciente do sexo masculino de-
sencadeada que fez uso de progesterona e estrogénio’.

Caracteristicamente, as lesdes se apresentam como
vesiculas agrupadas, encimando base eritematosa,
erittmato papulosa ou erittmato ponfosa. O quadro
tende a ser generalizado, intensamente pruriginoso,
simetricamente distribuido, com predilecéo pelo couro
cabeludo, regido cervical, superficies extensoras dos
membros, cintura escapular, regiGo sacrococcigea e
glUteos'28.

A suspeicdo clinica deve ser feita em individuos com
erupcdo cutéinea eritémato-pdpulo-vesiculosa e pruri-
ginosa, simétrica e localizadas nas dreas de predile-
¢@o da doenca. A confirmacdo diagnéstica demanda
exames complementares, sendo a imunofluorescéncia
direta (IFD) perilesional o elemento de maior valor: pa-
dréo granular de IgA na papila.
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No presente relato, os autores descrevem o caso de
uma paciente com dermatite herpetiforme e enteropatia
glUten sensivel, com lesées exacerbadas mensalmente
durante o periodo menstrual, apés interrupcdo do uso
de anovulatério oral.

RELATO DE CASO

Paciente do sexo feminino, 28 anos, em uso de ano-
vulatério, apresentava pdpulas pouco pruriginosas no
cotovelo e na regido cervical posterior hé& sete meses,
sem melhora com uso de cremes e anti-histaminicos.
Nos Gltimos trés meses, houve piora do quadro, com
aumento do prurido e disseminagé@o das lesdes, men-
salmente no periodo menstrual, coincidindo com a sus-
pensédo do contraceptivo oral. Ao exame dermatolégico,

Fig 1 - Lesdes eritematosas e exulceradas na regido cer-
vical posterior.
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Fig 2 - Lesdes exulcero crostosas sob base eritematosa nas
regides sacrococcigea e glitea.

havia lesées eritematosas, exulcero crostosas, de aspec-
to urticariformes, simétricas, na regido cervical poste-
rior, face, joelhos e glUteos. Entre os exames realizados,
destacam-se: anti-gliadina IgA>213, anti-gliadina IgG
24, anti-endomisio IgA - 1/80; dosagem de anticor-
pos anti-endomisio IgG néo reativo e hemograma nor-
mal. Foi estabelecido o diagnéstico de doenca celiaca
e, apesar de instituida dieta livre de gliten, ndo houve
melhora das lesdes cuténeas.

Foi realizada bidpsia de pele perilesional na regido
cervical posterior e IFD que demonstrou padréo granu-
lar de IgA moderada a forte na membrana basal no
topo das papilas dérmicas, além de positividade granu-
lar fraca de C3 ao longo da membrana basal, IgG, IgM
e fibrinogénio negativos. Foi confirmado o diagnéstico
de dermatite herpetiforme e indicado tratamento com
dapsona, entretanto a paciente néo retornou & consulta.

DISCUSSAO

Definida como dermatose bolhosa autoimune créni-
ca, a DH tem patogénese multifatorial, dependendo de
componentes genéticos, ambiental e imunolégico®. A
influéncia de fatores hormonais na patogenia da doen-
ca é descrita na literatura, sendo considerada gatilho
para a DH, podendo deflagrar ou mesmo exacerbar
um quadro clinico*”'°. No caso apresentado, foi rela-
tada associagdo da piora clinica, através do surgimen-
to de novas lesées cutdneas, no periodo menstrual, a
cada novo ciclo, com a interrupg@o do uso de anovu-
latério oral.

A DH é relativamente rara em criancas, podendo a

Caso Clinico

IgA

Fig 3 - Imunofluorescéncia direta revelando padréo gra-
nular de IgA no topo das papilas dérmicas na membrana
basal.

puberdade e a menopausa precipitar seu inicio; irre-
gularidades menstruais, gravidez e o estado puerperal
séo fatores que, em alguns casos, exercem influéncia
no inicio do quadro dermatolégico, favorecendo a re-
lacGo entre a DH com fatores hormonais'41°. E da opi-
nido dos autores, que o uso da medicacdo anovulatéria
retardou a disseminacdo das lesdes e provavelmente
diminuiu a intensidade do prurido no quadro inicial,
dificultando o diagnéstico de dermatite herpetiforme
previamente.

A presenca de doenga celiaca contribuiu para que a
hipétese diagnéstica de DH fosse aventada. Néo obs-
tante, a associacdo do predominio de lesées eritemato-
sas e exulcero crostosas em detrimento de vesiculas com
a padréo cldssico de arranjo herpetiforme no exame
ectoscédpico, a exacerbacdo das lesdes relacionada &
interrupg@o do anticoncepcional oral e o padréo granu-
lar de IgA no topo das papilas dérmicas na membrana
basal & IFD, estabeleceu o diagnéstico de DH.
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RESUMO - A elastélise da derme papilar semelhante a pseudoxantoma eldstico (EDP-PXE) é uma entidade clinico-
-patolégica adquirida, de etiologia desconhecida, caracterizada por auséncia parcial ou total de fibras eldsticas na
derme superficial. Reportamos o caso clinico de uma doente caucasiana de 62 anos, fototipo Ill, com uma dermatose
localizada nas regides posterior e laterais do pescogo caracterizada por miltiplas pdpulas amareladas, monomérficas,
arredondadas, com 2-3mm de diémetro, assinftomdticas, presentes desde hd cerca de 2 anos. O exame histopatol6-
gico, com a coloracdo de orceina, revelou auséncia quase total de fibras elésticas na derme superficial, compativel
com o diagndstico de EDP-PXE. Consideramos que esta entidade, exclusivamente cutdnea, estd sub-diagnosticada por
se tratar de uma patologia assintomdtica, cujo diagnéstico histopatolégico estd dificultado, na auséncia de corretas
hipéteses de diagndstico.

PALAVRAS-CHAVE - Derme; Doencas da pele; Pseudoxantoma eldstico; Tecido eldstico.

PSEUDOXANTHOMA ELASTICUM-LIKE PAPILLARY DERMAL
ELASTOLYSIS - A SUBDIAGNOSIS ENTITY

ABSTRACT - Pseudoxanthoma elasticum-like papillary dermal elastolysis (PXE-PDE) is an acquired clinical entity, of unk-
nown etiology, characterized by partial or total absence of elastic fibers in the papillary dermis. We describe the case of a
62-year-old Caucasian woman, Fitzpatrick Il skin phototype, with a dermatosis characterized by multiple, asymptomatic,
yellowish, monomorphic, rounded papules, with 2-3mm in diameter, located on the posterior and lateral sides of the neck
with 2 years of evolution. Histopathological examination revealed a marked reduction of elastic fibres in the papillary
dermis confirming PXE-PDE diagnosis. We consider that this entity, exclusively cutaneous, is under-diagnosed because it
is an asymptomatic disease, in which histopathological diagnosis is difficult, if it is not clinically considered.

KEY-WORDS - Dermis; Elastic tissue; Pseudoxanthoma elasticum; Skin diseases.
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INTRODUCAO

As fibras eldsticas da matriz extracelular sGdo um
dos componentes do tecido conjuntivo dérmico. Estas
fibras tém um papel essencial na resisténcia as forcas
de deformagdo e na elasticidade da pele’. As patolo-
gias relacionadas com as fibras elésticas podem ser
classificadas tendo em consideracdo a sua diminuicéo
ou o seu aumento a nivel da derme'2. A elastélise da
derme papilar semelhante a pseudoxantoma eldstico
(EDP-PXE) é uma entidade clinico-patolégica adquiri-
da, caracterizada por diminuigdo marcada de fibras
eldsticas na derme superficial'.

CASO CLiNICO

Descrevemos o caso clinico de uma doente de 62
anos, caucasiana, fototipo lll, que recorreu & consulta
de Dermatologia por uma dermatose com cerca de dois
anos de evolucdo caraterizada por pépulas amareladas,
monomodrficas, arredondadas, com 2-3mm de didme-
tro, assintomdticas, distribuidas de forma simétrica nas
regides laterais e posterior do pescoco (Fig. 1). A doente
negava traumatismo, inflamagdo local, histéria de ex-
posicdo solar significativa, e ndo havia antecedentes

familiares da mesma patologia. Nos antecedentes pes-
soais dermatolégicos salientava-se psoriase guttata
pés-estreptocdecica hd quatro anos. Efetuou-se bidpsia
cuténea e colocaram-se como hipéteses de diagnésti-
co, pseudoxantoma eldstico e elastose solar. O exame
histopatolégico néo revelou alteragées significativas na
coloracdo com hematoxilina/eosina. Na coloragdo com
orceina, observou-se uma auséncia quase total de fibras
eldsticas ao nivel da derme superficial (Fig. 2). Néo se
verificou fragmentag@o ou calcificacdo das fibras eldsti-
cas, no método de Von Kossa, o que permitiu afirmar o
diagnéstico de EDP-PXE.

Até & data, ndo tendo sido descrito nenhum tra-
tamento efetivo para a EDP-PXE e estando a doente
assinfomdtica, foi apenas informada da natureza be-
nigna desta entidade.

DISCUSSAO

Em 1992, Rongioletti e Rebora® descreveram pela
primeira vez um caso clinico de EDP-PXE caraterizado
por pdpulas amareladas, néo foliculares, coalescentes
em placas com padréo em empedrado, que se asse-
melhava clinicamente a pseudoxantoma eldstico?*. As
pdpulas, na EDP-PXE, distribuem-se de forma simétrica

Fig 1 - Elastdlise da derme papilar semelhante a pseudoxantoma eldstico — aspecto clinico.

224



Revista SPDV 72(2) 2014; Leonor Lopes, Miguel Duarte Reis, Ana Isabel Gouveia, e cols.; Elastélise da derme papilar semelhante

a pseudoxantfoma eldstico.

Fig 2 - Auséncia quase fofal de fibras eldsticas na derme
superficial (Orcefna, 100x).

na regido cervical (face posterior e lateral), na regido
supra-clavicular e, mais raramente, nas pregas ante-
-cubitais, regido infra-umbilical, axilas e térax'2. As
pdpulas aparecem progressivamente num periodo de
tempo de 4 meses a 5 anos, geralmente em mulheres
pds-menopausa e sem sinftomatologia associada. No
entanto, pode ocorrer prurido ligeiro*®. Ndo hé envol-
vimento sistémico descrito?*.

Admite-se que as alteracdes clinicas da EDP-PXE
sejam secunddrias a defeitos na rede de fibras elds-
ticas subjacente, correspondendo & herniacdo da
derme nas dreas onde existe rarefagdo ou auséncia de
fibras eldsticas'?. Alguns autores defendem que estas
alteragdes sdo secunddrias a processos degenerativos
e ndo elastoliticos?. A nivel histopatolégico, observa-se
uma epiderme normal ou ligeiramente atréfica com
perda parcial ou total, em banda, das fibras elésticas
na derme superficial?, e uma auséncia de fragmenta-
¢Go ou calcificagcdo das fibras elésticas, como na biop-
sia da doente referida no presente caso clinico. Apesar
de, na maioria dos casos, a regiGo superior da derme
reticular ndo ter alteracdes?, pode observar-se elasto-
lise com envolvimento da regido peri-folicular®.

A etfiopatogenia da EDP-PXE é desconhecida. A ex-
posicéo & radiagdo ultravioleta, o fotoenvelhecimento
cutdneo intrinseco, a elastogénese anormal e fatores
genéticos tém sido sugeridos'?°. Atualmente, admite-
-se que a radiagd@o ultravioleta pode ser um dos fe-
némenos desencadeantes, mas ndo o principal, uma
vez que dreas ndo expostas & radiacdo solar também
podem estar afetadas?. No estudo imunohistoquimi-
co verificou-se uma auséncia de fibrilhina-1 e elastina
na EDP-PXE, enquanto que em sujeitos controlo idosos

Caso Clinico

sauddveis apenas se constatava perda de fibrilhina-1¢.
O fotoenvelhecimento cutneo intrinseco apesar de
considerado um fator determinante na patogénese da
EDP-PXE?, nGo explica por si s6 este fenémeno.

Mais recentemente, propuseram a papulose fibro-
-elastolitica do pescoco como uma entidade que en-
globava a EDP-PXE e as pdpulas fibrosas brancas do
pescoco - patologias com uma sobreposicdo clinica e
histolégica’®. Esta Ultima entidade caracteriza-se por
pépulas esbranquicadas ou pélidas, ndo confluentes
que se distribuem predominantemente nas regides la-
terais e posterior do pescoco em individuos idosos'”’.
Sé@o geralmente pdpulas arredondadas isoladas, ndo
confluentes, néo foliculares, de consisténcia mais
firme que as observadas na EDP-PXE'. Esta entidade
ocorre entre os 39 e os 80 anos, predominantemente
em homens asidticos e, mais raramente, em mulheres
europeias ou do Médio Oriente'. Apesar de se obser-
var elastélise da derme papilar e reticular, o principal
achado histolégico é um espessamento dos feixes de
colagénio na derme papilar e média’8.

A nivel clinico o principal diagnéstico diferencial
efetua-se com pseudoxantoma eldstico?®, uma doenca
genética rara devida a mutagdo no gene ABCC? cujas
manifestacdes cuténeas s@o clinicamente semelhantes
as da EDP-PXE8. No entanto, o pseudoxantoma eléstico
ocorre na segunda década de vida?7, e no exame histo-
patolégico caracteriza-se por fragmentagdo e calcifica-
¢Go das fibras eldsticas, afetando predominantemente, a
derme reticular’. No nosso caso clinico a coloragéo Von
Kossa foi negativa para depésitos de cdlcio nas fibras
eldsticas, o que excluiu esta patologia. No pseudoxan-
toma eldstico, e contrariamente & EDP-PXE, observa-se
envolvimento sistémico com atingimento do sistema car-
diovascular, gastrointestinal e da retina, o que condi-
ciona mortalidade e morbilidade significativas?. A nivel
histopatolégico colocam-se outros diagnésticos diferen-
ciais, nomeadamente, elastélise da derme média?48 e
elastose dérmica focal linear®.

A EDP-PXE é considerada uma entidade rara, assin-
tomdtica, com um curso benigno, cuja preocupagéo é
essencialmente cosmética, o que reduz a procura de
cuidados de satude. Cada vez mais sdo descritos novos
casos em idades mais precoces. Até & data, ndo exis-
te nenhum tratamento eficaz, sendo que alguns autores
defendem a aplicacdo tépica de anti-oxidantes locais
com o objetivo de reduzir a produgéo de radicais livres’.

Consideramos tratar-se de uma patologia sub-
-diagnosticada dado que o diagndstico histopatolégi-
co esté dificultado, e por vezes néo é realizado, se néo
for colocada esta hipétese clinica de diagnéstico.
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Razéo de publicagdo: Os autores apresentam o caso por sua raridade e fazem uma revisdo da literatura.
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RESUMO - Os autores descrevem o caso de um paciente masculino, jovem, apresentando lesées eritemato-des-
camativas, maceradas, nas regides axilares e inguinais bilateralmente, além de placas eritematosas exulceradas
no sulco intergliteo. O exame histopatolégico da lesdo cuténea foi compativel com histiocitose de células de Lan-
gerhans, com imuno-histoquimica positiva para CD1a e S100, confirmando o diagnéstico. Na investigacdo de
doenca sistémica, foi observada lesdo nodular extra-axial na cisterna suprasselar. O paciente foi submetido & qui-
mioterapia sistémica, com resolugdo das lesdes cutdneas. Atualmente, mantém acompanhamento multidisciplinar
pela Dermatologia, Hematologia e Endocrinologia.

PALAVRAS-CHAVE - Histiocitose, células de Langerhans.

LANGERHANS CELL HISTIOCYTOSIS

ABSTRACT - The authors report a case of a young male patient who presented with erythematous and descamative
lesions, with maceration, in the axillary and inguinal region, associated with erythematous ulcerated plaques in the
perianal region. Histopathological examination was compatible with Langerhans cell histiocytosis, with immunohisto-
chemical positivity for CDTa and S100, thus confirming the diagnosis. Systemic investigation revealed an extra-axial
mass in supra-sellar region; he underwent chemotherapy, with a significant improvement of the cutaneous lesions. He
keeps his follow-up by the Dermatology, Hematology and Endocrinology Units.

KEY-WORDS - Histiocytosis, Langerhans cell.
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INTRODUCAO

A histiocitose de células de Langerhans (HCL) é
uma doenca rara caracterizada pela proliferacdo e
acumulo de células dendriticas clonais que apresen-
tam marcadores de superficie e caracteristicas ultraes-
truturais similares as células de Langerhans da pele. E
mais comum em criangas, com predilecdo pelo sexo
masculino, e sua etiologia ainda é desconhecida.

A HCL pode afetar qualquer érgéo do corpo, mas
os mais afetados sé@o ossos (80%), pele (33%) e hipé-
fise (25%). Dessa forma, hd uma grande variabilida-
de clinica e curso imprevisivel: desde doenca unifocal
com lesdes autolimitadas até doenca envolvendo vé-
rios 6rgdos, produzindo sequelas permanentes ou
com consequéncias fatais’.

CASO CLINICO

Paciente de 18 anos, masculino, natural e pro-
cedente do Rio de Janeiro, chegou ao ambulatério
apresentando hd dois anos placas eritemato-desca-
mativas mal delimitadas e com maceragdo nas re-
gides axilares e inguinais (Fig.s 1 e 2), associadas &
eritema e descamacgdo difusos no couro cabeludo.
Queixava-se também de placas dolorosas, eritema-
to-descamativas, exulceradas, nos sulcos intergliteo,
sulco infraglUteo esquerdo e regido perianal (Fig. 3),
qgue haviam surgido um ano antes das demais le-
sées. Relatava j& ter realizado diversos tratamentos
tépicos com antimicéticos para as lesdes cutdneas,
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e com maceracdo nas axilas.

Fig 1 - Placas eritemato-descamativas, mal delimitadas

sem melhora. Né@o havia queixas de sintomas sis-
témicos (como febre, perda de peso, diarreia, po-
lidria, polidipsia). Negava etilismo e tabagismo. Ao
exame clinico, apresentava-se em bom estado geral,
afebril, eupneico, normotenso. Sem linfonodomega-
lias. Ausculta cardiaca e pulmonar sem alteragdes,
auséncia de visceromegalias. Peso 103 kg, altura de
1mé5cm e indice de massa corporal de 37,83kg/m?.
Apresentava também auséncia de pélos pubianos,
os testiculos eram pré-puberais e o pénis de tama-
nho reduzido. Realizada biépsia de lesdo cuténea da
axila esquerda, o exame histopatolégico foi compa-
tivel com histiocitose de células de Langerhans (Fig.
4), com imuno-histoquimica evidenciando positivida-
de para CD1a e S100 (Fig. 5). O paciente foi entdo
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encaminhado para os ambulatérios de Hematologia
e Endocrinologia, e a investigacGo para acometi-
mento sistémico mostrou hemograma completo nor-
mal, glicose 113mg/dL, colesterol total 236mg/dL,
triglicerideos 242mg/dL, colesterol-HDL 36mg/dL,
colesterol-LDL calculado 152mg/dL, alanina amino-
transferase (ALT) 155 U/L [valor de referéncia (VR):
30-65], aspartato aminotransferase (AST) 87 U/L
(VR: 15-37), fosfatase alcalina 92U/L (VR: 60-269);
gamaglutamil transferase 277U/L (VR: 8-61), sédio
sérico 137mEqg/L (VR: 135-145) e densidade urindria
de 1,010. Na avaliagéo neuroendocrinolégica, ndo
apresentou alteracdo do setor tireotréfico com TSH
3,08mcUl/mL (VR: 0,3-5,0) e T4 livre 1,0ng/dL (VR:
0,8-1,9); no setor gonadotréfico, houve diminuicdo
da testosterona total (<2 pg/mL (VR: 280-800) com
LH de 2,4mUl/mL (VR: 1,7-8,7) e FSH de 9mUI/mL
(VR: 1,5-12,4), caracterizando um hipogonadismo
hipogonadotréfico. Apresentou ainda uma discreta
diminuicéo do nivel sérico de IGF-1 146ng/mL (VR:
147-527). Os niveis de prolactina eram normais.
Néo foi possivel avaliar o setor corticotréfico porque
o paciente encontrava-se em uso de prednisona 20
mg/dia. Auséncia de lesdes 6sseas a radiografia do
esqueleto e radiografia de térax normal. Tomogra-
fia computadorizada de crénio demonstrou lesd@o
nodular extra-axial na cisterna suprasselar. Ultras-
sonografia de abdome revelando figado de volume
aumentado, com infiltracdo gordurosa importante. O
paciente foi entdo submetido a esquema de quimio-
terapia para doenga multissistémica com vimblasti-
na e prednisona, com melhora importante das lesées
cuténeas |4 apds o primeiro ciclo. Atualmente man-
tém acompanhamento multidisciplinar na Dermato-
logia, Hematologia e Endocrinologia.

Fig 3 - Placas eritemato-descamativas, exulceradas, no sul-
co interglUteo, sulco infragldteo esquerdo e regido perianal.

Fig 4 - Biopia de pele evidenciou, na derme, infiltrado in-
flamatério rico em histiécitos (células poligonais com bor-
das citoplasmdticas bem definidas e nucleo riniforme).
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Fig 5 - Imuno-histoquimica evidenciando positividade para CD1a e S100.

DISCUSSAO

No passado, sob a denominacdo de Histiocitoses X,
eram conhecidas quatro diferentes apresentacdes clini-
cas: doenga de Hand-Schiller-Christian, doenga de Let-
terer-Siwe, granuloma eosinofilico, e reticulo-histiocitose
congénita de regressdo espontdnea (doenga de Hashi-
moto-Prizker). Todas essas desordens envolviam uma cé-
lula semelhante aos histidcitos, derivada das células de
Langerhans, sendo entdo a doenca denominada histio-
citose de células de Langerhans?3.

A patogénese da HCL ainda néo estd elucidada. Como
algumas vezes apresenta um comportamento benigno as-
sociado a um infilirado de células inflamatérias, alguns
autores propdem que essa doenca seja uma desordem
inflamatéria reativa, sugerindo patogénese infecciosa,
ambiental ou autoimune. No entanto, a demonstragéo
de mutagdes recorrentes no gene BRAF em pacientes com
HCL, associada a clonalidade das células da HCL, supor-
ta a ideia de que se trate de uma doenca neopldsica®.

Atualmente, a HCL é classificada em doenca de um
Unico érgéo (que pode ser unifocal ou multifocal) e doen-
ca multissistémica. A forma multissistémica acomete di-
versos 6rgdos e é subdividida em 2 categorias. Paciente
sem lesdo nos 6rgdos de risco (medula dssea, pulmées,
figado e bago) séo classificados como de baixo risco.
No grupo de alto risco, estdo os pacientes que apresen-
tam comprometimento de um ou mais érgdos de risco®.
As formas focais e multifocais de um Unico érgéo séo
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as mais comuns e acometem principalmente adultos e
criancas de maior idade. Geralmente séo crénicas e de
melhor prognéstico, podendo haver remisséo espontd-
nea nas formas unifocais. J& a doenga disseminada é
mais agressiva, de pior progndstico e acomete quase
sempre criangas menores de trés anos de idade. Mani-
festa-se com lesdes cutdneas em 80% dos casos e com
sinais e sinfomas constitucionais como febre, linfadeno-
patia, hepatoesplenomegalia, envolvimento da medula
6ssea, disfuncdo hepdtica e pulmonar®.

As lesdes cutdneas sdo mais frequentes na forma
disseminada. Apresentam-se como pdpulas eritemato-
sas, vesicopuUstulas, lesdes dermatite seborreica-like, e
petéquias isoladas ou generalizadas, acometendo prin-
cipalmente couro cabeludo e tronco. Lesées ulcerativas
(sobretudo em dreas genitais e/ou perianais), erosdes
nas mucosas do palato e lingua, e edema gengival tam-
bém podem ocorrer®®. Nosso paciente apresentava des-
camacdo no couro cabeludo que lembrava dermatite
seborreica, lesdes que lembravam intertrigo na regiGo
axilar e inguinocrural e exulceracdes/ulceracdes na re-
giGo perianal.

O acumulo de células da HCL nos ossos produz le-
sdes liticas, sendo o envolvimento mais comumente uni-
focal e com frequéncia associado & dor local, com ou
sem reduc@o da mobilidade. Nas criangas, a localiza-
¢@o mais frequente é o cranio (40%), seguido pelo fémur,
costelas, corpos vertebrais e Umero; nos adultos, a loca-
lizagdo mais frequente é a mandibula (30%) e depois o
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cranio. Fraturas patolégicas ou compresséo da medula
devido ao envolvimento vertebral séo raramente obser-
vadas. Em relacdo ao sistema nervoso central, ocorre
infiltracdo de células de Langerhans com maior predi-
lecdo pelo hipotdlamo e/ ou haste hipofisaria, sendo
o diabetes insipidus a manifestacdo mais comum, em
aproximadamente 50% dos casos, com possibilidade de
deficiéncia de GH e de puberdade atrasada®’. Nosso
paciente apresentava retardo do desenvolvimento se-
xual, que pode fazer parte da sindrome endocrinolégica
do hipopituitarismo, e apresentou uma massa na regido
suprasselar muito sugestiva de acometimento pelas cé-
lulas de Langerhans. O hipopituitarismo e disfuncéo
hipotaldmica na HCL s@o conhecidos fatores de risco
para doenga gordurosa néo alcodlica do figado, pois
causam alteracées metabdlicas como obesidade central,
hiperlipidemia, e resisténcia insulinica, resultando na in-
filtragéo gordurosa do figado8. Isso pode explicar, pelo
menos em parte, a esteatose hepdtica e as alteracdes
metabdlicas apresentadas pelo nosso paciente.

O diagnéstico da HCL é feito pelas manifestagdes cli-
nicas associadas & comprovacdo histopatoldgica e imu-
no-histoquimica. Uma biépsia deve ser feita do érgéo
envolvido que seja mais acessivel, normalmente a pele,
se houver acometimento’. A principal caracteristica do
diagnéstico é a identificacdo morfoldgica tipica das cé-
lulas HCL, mas a positividade das células lesionais para
CD1a e/ou langerina (CD207) é necesséria para o diag-
néstico definitivo. A microscopia eletrénica demonstran-
do grénulos de Birbeck (estruturas citoplasmdticas em
forma de bastéo com uma vesicula na sua extremidade,
levando ao aspecto de raquete de ténis), antigo padrédo-
-ouro para o diagndstico, ndo é mais necessdria, uma
vez que a expressdo da langerina confirma a presen-
ca desses grdnulos®. A langerina é a principal protei-
na que produz os grénulos de Birbeck, embora CD1a
pareca mais especifico para HCL, j& que as células de
Langerhans normais nos linfonodos e no figado podem
corar para CD207, mas ndo para CD1a. As células da
HCL também sdo positivas para a proteina S100, mas
como outros tipos de macréfagos e histidcitos também
podem corar com esse marcador, sua positividade ndo é
suficiente para o diagnéstico®.

O tratamento varia de acordo com a forma e a exten-
s@o da doenga. O ¢ltimo protocolo da Histiocyte Society
preconiza como primeira linha de tratamento a associa-
¢Go de prednisona e vimblastina para todas as formas
da doenga, exceto quando acomete apenas um oérgdo.
Nosso paciente estdé em tratamento sistémico com as
drogas acima citadas, e hd plano de reposicdo hormo-
nal para as alteragdes endocrinoldgicas. Ele apresentou
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melhora importante das lesées cutneas j@ apds o pri-
meiro ciclo de quimioterapia; aguarda realizagéo de nova
ressondincia nuclear magnética do crénio para reavalia-
¢Go da lesdo suprasselar. Nao hd guidelines estabelecidos
para o tratamento no caso de acometimento exclusiva-
mente cutdneo’. E descrito o uso de mostarda nitrogena-
da em solugdo a 20% com bons resultados. Hé relatos
sobre uso da puvaterapia, isotretinoina e da talidomida?®.
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RESUMO - Sindrome de Graham-Little-Piccardi-Lassueur (SGLPL) é uma dermatose rara, de etiologia desconhe-
cida, que acomete principalmente mulheres entre 30 a 60 anos de idade. Caracteriza-se pela triade de alopecia
cicatricial multifocal do couro cabeludo, erupgéo folicular liquenoide e hipotricose das regides axilar e pubiana. O
exame anatomopatolégico revela diminuigdo do numero dos foliculos pilosos, infiltrado perifolicular e fibrose. A
terapéutica é um desafio, com recidivas frequentes apés tratamentos locais e sistémicos. Relatamos um caso tipico
desta sindrome rara, em um paciente sexo masculino de 46 anos.

PALAVRAS-CHAVE - Alopecia; Hipotricose; Liquen plano.

LASSUER -GRAHAM-LITTLE-PICCARDI SYNDROME

ABSTRACT - Lassueur Graham-Little-Piccardi syndrome is a rare dermatosis of unknown etiology that affects mainly
women between 30 and 60 years old. It is characterized by the triad of multifocal scarring alopecia of the scalp, liche-
noid follicular eruption and hypotrichosis of axillary and pubic regions. Anatomopathological examination revealed
decrease in the number of hair follicles, upper perifollicular infiltrate and areas with fibrosis. Therapy is a challenge,
with frequent relapses after local and systemic treatments. We report a typical case of this rare syndrome in a male
patient of 46 years.

KEY-WORDS - Alopecia; Hypotrichosis; Lichen planus.
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INTRODUCAO

Relatada inicialmente por Piccardi, em 1913, a Sin-
drome de Graham-Little-Piccardi-Lassueur (SGLPL) é
uma dermatose rara, caracterizada pela triade de alo-
pecia cicatricial multifocal do couro cabeludo, erupgéo
folicular liquenoide e hipotricose das regiées axilar e pu-
biana. A maioria dos pacientes séo mulheres entre 30 e
60 anos'?. A etiologia é desconhecida e controversa*®.
Relatamos um caso tipico desta sindrome rara, em um
paciente sexo masculino de 46 anos.

RELATO DE CASO

Paciente do sexo masculino, 46 anos, comerciante,
com queixa de “falhas no cabelo ha 9 meses”. Hé 6 Fig 2 - Dermatoscopia do couro cabeludo com hiper-
meses em tratamento com disfosfato de clooquina, sem queratose folicular e acentuacdo do éstio folicular.
melhoras. Ao exame dermatolégico apresenta, no couro
cabeludo, multiplas éreas de alopecia com aspecto
atréfico. (Fig. 1). A dermatoscopia do couro cabeludo
evidencia hiperceratose perifolicular e acentuagdo dos
6stios foliculares (Fig. 2). H& hipotricose axilar bilateral,
sem evidencia de atrofia cut@nea. Exibe no tronco pos-
terior e membros superiores, pdpulas liquendides e ce-
ratose folicular disseminada (Fig. 3). O paciente nega

Fig 1 - Mdltiplas dreas de alopecia no couro cabeludo,
com aspecto atréfico. Fig 3 - Pdpulas liquendides no tronco posterior. ‘
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dos a infiltrado inflamatério linfomononuclear.

Fig 5 - Diminuicdo do nimero dos foliculos pilosos associa-

sinfomatologia local. Sem antecedentes pessoais e fami-
liares. O estudo histopatolégico do couro cabeludo re-
velou diminuicdo do nimero dos foliculos pilosos, com
tratos fibrosos verticais ocupando a posicdo dos folicu-
los pilossebdceos, associados a infiltrado inflamatério
linfomononuclear: aspectos sugestivos de liquen plano
pilar (Figs. 4 e 5). No tronco posterior, a histologia das
pépulas é de aspecto liquendide. Diante dos achados
clinicos e histopatolégicos concluiu-se o diagnéstico de
Sindrome de Graham-Little-Piccardi-Lassueur. Institui-
do tratamento com corticoterapia sistémica, o paciente
apresenta estabilizagdo do quadro.

Caso Clinico

DISCUSSAO

Relatada inicialmente por Piccardi em 1913, a Sin-
drome de Graham-Little-Piccardi-Lassueur possui etiolo-
gia desconhecida e controversa. A maioria dos autores
considera o liquen plano pilar (LPP) com trés variantes cli-
nicas: LPP cléssico, alopecia frontal fibrosante e a SGLPL.
Nesta ultima, o quadro consiste essencialmente na alo-
pecia cicatricial multifocal do couro cabeludo, associada
a erupgdo folicular liquendide e a perda de pelos néo
cicatricial axilar e pubianos'?#5. Os trés componentes
podem aparecer simultaneamente, mas a alopecia do
couro cabeludo muitas vezes precede a erupcao folicular
e a perda de pelos axilares e pubianos.

A histologia do couro cabeludo demostra uma alo-
pecia cicatricial em estdgio de pseudopelada. A alopecia
axilar e pUbica é descrita como néo cicatricial, uma vez
gue néo hé nenhum sinal clinico de atrofia, mas a histo-
logia pode mostrar a destruicdo dos foliculos. A ceratose
folicular apresenta-se liquendide'=.

O diagnéstico diferencial da SGLPL inclui causas de
alopecia cicatricial, como pseudopelada de Brocq, lupus
eritematoso discéide, sarcoidose, mucinose folicular, fo-
liculite decalvante e queratose pilar atréfica®.

O tratamento é um desafio em relagéo tanto a alo-
pecia cicatricial quanto a erupcdo folicular liquenoide
disseminada. Observam-se recidivas frequentes apés te-
rapias instituidas. A terapia de primeira linha inclui os
corticosteroides tépicos de alta potencia e os corticoides
intralesionais. Na segunda linha, encontram-se a cor-
ticoterapia sistémica, retindides, metotrexato, ciclospo-
rina, talidomida e fotoquimioterapia com Puva, porém
sem resultados consistentes’34.
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UMA CAUSA ATIPICA DE LIQUEN PLANO
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RESUMO - Relatamos o caso de uma crianga de 7 anos que desenvolveu liquen plano cutdneo por Epstein-barr.
O tratamento foi realizado com griseofulvina com boa resposta.

PALAVRAS-CHAVE - Crianga; Liquen plano; Infecgdes por virus Epstein-Barr.

ATYPICAL CAUSE FOR LICHEN PLANUS

ABSTRACT - The authors describe a case of a 7 year old child that developed a cutaneous lichen planus by Epstein-
-barr. Griseofulvin was used as treatment, with great response.
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INTRODUCAO

O Liquen Plano é uma doenca crénica, com diversas
etiologias, associado & uma resposta imunoldgica, viral
e bacteriana desconhecida, principalmente relacionado
ao emocional. O comprometimento cutdneo é o mais
comum, podendo ocorrer também nas mucosas e nas
unhas®.

O virus Epstein-Barr (EBV) é um herpes virus (HHV4).
Corresponde a uma doenca exantemdtica que apre-
senta um rash cutdneo eritematoso com pépulas e pla-
cas semelhantes a urticéria, podendo ser pruriginoso
ou ndo.

Os autores descrevem uma rara associacdo de um
caso de liquen plano cuténeo causado por Epstein-Barr.

RELATO DO CASO

JMJ, sete anos, apresentando hd quatro meses le-
sdes eritemato-violdceas,descamativas e pruriginosas,
localizadas nos membros inferiores e antebraco (Figs.
1, 2 e 3). Algumas dreas com presenca de fendme-
no isomérfico de Koebner. O diagnéstico foi sugesti-
vo de liquen plano. Estava em uso de hixizine oral
e furoato de mometasona tépico por alguns dias. Foi
realizado a biépsia da lesdo, com exame histopatolé-
gico apresentando hiperceratose compacta, hipergra-
nulose, acantose irregular com borramento da juncéo
dermo-epidérmica por infiltrado linfo-histiocitério dis-
posto em faixa na derme superior (Fig. 4). Além disso,
solicitou-se a sorologia viral, com resultado compati-
vel para Epstein-Barr. Como tratamento, foi sugerido
a griseofulvina por 40 dias, com excelente resposta te-
rapéutica.

Fig. 1 - Lesdes eritemato-violdceas, descamativas e prurigi-
nosas, localizadas nos membros inferiores.
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Fig. 2 - Lesdes eritemato-violdceas, descamativas e prurigi-
nosas, localizadas nos membros inferiores.

Fig. 3 - Lesdes eritemato-violdceas, descamativas e prurigi-
nosas, localizadas no antebraco.

Fig. 4 - Hiperceratose compacta, hipergranulose, acanto-
se irregular com borramento da juncdo dermo-epidérmica
por infiltrado linfo-histiocitdrio disposto em faixa na derme
superior.
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DISCUSSAO

O liquen plano é uma moléstia de caréter inflama-
tério crénico que acomete a superficie mucocutdnea
e estd presente em 0,5 a 1% da populagéo mundial,
mais prevalente em adultos*. Sua etiologia ainda néo
estd completamente elucidada, mas existem diversas
hipéteses para tal, como infeccdes virais (hepatite C),
predisposic@o genética, alteracdes imunoldgicas, neu-
rolégicas e até mesmo fatores emocionais®*. Costuma
apresentar periodos de remissdo e ativagdo da doen-
¢a, relacionando-os com instabilidade emocional®.
Pode ocorrer transformacdo maligna em menos de 1%
dos casos®.

J& o EBV pertence & familia dos herpes virus, que se
alastra com o contato intimo ou, na maior parte dos
casos, a partir de portadores assintomdticos. A primo-
-infeccdo em criancas é bastante comum e pode de-
sencadear sintomas inespecificos, como diarréia e dor
abdominal'®. As lesdes cutdneas séo incomuns e a prin-
cipal manifestacdo provocada pelo EBV é a mononu-
cleose infecciosa. Outras manifestacdes relatadas séo
pneumonia, miocardite, pancreatite, adenite mesentéri-
ca, glomerulonefrite e Ulcera genital'®. A associagdo de
lesdes de liquen plano com o virus Epstein-Barr é rara.

O diagndstico do liquen plano é basicamente clinico
e a bidpsia da lesdo, com histopatolégico, comprova a
doenca’.

O diagnéstico diferencial pode ser feito com as rea-
¢oes liquendides por drogas (atrebina, ouro), liquen
nitido, liquen estriado, sifilis secunddria e psoriase na
forma pdpulo-descamativa’.

Os tratamentos sé@o diversos e dependem da drea e
da extensdo do comprometimento?. O tratamento com
corticosteréides tépicos e orais é considerado o fdrma-
co de escolha. Para as lesées cutdneas, por exemplo, é
comum o uso de corticoterapia tépica de média e alta
poténcia, como betametasona e clobetasol'®. O uso
glicocorticéides orais e o PUVA estéo indicados quan-
do as lesdes sdo generalizadas, com comprometimento
maior de 20% da drea corpérecd.

Outros medicamentos como griseofulvina, com agéo
anti-mitética, podem estar indicados, sendo considera-
da, na literatura, terceira droga de escolha. Como «a
crianga & estava usando um corticéide tépico sem res-
posta, optamos pelo uso da griseofulvina com excelente
resultado em 40 dias*.

O liquen plano cutéineo é uma doenga com baixo

Caso Clinico

potencial de complicagéo, por isso deve-se levar em
consideragdo os efeitos colaterais de cada droga na es-
colha do tratamento'. O prognéstico da doenga é bom
e,a maioria dos casos, dependendo das causas, nGo
apresentam complicagdes®.
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RESUMO - Paragangliomas ou Feocromocitomas extra-suprarrenais sGo tumores raros derivados do tecido croma-
fim que tendem a ocorrer esporadicamente ou no contexto de doengas genéticas complexas. Sdo tumores com apre-
sentagdo clinica variada, dependente do seu perfil secretério ou do efeito de massa determinado pela neoplasia.
Sintomas dermatolégicos séo raros, tendo sido classificados como agudos/paroxisticos ou crénicos. E apresentado
caso de uma Eurocaucasiana de 40 anos de idade que referia, nos Gltimos 2 anos, episédios auto-limitados de an-
gioedema, diarreia, toracalgia, hiper ou hipotenséo arterial, dispneia e ansiedade. Estudos laboratoriais e, poste-
riormente, avaliacdo imagiolégica e exame patolégico permitiram identificar um paraganglioma drenante para a
veia renal esquerda, o qual foi extirpado com sucesso. Durante a cirurgia, a manipulagéo do tumor desencadeou
uma nova crise grave, a qual exigiu, com cardcter de emergéncia, a instituicdo de medidas de suporte avangado de
vida. A recuperagéo decorreu sem incidentes, tendo-se verificado uma répida regularizagéo dos valores laborato-
riais a par de uma remissdo clinica completa, sem novos episédios verificados durante 17 anos.

PALAVRAS-CHAVE - Paraganglioma; Feocromocitoma; Angioedema; Manifestagdes cutdneas.

PARAGANGLIOMA AND ANGIOEDEMA

ABSTRACT - Paragangliomas or extra-adrenal pheochromocytomas are rare tumors that arise from chromaffin tissues
and tend to occur either sporadically or in the context of complex genetic disorders. They are clinically heterogeneous
in nature - symptoms deriving either from the secretory profile of the tumor or from the mass effect of the neoplasm.
Dermatologic symptoms are quite seldom described in the literature and have been classified in acute or chronic. The
case of a 40 YO Caucasian female that had been enduring for the last 2 years recurring self-limited episodes of an-
gioedema, diarrhoea, chest pain, hypertension or hypotension, dyspnoea and anxiety is reported. Biochemical studies
and further imagiologic work up and, later on, pathologic exam allowed to identify a paraganglioma that drained to
the left renal artery. Upon surgery, during tumor manipulation, the patient developed an additional systemic crisis that
required active life support. Recovery was regular, with a quick and sustained normalization of lab results as well as
on the clinical side, with no further episode for the last 17 years.

KEY-WORDS - Paraganglioma; Pheochromocytoma; Angioedema; Skin manifestations.

Conflitos de interesse: Os autores declaram néo possuir conflitos de interesse.

No conflicts of interest.

Suporte financeiro: O presente trabalho néo foi suportado por nenhum subsidio ou bolsa.

No sponsorship or scholarship granted.

Direito a privacidade e consentimento escrito / Privacy policy and informed consent: Os autores declaram
que pediram consentimento ao doente para usar as imagens no artigo. The authors declare that the patient gave
written informed consent for the use of its photos in this article.

Recebido/Received - Outubro/October 2013; Aceite/Accepted — Janeiro/January 2014

241



Revista SPDV 72(2) 2014; Rui Tavares-Bello, Jodo Jdcome de Castro, Améndio Santana, Carlos Palos, Garcia e Costa, A Galvdo-Teles;

Paraganglioma e angioedema.

Caso Clinico

' Dr. Rui Tavares Bello

Av. Anténio Augusto Aguiar, 24, 82 Dto
1050 016 Lisboa, Portugal
Email: dermoclinica@netcabo.pt

INTRODUCTION

Pheochromocytomas are catecholamine-producing
neuroendocrine tumours arising from chromaffin cells
of the adrenal medulla or extra-adrenal paraganglia.
Tumours developed from extra-adrenal chromaffin tis-
sue are reported to as paragangliomas or extra-adre-
nal pheochromocytomas'. Nearly 85% of these tumours
originate in the adrenal medulla, the remaining 15%
developing from extra-adrenal chromaffin tissue?.

Overall, pheochromocytomas are rare, usually be-
nign tumours that occur with equal frequency in both
genders in adulthood, with a peak incidence in the
3d-4h decades. They represent a most rare, yet cura-
ble cause of hypertension, accounting for about 0.1%-
0,6% of patients with standard diastolic hypertension®+.

In over 95% of cases, they occur sporadically, most
often as an isolated tumour in individuals aged 40-50
years; familial/hereditary forms are usually diagno-
sed earlier, in children and in adults before 40 years®,
where they tend to be multiple, bilateral, extra-adrenal
and to occur in the context of genetic disorders such as
Neurofibromatosis type |, Multiple Endocrine Neoplasia
Syndrome (Sipple's or Mucosal Neuroma Syndrome),
von Hippel-Lindau Hemangiomatosis and the Familial
Paragangliomas'47.

Often referred to as the “great mimicker”(1), cli-
nical presentation is quite variable and, consequen-
tly, diagnosis is often difficult as clinical manifestations
are protean, subtle and erratic, function of the varia-
ble secretory profile of several compounds, namely
catacholamines, neuropeptides and other vasoactive
amines® 10,

CASE REPORT

A 40 YO female presented to the Dermatology
Outpatient Clinic for recurrent angioedema episodes
affecting her neck (Fig. 1), upper trunk and limbs, oral
mucosae and face. Having started 2 Y before, these 1-4
hour lasting episodes, were occurring more and more
frequently (every 2 weeks in the last 2 months) with
several accompanying symptoms such as “flushing”,
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Fig. 1 - Angioedema of the neck area.

anxiety, dyspnoea, wheezing, hoarseness, chest pain
and aqueous diarrhoea. Less frequently reported
were complaints of pallor on the extremities followed
by transient flushing on the arms, neck and décolleté
areas. During these episodes her blood pressure would
be normal, high or low and no “triggering cause” could
ever be found. Her past medical history was otherwise
unremarkable, except for bronchial asthma she endu-
red until she was 13 years of age.

Previously viewed as “allergic” in nature, she had
been subjected to thorough allergological investi-
gations which gave inconclusive results. She accor-
dingly had been for long periods on antihistamines
such as loratadine, cetirizine, astemizol and ketotifen.
Such approaches proved unsuccessful as far as the
number, duration and severity of the recurring atta-
cks. These, which had led to multiple ER referrals, had




Revista SPDV 72(2) 2014; Rui Tavares-Bello, Jodo J4dcome de Castro, Améndio Santana, Carlos Palos, Garcia e Costa, A Galvao-Teles;
Paraganglioma e angioedema.

Caso Clinico

ANTERIOFR

4
3
H

MG D -
O <
i LT - TP L

been interpreted either as psychoneurotic or as aller-
gic, having been treated with combinations of antihis-
tamines, systemic corticosteroids and anxyolytics and
sedatives.

Laboratory work up including C2,C3,C4,CH100,
C1Inh,T3,T4,Tsh,blood cortisol ,urinary 5-hydroxi in-
dolacetic acid, blood electrolyte and calcium levels
were either normal or negative. Urinary 24h. metane-
phrines were elevated (3234ng/24h urinary volume
of 1200ml/24h) (N<1000 ng/24h). Blood and urine
samples were eventually collected (intercritical period)
for PTH, Calcitonin, VIP PP Gastrin, Glucagon, Soma-
tostatin and Neurotensin. These were normal. Ophthal-
mologic examination was normal.

Topographic work up with a CT-Scan (Fig. 2) and
MIBG Scintigraphy (Metaiodine-131-iodobenzylguani-
dine) (Fig. 3) was followed by the surgical excision of
a 4.2cm diameter paraganglioma draining to the left
renal vein.

During surgery, the manipulation of the tumour eli-
cited, in spite of previous pharmacological adrenergic
blockade with labetalol, a severe episode of angioede-
ma, tachycardia and hypertension that required acti-
ve vital support. Pathologic examination confirmed the
diagnosis of Paraganglioma. Immunohistochemistry
for VIP was negative. Post surgical recovery was nor-
mal; the patient has been well, with a follow up that
included urinary metanephrines, VMA, catacholamines
and imagiological studies. She has endured no further
crises for the last 17 years.

243



Revista SPDV 72(2) 2014; Rui Tavares-Bello, Jodo Jdcome de Castro, Améndio Santana, Carlos Palos, Garcia e Costa, A Galvdo-Teles;

Paraganglioma e angioedema.

Caso Clinico

DISCUSSION

Pheochromocytomas are tumours seldom referred
to in the dermatological literature. Cutaneous manifes-
tations have however been reported, having been clas-
sified as acute/paroxystic or chronic'' (Table 1).

Table 1 - Pheochromocytoma. Dermatologic
manifestations.

1. Acute, paroxystic

¢ Pallor of the face and extremities'?

* Flushing (face and upper trunk)'?

* Hyperthermia'?

* Hyperhidrosis'

* Acrocyanosis'"

* Acrocianosis, erythrocianosis

* Erythematous violaceous papules'

* Raynaud's phenomenon

* Hypochromic macules'

Necrotizing vasculitis'!

Violaceous macules on the feet

Palmar plantar keratoderma'®

Addison-like hypermelanosis'”

Granulosis Rubra Nasi'®

Leukocytoclastic vasculitis'

Chronic urticaria®

These manifestations are due to the direct pharma-
cological effects of the catecholamines on sweat glands
and cutaneous vasculature (hyperhidrosis, acrocyano-
sis, hyperthermia, flushing or pallor...); to incompletely
clarified mechanisms that include the biological effects
of several neuropeptides and vasoactive amines on the
skin (Table 2), or still unknown tumour-mediated tro-
phic stimuli on the skin (Addison-like hypermelanosis,
palmar plantar keratoderma...).

In our particular case, it is noteworthy:

1. The direct chronological concordance between
systemic crises and the angioedema episodes;

2. The intra-surgical angioedema episode elicited
by the manipulation of the tumour and;

3. The long lasting episode-free remission period
(17 years now) after surgery.

Also worthy of mention were the negative results of
several neuropeptides in the urine, blood and in the
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Table 2 - Pheochromocytoma. Secretion products.

. Catecholamines (AD, NA, Dopamine

. Peptides
* Somatostatin (SOM) * VIP
* Substance P e -6
* CGRP * PTH
* Adrenocorticotropin * NPY
* Beta endorphin * Serotonin
* Lipotropin * Gastrin
* Neurotensin e Galanin
* Adrenomodullin * Pancreastatin
* Calcitonin * Met enkephalin

tumour itself (Immunohistochemistry for VIP).These re-
sults were disappointing in face of several previous re-
ports of VIP-secreting pheochromocytomas that were
clinically associated with diarrhoea ?'. They can howe-
ver be explained bearing in mind both the extremely
short biological half life of those neuropeptides and the
facts that neither the samples were collected during an
episode of angioedema nor peptides like Substance P
or CGRP namely, were titrated.

Also deserving a comment is the well-recognized
fact that both anaesthesia and tumour manipulation
are frequently reported to elicit a catecholaminergic
crisis in these patients which, of course, has to be taken
into account when surgical procedures are performed’.
That was indeed our patient's case, who endured an
important intra-surgical crisis that required active life
support.

In sum, we report on an extremely unusual case of
a patient with an extra-adrenal pheochromocytoma
(paraganglioma), in whom angioedema episodes were
synchronous with paroxystic systemic crises and that ex-
perienced no further crises, ever since surgical removal
of the tumour was undertaken, 17 years ago.
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TUMOR GLOMICO NO HALUX COM VERRUGA VULGAR
ASSOCIADA
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RESUMO - O tumor glémico é um tumor mesenquimal incomum originado do glomusneuromioarterial presente na
derme reticular, localizado mais frequentemente nas méos.

Relatamos um caso de mulher, 51 anos, com histéria de longa duragéo de alteracdes no aspecto da unha do halux
esquerdo e dor local intensa. Apés diversos tratamentos, jd@ com o diagnéstico de verruga subungueal, foi suspeita-
da a existéncia de tumor glémico pela histéria clinica e testes semioldgicos sugestivos. Foi realizada cirurgia, com a
confirmagéo histopatolégica das duas hipéteses.

O possivel diagnéstico é a soma de histéria clinica sugestiva, testes ambulatoriais e exames de imagem, contudo
somente confirmado pela histopatologia.

O tratamento é cirdrgico, tratando a dor e evitando a recorréncia. O presente caso relata associacdo de diagndsticos
(tumor glémico e verruga subungueal) culminando com as importantes alteragdes no aspecto da unha.

Enfatiza-se neste trabalho a necessidade de avaliar a dor obscura de digitos para tumor glémico.

PALAVRAS-CHAVE - Doencas do pé; Doencas das unhas; Hdalux; Neoplasias da pele; Tumor glémico.

GLOMUS TUMOR WITH ASSOCIATED SUBUNGUAL WART ON
HALLUX

ABSTRACT - Glomus tumor is an uncommon mesenchymal tumor present in the reticular dermis, frequently located
in the hands.

We report a case of a woman, 51 years old, with a history of long-lasting changes in the appearance of the left hallux’s
nail and intense local pain. After several treatments, being already diagnosed the subungual wart, glomus tumor was
suspected, because of the suggestive symptoms and clinical tests. Surgery was performed, with histopathological con-
firmation of both hypotheses.

The possible diagnosis is the sum of suggestive clinical history, clinical tests and imaging tests, but only confirmed by
histopathology.

The treatment is surgical, treating pain and preventing recurrence. The present case reports associated diagnoses (glo-
mus tumor and subungual wart) culminating with the major changes in the appearance of the nail.

This paper emphasizes the need to suspect the diagnostic of glomus tumor on cases of obscure pain in fingers or toes.

KEY-WORDS - Hand dermatoses; Fibroma.
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INTRODUCAO

O tumor glémico foi inicialmente reportado por
Wood em 1912, mas foram Barre e Masson, em 1924,
que o descreveram um hamartoma vascular benig-
no originado do glomus neuromioarterial presente na
derme reticular'2. Sua localizacdo mais freqiente é
a drea subungueal nas maos, sendo frequentemen-
te observado como les@o Unica na falange distal dos
dedos®“. Representa de um até 4,5% das neoplasias que
acometem as mé&os®. Também pode ocorrer nos dedos
dos pés, embora seja menos usual“.

O tumor é mais frequente em mulheres, ocorren-
do em média entre a terceira e quinta década de vida.
Apresenta-se clinicamente com dor pulsdtil intensa que
pode ser espontdnea ou desencadeada por presséo ou
trauma e alteragdes de temperatura?®. Pode apresentar
nédulo ou pdpula de coloragéo azul-avermelhada de
até cerca de 2cm ou pode haver presenga de eritroni-
qua longitudinal com ou sem distrofia ungueal. Quando
ocorre distrofia ungueal, geralmente apresenta-se com
onicdlise, fenda ungueal longitudinal ou fragmenta-
¢Go da lémina ungueal, mas outras alteragdes também
podem ocorrer. A triade dor paroxistica, sensibilidade
local e hipersensibilidade a mudangas de temperatura
deve levar a pensar na hipétese de tumor glémico®.

O diagnéstico pode ser feito pelo exame clinico com
seus achados fisicos, pela histéria da doenca, pela se-
miologia e pelos exames complementares. A semiologia
engloba testes como o Love, em que a localizagdo do
tumor é determinada quando hé dor no local em que é
aplicada pressdo com a cabega de um alfinete; Hildre-
th, que consiste no alivio da dor com a aplicacdo de um
torniquete proximalmente ao dedo comprometido; e de
sensibilidade ao frio ou teste gelo, havendo dor quando
hé contato do digito com dgua gelada®.
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A dermatoscopia é um exame complementar que
vem aumentando sua acurdcia ao longo dos anos,
principalmente quando a lesGo estd na localizacdo
subungueal. Os exames radiolégicos sdo Uteis para o
diagnéstico, sendo a radiografia simples positiva em
apenas 40% dos casos, relacionada a tumores maio-
res e apresentando caracteristicas erosivas, com invasdo
6ssea. Pode-se realizar a ultrassonografia ou a resso-
néncia magnética nuclear para auxilio diagndstico na
determinagéo da localizagdo do tumor, tendo a ¢ltima
maior acurdcia. A histopalogia é o exame gold stan-
dard?®*4s.

O tratamento de escolha é cirlrgico, com a excisdo
completa do tumor, para alivio da sinftomatologia dolo-
rosa e prevencdo da recorréncia®.

CASO CLiNICO

Mulher, 51 anos, com histéria de longa duragdo
de alteracdées no aspecto da unha do hdlux esquer-
do e dor local intensa, que a impedia de usar cal-
cados fechados ou que ficassem sobre a unha. Foi
submetida a diversos tratamentos, inclusive exérese
da unha e cauterizagdo por diagnéstico de verruga
subungueal lateral, sem melhora do quadro doloro-
so e havendo piora do com a persisténcia da verru-
ga, onicocriptose e onicélise associada. Ao procurar
novo tratamento, foi suspeitado tumor glémico pela
histéria de dor episddica latejante e intensa, que
ocorria ou piorava ao contato do dedo com dgua
fria.

Ao exame, apresentava aumento da curvatura
transversa da unha em forma de telha, com eritroni-
quia localizada e mal delimitada. Dor & compresséo
da placa ungueal e ao contato com dgua gelada.
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Fig 1 - Unha em telha com mécula eritematosa subungueal Fig 2 - Imagem de ultrassonografia evidenciando o nédulo
medial e hiperceratose lateral. subungueal.

Fig 4 - Ao final da cirurgia, apés exérese do tumor glémico
e desbridamento da verruga subungueal.

Fig 6 - Observa-se pronunciada hiperplasia digitada do
epitélio do leito ungueal, com hiperceratose, hipergranulose
e arborizacdo dos cones periféricos.

Fig 5 - Derme exibindo espacos delimitados por endotélio e
circundados por células glémicas.
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Realizou exames complementares, com os seguin-
tes resultados: Radiografia sem alteragdes 6sseas. Na
ultrassonografia, nédulo sélido levemente hipoecoi-
co localizado na regido subungueal da falange distal
do hélux. Ao Doppler, vasos calibrosos na topografia
local. Aspecto compativel com tumor glémico subun-
gueal. A Ressonéncia Magnética Nuclear ndo apre-
sentou alteracdes.

A paciente foi submetida & cirurgia para exérese
da lesdo, que também abordou a verruga com des-
bridamento meticuloso, evitando sangramento e a
possibilidade de disseminagéo do virus. Foi necessa-
ria a exérese da parte distal da unha para a abor-
dagem tanto do tumor quanto da parte subungueal
da verruga. Ainda, foi abordada a matriz ungueal,
para auxiliar na correcéo do formato da unha. Os
materiais das duas lesées foram encaminhados para
exame histopatolégico com a confirmacdo do tumor
glédmico e verruga subungueal.

Apés dois meses, a paciente permanece em tra-
tamento com imiquimod para a verruga, mas com
melhora completa da sintomatologia dlgica relativa
ao tumor glémico e completa cicatrizagéo do local.

DISCUSSAO

O tumor glémico subungueal é incomum na préti-
ca dermatolégica, sendo considerado um tumor vas-
cular benigno raro®. O local mais comum de encontro
desse tipo de tumor ndo é o hdlux e sim, a extremi-
dade distal dos quiroddctilos*. O caso relatado é par-
ticularmente interessante, pois ele foi diagnosticado
e tratado incompletamente por duas vezes, demons-
trando que esse tipo de lesdo é raramente suspeitada
e muitas vezes mal diagnosticada, o que aumenta a
morbidade dos pacientes.

A suspeita diagnéstica do tumor glémico deve ser
dada por uma combinagéo de histéria clinica suges-
tiva, testes ambulatoriais como o teste de Love e teste
de Hildreth positivos, e exames de imagem sugesti-
vos. A partir dessa suspeita hd indicacdo de excisGo
cirGrgica com posterior andlise histopatolégica que
confirmard a hipétese diagnéstica.

Os exames de imagem sdo importantes no auxilio
diagnéstico do tumor glédmico corroborando a hipé-
tese diagnéstica e também auxiliando no planeja-
mento da excisdo cirtrgica. O raio-X anteroposterior
e latero-lateral da regido é usado em concomitdn-
cia com a ressondncia nuclear magnética (RNM) e/ou
ultrassonografia de alta resoluc@o para investigacdo
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de comprometimento ésseo com erosdo. A RNM pro-
porciona um excelente contraste entre a neoplasia e
o tecido normal mas né&o consegue diferenciar entre
tumor glédmico e neoplasia sélida em T2, mas, em
T1, um sinal baixo acompanhado de um sinal alto é
caracteristica de hipervascularizagéo tipica do tumor
glémico. J& a ultrassonografia possibilita a visualiza-
¢éo do local, tamanho e formato do tumor mesmo
se este ndo for palpdvel. A imagem ultrassonogrd-
fica mais caracteristica é de uma drea globular hi-
poecdica de dificil diferenciagdo para demais tumores
hipoecdicos, mas ainda assim é eficaz para o planea-
mento cirdrgico que é o seu principal objetivo. Vale
ressaltar que ela é eficiente para tumores menores do
que 2mm e em regido lateral subungueal®.

Tumores subungueais glémicos séo mais dificeis de
tratar, pois exigem cirurgia meticulosa para preserva-
¢do da unha. Excisdo incompleta é motivo para recor-
réncia da dor. Deformidade da unha pode ser evitada
adotando abordagem periungueal ou transungueal,
seguida de reparacdo meticulosa do leito ungueal’8.
Posteriormente, para confirmacéo diagnéstica é ne-
cessdrio realizar uma avaliagéo anatomopatolégica
de um fragmento da tumoracdo e descartar malig-
nidade que pode estar presente em 1% dos casos®.
Em nosso caso, uma vez que os exames de imagem
(ultrassonografia e ressonéncia magnética) eram con-
troversos e o tumor era muito pequeno, foi realizada
a ressecgdo em bloco para o histopatologista seriar.

O ponto mais interessante deste caso foi a as-
sociagdo de diagndsticos (tumor glémico e verruga
subungueal) culminando com as importantes altera-
¢des no aspecto da unha. No inicio da evolucéo do
caso, a verruga foi o Unico diagnéstico, ndo sendo
suspeitado o tumor glédmico nas primeiras avalia-
¢oes, sendo a dor atribuida & onicocriptose. A ver-
ruga ungueal ou verruga canthi é uma infecgdo
causada pelo papilomavirus humano (HPV), mais
comunmente em seus subtipos 1,2 e 4. Apresenta
periodo de incubagdo de poucas semanas até mui-
tos meses. Clinicamente apresenta-se como pdpu-
la Unica ou multipla de superficie ceratésica com
pontos enegrecidos localizadas principalmente no
hiponiquio e leito ungueal, podendo evoluir para
onicodistrofia. Dissemina-se por autoinoculacdo. O
diagndstico geralmente é clinico, sendo necesséria
a biépsia em verrugas de longa data para a exclu-
sGo de carcinoma de células escamosas. Ha diver-
sas opgdes terapéuticas disponiveis. O tratamento
para verruga periungueal é dificil, com dificuldade
no processo de cicatrizagdo?.
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Ao relatar esse caso, pretendemos enfatizar a ne-
cessidade de avaliar a dor obscura de quiroddctilos
ou pododdctilos para tumor glémico. Perspicécia
clinica, simples testes diagnésticos e se necessdrios,
ultrassonografia e ressondncia nuclear magnética
devem ser utilizados. Uma vez diagnosticada, excisdo
completa da leséo e preservagdo da unha deve ser
feita sempre que possivel.
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SINDROME DE STEWART-TREVES - UMA COMPLICACAO RARA
DE UM ACHADO FREQUENTE
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RESUMO - A Sindrome de Stewart - Treves (SST) € uma entidade rara e de mau prognéstico. Estd descrita como um
linfangiossarcoma que surge em casos de linfedema crénico.

Descreve-se o caso de uma doente do sexo feminino de 79 anos, com antecedentes de carcinoma ductal invasor da
mama esquerda hd 10 anos, submetida a mastectomia com esvaziamento ganglionar, quimioterapia e radioterapia
adjuvantes. Foi observada na consulta de Dermatologia devido a alteragdes cuténeas no membro superior esquer-
do, com dois meses de evolugdo, que ndo tinham melhorado com antibioterapia. Ao exame objectivo observava-se
linfedema de grande volume do membro superior esquerdo, com vdrios nédulos eritemato-violdceos dispersos na
face anterointerna do mesmo. Foi realizada biopsia cuténea, que mostrou um angiossarcoma epitélioide.

A doente faleceu um més depois por progresséo da doenca de base.

O conhecimento da semiologia dermatolégica desta entidade pode permitir uma detecg¢do precoce, com consequen-
te intervenc@o em tempo Util, e eventual melhoria da sobrevida.

PALAVRAS-CHAVE - Linfangiossarcoma; Linfedema; Sindrome de Stewart-Treves.

STEWART-TREVES SYNDROME - A RARE COMPLICATION OF A
COMMON FINDING

ABSTRACT - Stewart-Treves syndrome is a rare entity with bad prognosis. It has been described as a lymphangiosar-
coma in lymphedema context.

We present the case of a 79-year-old female patient with a history of left breast invasive ductal carcinoma 10 years
ago, treated with mastectomy and axillary lymph node dissection, chemotherapy and radiotherapy. She was obser-
ved in the Dermatology department for cutaneous changes in her left arm with two months of evolution, which didn‘t
improve with antibiotherapy. At the physical examination, we observed a high-grade lymphedema with erythematous-
-violaceous nodules on the anterior inner face of the left arm. A biopsy was performed and the diagnosis of angiosar-
coma was established.

The patient died one month after by disease’s progression.

The awareness of the dermatologic semiology of this entity could lead to an early detection, with a precocious inter-
vention and a better prognosis.

KEY-WORDS - Lymphangiosarcoma; Lymphedema; Stewart-Treves syndrome.
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INTRODUCAO

A Sindrome de Stewart-Treves (SST) representa o de-
senvolvimento de um linfangiossarcoma, no contexto
de linfedema crénico, apés mastectomia e esvaziamen-
to ganglionar, tendo sido descrito pela primeira vez por
Stewart e Treves, em 1948,

A designac@o de SST engloba os angiossarcomas
desenvolvidos em contexto de linfedema crénico, congé-
nito ou adquirido. Esté reportado o seu desenvolvimen-
to em casos de linfedema localizado massivo associado
a doentes com obesidade mérbida?. Outras etiologias
descritas como causa de linfedema crénico predispo-
nente & SST sé@o a Sindrome de Klippel-Trénaunay-We-
ber® e o Linfoma ndo-Hodgkin de grandes células B*.

Em 90% dos casos descritos a SST afecta o membro
superior®, nomeadamente as dreas de linfedema onde
as erisipelas recorrentes s@o frequentes® e manifesta-se
clinicamente sob a forma de nédulos eritematoviol&-
ceos ou como Ulceras de dificil cicatrizacdo, por vezes
frigveis’; histologicamente caracteriza-se por espacos
vasculares irregulares formando uma rede de vasos
com anastomoses livres e dissecgé@o extensa de colagé-
nio. Os nicleos das células endoteliais sGo arredonda-
dos e hipercromdticos, estando por vezes presente um
infiltrado linféide perivascular®.

CASO CLINICO

Fig. 1 - Linfedema de grande volume do membro superior
esquerdo, com vdrios nédulos eritemato-violdceos dispersos
na face anterointerna.

Descreve-se o caso de uma doente do sexo femini-
no de 79 anos, com antecedentes de carcinoma ductal
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Fig 2 - a) Proliferacéo celular com padréo pseudo-papilar localizada na derme com espacos revestidos por células em “hobnail” e
preenchidos por sangue (H&E, 40x); b) Células neopldsicas com pleomorfismo nuclear, com vactolos intracitoplasméticos, alguns
contendo eritrécitos; numerosas figuras de mitose e células apoptéticas (H&E, 200x); ¢) Positividade difusa para o anticorpo CD31

(100x); d) Positividade multifocal para o anticorpo CD34 (100x).

invasor da mama esquerda, T2NOMO, 10 anos antes,
tendo sido submetida a mastectomia radical esquerda
com esvaziamento ganglionar axilar ipsilateral, com
realizag@o de quimioterapia e radioterapia adjuvantes,
condicionando linfedema do membro superior esquer-
do. Manteve-se em seguimento durante este periodo,
tendo tido alguns episédios de erisipelas no membro
superior esquerdo.

Foi observada na consulta de Dermatologia por al-
teragdes cutdneas no membro superior esquerdo com
dois meses de evolucdo que ndo tinham melhorado
com antibioterapia.

Ao exame objectivo observava-se linfedema de
grande volume do membro superior esquerdo, com vé-
rios nédulos eritemato-violdceos dispersos na face an-
terointerna do mesmo (Fig. 1).

Foi realizada biopsia cutéinea, que revelou epiderme
sem alteracdes significativas; na derme e tecido celu-
lar subcuténeo observava-se proliferacdo celular com
dreas de padréo papilar e sélido, com espacgos vascu-
lares irregulares e heterogéneos. A leséo era constitui-
da por células de aspecto epitelidide, com citoplasma
abundante, clarificado ou eosinofilico, com ocasionais

'luminas' intracitoplasméticas, ndcleos redondos, irre-
gulares, com cromatina vesiculosa e nucléolo evidente.
Observam-se necrose e mitoses atipicas. A neoplasia
infiltrava difusamente as fibras de colagénio. O estudo
imunohistoquimico foi positivo para a Vimentina, CD31
e CD34 (Fig. 2).

Os achados histolégicos confirmaram o diagnéstico
de angiossarcoma epitelidide.

A doente faleceu um més depois, por progresséo
da doenca.

DISCUSSAO

A SST constitui uma neoplasia rara, cuja incidéncia
é de 0,057% a 0,45%° nas doentes mastectomizadas
sobreviventes 5 anos apés a cirurgia.

Actualmente, com a utilizagdo de abordagens mais
conservadoras no tratamento do carcinoma da mama, e
com a melhoria das técnicas operatérias e de radiotera-
pia, a prevaléncia da SST diminuiu. H4, no entanto, des-
crigdes da SST apds abordagem cirdrgica conservadora,
sendo a incidéncia da SST' neste contexto de 0,14%.
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O linfedema crénico parece ser o principal factor
etiolégico conhecido.

O tempo médio entre o desenvolvimento de linfe-
dema e o diagndstico de angiossarcoma é de cerca de
oito a dez anos'"'?, tal como o observado neste caso.

A utilizagdo de radioterapia parece ter também um
papel importante na carcinogénese dos angiossar-
comas devido & indugdo de fibrose e ao estimulo de
producdo do factor de crescimento endotelial vascular,
com um aumento do risco de 15,93,

Embora sem etiologia conhecida, verifica-se uma
diminui¢do da imunidade celular nos membros afecta-
dos por linfedema'.

A utilizacdo de terapéutica descongestiva linfética
parece restaurar parcialmente a imunidade celular no
linfedema relacionado com o tratamento de cancro da
mama's.

Constituem diagnésticos clinicos diferenciais princi-
pais as lesdes vasculares - angioendoteliomatose, lin-
fangiectasia, linfangioma - o melanoma, o carcinoma
metastdtico cutdneo e o carcinoma da mama's.

O sarcoma de Kaposi surge como um dos principais
diagnésticos diferenciais, quer clinico, que histolégico.
Embora para o desenvolvimento do sarcoma de Kaposi
ndo seja necessdria a presenca de linfedema, este pode
ser um factor predisponente importante'”'8.

A associacdo do sarcoma de Kaposi com a infeccdo
pelo Herpes Virus 8 (HHV-8) permite a diferenciacéo
em relagé@o & SST através de estudos de imunohistoqui-
mica para o HHV-8.

Dadas as semelhangas clinico-patolégicas entre
estas entidades e um modelo de patogénese eventual-
mente idéntico, poderd estar também implicada na
patogénese da SST uma etiologia viral, ainda que ndo
detectada’®.

Os angiossarcomas associados & SST expressam
fenétipos de endotélio vascular e linfético. A expressé@o
do factor de crescimento endotelial vascular prolinfan-
giogénico permite perspectivar, num futuro préximo, a
utilizacdo de terapéutica antilinfangiogénica dirigida
a alvo™.

Nos casos de detecgéo precoce da SST, o tratamento
cirdrgico, com excisdo alargada ou amputacdo, permite
eventualmente aumento da sobrevida?. A quimiotera-
pia e a radioterapia surgem como tratamento adju-
vante & cirurgia ,ndo havendo diferenca na sobrevida
entre ambos os tratamentos?'. Nos tumores localmente
avangados ou com metastizacdo pode ser utilizada a
quimioterapia sistémica ou local?.

O prognéstico é reservado, com uma sobrevida aos
5 anos??% de 15% a 35%.
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Embora rara e de mau progndstico, o conhecimento
da semiologia dermatolégica desta entidade pode per-
mitir uma detecgéo precoce, com consequente interven-
¢Go em tempo Util, e possivel melhoria da sobrevida. A
adopgdo de medidas promotoras da descongestéo lin-
fatica das dreas afectadas séo possivelmente, & data do
conhecimento actual, a medida mais eficaz na preven-
¢Go do desenvolvimento da Sindrome de Stewart-Treves.
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RESUMO - O fenémeno prozona resulta de altos titulos de anticorpos em pacientes com sifilis, provocando uma
resposta falso negativa do “Venereal Disease Research Laboratory” (VDRL). Relatamos um caso de uma paciente
feminina, 50 anos, com lesées eritematosas, assintomdticas disseminadas e hiperemia em conjuntiva ocular esquer-
da. Ao exame, multiplas placas eritemato infiltradas, entremeadas por pele sa, em tronco, dorso, abdome e face.
Linfonodo epitrocleano palpdvel a direita. Trazia exames gerais normais e VDRL negativo. Solicitado FTA-ABS IgG
reagente e VDRL em soro diluido: 1:512. Confirmando, portanto, a ocorréncia do fenémeno prozona.
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PROZONE PHENOMENON IN HIV NEGATIVE PATIENT

ABSTRACT ~ Prozone phenomenon results from high antibody titers in patients with syphilis, causing a false negative
Venereal Disease Research Laboratory (VDRL) results. We report a case of a 50-year-old female patient, with a chief
complaint of diffuse, erythematous and asymptomatic lesions, conjunctival hyperemia in her left eye. The physical exa-
mination: maculopapular rash on the trunk, back, abdomen and face and right epitrochlear adenopathy. She brought
general tests within normal limits and negative VDRL. We requested FTA-ABS IgG:+ and VDRL in diluted serum: 1:512.
The optimal ratio of the antigen/antibody yields an insoluble precipitate that is visible, thus rendering the test positive.
Thus, phenomenon prozon was confirmed.
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INTRODUCAO

VDRL é um teste ndo treponemico e o mais utilizado
para o rastreio de sifilis, pela sua facilidade de execucdo
e baixo custo. Ele esta, no entanto, sujeito a resultados
falso negativos e falso positivos?. O fendémeno Prozona
ocorre quando hd titulos extremamente altos de anticor-
pos em pacientes com sffilis, provocando uma resposta
falso negativa do VDRL. Isso ocorre por interferéncia na
formagdo da estrutura antigeno-anticorpo que é neces-
sdria para o teste de floculag@o ser positivo'.

RELATO DO CASO

Paciente feminina, 50 anos, apresentando lesées eri-
tematosas, assinftomdticas de inicio no abdome, com
progressdo centrifuga (tfronco, membros e posteriormen-
te face). Apresentou também hiperemia em conjuntiva
ocular & esquerda e aumento da queda de cabelo pré-
-existente. Ao exame, multiplas placas eritemato infiltra-
das, entremeadas por dreas de pele normal, em regiGo
de tronco, dorso, abdome e face (Figs, 1, 2 e 3). Pre-
senca de linfonodo palpével em regido epitrocleana &
direita. Os exames gerais, como hemograma, lipidogra-
ma, exames de fungdo hepdtica e renal estavam todos
sem alteragdes, além desses, havia VDRL negativo e VHS
de 100mm/h. Diante do quadro, foi solicitado FTA-ABS,
VDRL em soro diluido e sorologias para HIV, hepatite B
e C. Obtivemos FTA-ABS IgG positivo e o VDRL em soro
diluido 1:512, que levou a conclusdo da ocorréncia do
fendmeno de prozona. Sorologia para Hepatites e HIV
negativas. A paciente foi tratada com Penicilina Benza-
tina 2.400.00Ul em 2 doses, com intervalo de uma se-
manal3, apresentando melhora significativa do quadro
apds o tratamento (Figs. 4 e 5).

DISCUSSAO

A sifilis secundaria é a fase de disseminagéo de tre-
ponemas pelo organismo e suas manifestagdes ocorrem
4 a 8 semanas apds o cancro duro. O quadro clinico de
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Fig. 1 - Placas eritemato infiltradas entremeadas por ilhas de
pele sa em tronco e membros superiores.

Fig. 2 - Placas eritemato infiltradas em face e colo. ‘

tal fase desta doenca pode incluir uma erupcéo cuténea
generalizada, simétrica de aspecto varidvel, sem pruri-
do. Pode-se observar também a roséola sifilitica, que séo
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Fig. 3 - Lesdes com o mesmo padrdo das anteriores em
dorso.

mdculas eritematosas de duracdo efémera, que ocorrem
por surtos e de forma simétrica. Podem ocorrer também,
surtos com lesées papulo erittmato acobreadas, arre-
dondadas, de superficie plana, com discretas escamas
mais proeminentes na periferia (colarete de Biett)>7'6. As
regides palmares e plantares caracteristicamente estéo
acometidas, neste caso relatado, entretanto, estavam
poupadas. Sintomas sistémicos séo discretos. Pode ocor-
rer alopecia em clareira e poliadenomegalia generali-
zada, principalmente cervical e epitrocleana®®'¢. Sendo
a sifilis conhecida também como a grande simuladora,
podendo apresentar um quadro clinico bastante varid-
vel, nesta paciente, o rash apresentado era bastante ex-
tenso e com lesdes bem infiltradas'?.

O diagnéstico pode ser realizado através do VDRL,
um teste ndo treponémico, que por se tratar de um teste
répido, simples e de baixo custo é o mais comumente uti-
lizado em todo o mundo para o rastreio inicial da sifilis.
E também o Unico utilizado para monitorar o curso da
doenca e o controle apds o tratamento, quando ¢ feita
avaliacdo clinica e teste sorolégico ndo treponemico,
como o VDRL no 3°, 6° e 12° meses'?. Esse teste empre-
ga como antigeno a cardiolipina, adicionado de coles-
terol e lecitina em dlcool etilico, os quais aglutinam em

Caso Clinico

‘ Fig. 5 - Auséncia de lesdes apds o tratamento.

presenca de soro reagente. Ele positiva-se 5 a 6 sema-
nas apds a infecgéo e 2 a 3 semanas apds o surgimento
do cancro, podendo estar negativo na sifilis primdria.
Apresenta alta sensibilidade na sifilis secunddria*’. Pos-
teriormente & elevacdo nas primeiras semanas apds a
infec@o, os niveis declinam lentamente, diminuindo a
sensibilidade, e titulos baixos séo vistos na sffilis tardia'2.

A propor¢ao étima do anticorpo antigeno é chama-
da zona de equivaléncia, a qual produz um precipitado
insolUvel que é visivel, tornando assim o teste positivo.
Na zona com excesso de anticorpo (prozona) ou exces-
so de antigeno (pos zona) causard um falso negativo.
No geral, a incidéncia do fenémeno prozona é de 0,2 a
2%, porém em pacientes HIV negativos esta cai para 0 a
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0,4%. O fenémeno prozona é mais frequentemente as-
sociado & sffilis secundéria, co infeccdo pelo HIV e ges-
tacdo. O comportamento anémalo de células B podem
levar a uma hiper-responsividade & estimulagdo antigé-
nica, levando & produgéo de anticorpos em excesso'.

No ano de 2006, o Departamento de Analises Clini-
cas e Toxicolégicas da UFRN (DACT/UFRN) realizou uma
pesquisa na qual foram estudadas 40 amostras, e dentre
estas, 8 (20%) apresentaram o fendmeno pré-zona, es-
tando mais presentes nas amostras com elevados titulos
de reatividade. Dentre estes 8 casos, 2 demonstraram
um padréo ndo reagente na amostra ndo diluida, entre-
tanto, quando foi realizado na diluigdo 1:8 apresentou
floculag@o intensa. Os outros 6 casos, tiveram nas amos-
tras ndo diluidas uma reagdo boderline, contrastando,
também, com os resultados fortemente reagentes quan-
do diluidas a 1:8. Esse estudo, portanto, demonstrou a
importancia do emprego de amostras de soros diluidos
para realizar o VDRL, visando diminuir a ocorréncia do
fendmeno Prozona®.

Através do relato deste caso, queremos atentar para
o fato que o Fenomeno Prozona ainda ocorre, mesmo
em pacientes HIV negativos, e portanto, sendo de extre-
ma importéncia a investigacdo de sifilis quando suspei-
ta clinica, mesmo em pacientes inicialmente com VDRL
negativo.
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INTRODUCAO

As infeccdes micobacterianas atipicas sdo doencas
causadas por micobactérias néo-tuberculosas'. Séo
classificadas por Timpe e Runyon em 4 grupos (Tabela
1)2. O tipo IV inclui M. fortuitum, M. chelonae e M. Abs-
cessus, que s@o micobactérias de crescimento répido
(MCR). As micobactérias de crescimento rapido (MCRs)
s@o encontradas no solo e em fontes naturais de dgua,
sendo estas as espécies mais freqUentes em infeccdes
relacionadas & assisténcia a sadde.

MCRs podem envolver praticamente qualquer te-
cido, sendo mais comum o acometimento de pele e
subcutdneo®*. Podem ocorrer quadros de infeccdes
cutdneas em feridas operatérias, celulite, abscessos
com profundidade varidvel em sitios anatémicos di-
versos como pneumonia pbs-aspiragdo, ceratites, otite
média e mastoidite, bacteremia, osteomielite, linfade-
nites, além de endocardites relacionadas a cirurgias
cardiacas e infeccdes associadas ao sistema nervoso
central, como meningites®.

CASO CLINICO

Paciente feminina de 35 anos, procurou o ambulaté-
rio de dermatologia com “caroco no umbigo” que sur-
giu apés cirurgia de vesicula. Teve hipotése diagnéstica
inicial de granuloma por corpo estranho e tratamento
prévio com quimiocauterizacdo, cefalexina e corticéi-
de infralesional, sem sucesso. Ao exame dermatolégico

Fig. 1 - Lesdo pdpulo-nodular eritematosa, frigvel, tmida,
de consisténcia amolecida na regido umbilical.

notava-se leséo pdpulo-nodular eritematosa, fridvel,
Umida, de consisténcia amolecida na regido umbili-
cal, além de lesées nédulo-ulceradas sobre outros si-
tios de cicatriz cirdrgica pela videolaparoscopia (Fig.
1). A RNM revelou acometimento da parede abdomi-
nal de 2x2cm, sem acometimento da cavidade (Fig. 2).

Tabela 1 - Classificagdo das MNT de acordo com o tempo de crescimento e produgéo de pigmento

(Runyon, 1959).

GRUPOS PIGMENTACAO
Grupo | Fotocromégenas
Grupo |l Escotocromégenas
Grupo Il Acromégenas
Grupo IV Produtoras ou néo de pigmento
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Lento

Répido
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Fig 2 - Acometimento da parede abdominal de 2x2cm, sem
acometimento da cavidade abdominal pela RNM.

Realizada bidpsia e retirada de fio de sutura. O exame
histopatolégico foi inespecifico e demostrou tecido de
granulacdo, com dreas de necrose e grande quanti-
dade de neutréfilos. Fite e Grocott negativos. J& apds
3 dias notou-se desenvolvimento de colénia foto-cro-
mogénica no meio de Lowenstein-Jensen e identificado

Fig 3 - Cultura com crescimento de colénia foto-cromogé-
nica no meio de Lowenstein-Jensen.

Caso Clinico

Fig 4 - Resolucdo completa da lesdo ao final do tratamento
instituido.

Mycobacterium abscessus pelo PCR (Fig. 3). Foi institui-
do tratamento com claritromicina, Terizidona e etambu-
tol com excelente resposta (Fig. 4).

DISCUSSAO

Durante as décadas houve um aumento acentua-
do de infeccdes causadas por MCRs, tanto localizadas
e disseminadas, bem como surtos nosocomiais e con-
taminagd@o de equipamentos médicos®. Estas infecgdes
tém sido descritas apds procedimentos precedidos por
processos inadequados de esterilizacdo de equipamen-
tos utilizados em acupuntura, broncoscopia, cirurgias
para diversas finalidades, procedimentos de hemodid-
lise, cateteres peritoneais e intravasculares, aplicacdo
de piercing e contaminagéo de sprays de lidocaina®®.

Em relagé@o ao tipo da cirurgia, se é abdominal, es-
tética, pélvica, urolégica, oncolégica dentre outras e
via de acesso do material cirdrgico (convencional, vi-
deolaparoscépica e outras), de acordo com a Agéncia
Nacional de Vigilancia Sanitéria, destacam-se os casos
onde as intervencdes foram na regiGo abdominal e
pelos procedimentos videocirtrgicos®.
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O médico deve ter alta suspeicdo nas lesdes absce- 2. Groote MA, Huitt G. Infections Due to Rapidly
dadas, nédulos e ulceracdes com reacdo inflamatéria. Growing Mycobacteria. Clin Infect Dis. 2006;
A suspeita normalmente é levantada devido & falta de 42:1756-63.
resposta aos antibidticos mais utilizados no tratamento 3. Costa Cruz JC. Mycobacterium fortuitum: um novo
de patégenos habituais de pele. E fundamental a ana- bacilo acido-resistente patogenico para o homem.
lise microbiolégica de tecidos e secrecdes, incluindo Acta Med. 1938; 1:298-301.
cultura para micobactéria no fragmento de bidpsia. A 4. Brown-Elliott BA, Wallace RJ. Clinical and taxono-
prevencdo, assim como métodos de antissepsia rigoro- mic status of pathogenic nonpigmented or late-
sos e a correta esterelizagéo fisica, quimica e do instru- -pigmenting rapidly growing mycobacteria. Clin
mental cirdrgico sGo a melhor maneira de evitar este Microbiol Rev. 2002; 15(4):716-46.
tipo de infeccdo. 5.  Ministério da Satde do Brasil. Processamento de Ar-

tigos e Superficies em Estabelecimentos de Sadde.
Manual do Ministério da Sautde. 29 ed. Brasilia: MS;
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EFICACIA DO TRATAMENTO COM OMALIZUMAB NA URTICARIA
CRONICA ESPONTANEA RESISTENTE A TERAPEUTICA HABITUAL
COMBINADA

Pedro Morais Silva', Ana Mendes', Ana Célia Costa', Manuel Pereira Barbosa'
'Servico de Imunoalergologia/Immuneallergology Department, Hospital de Santa Maria EPE, Centro Hospitalar Lisboa
Norte, Lisboa, Portugal

RESUMO - A urticéria crénica (UC) consiste num quadro cuténeo de duracéo superior a 6 semanas, caracterizada
pelo aparecimento de lesées mdculo-papulares eritematosas e pruriginosas, com uma duragéo individual inferior a
24 horas. E uma patologia relativamente frequente que causa morbilidade significativa. Atualmente, o seu tratamento
com fédrmacos para além dos anti-histaminicos-H1 néo foi exaustivamente estudada.

Descrevemos um caso de UC grave, resistente & terapéutica convencional com doses elevadas de anti-histaminicos-
-H1, corticodependente, no qual o tratamento com o anticorpo monoclonal anti-IgE omalizumab permitiu o controlo
da urticéria e a interrupgéo de corticoides sistémicos. N&o se observaram reacdes adversas e o férmaco permaneceu
eficaz ao longo de 18 meses de terapia.

E posteriormente apresentada uma revisGo da literatura relativa & utilizagéo deste fdrmaco, com énfase nas suas ca-
racteristicas a longo prazo.

PALAVRAS-CHAVE - Antialérgicos; Anticorpos monoclonais; Anti-histaminicos-H1; Terapia combinada; Urticéria.

SUCCESSFUL USE OF OMALIZUMASB IN A PATIENT WITH H1-
ANTIHISTAMINE-REFRACTORY CHRONIC SPONTANEOUS
URTICARIA

ABSTRACT - Chronic urticaria (CU) is characterized by an evanescent, itchy wheal and flare reaction that does not re-
solve completely after 6 weeks. It is a relatively frequent disease that causes significant morbidity. Its therapy with drugs
other than H1-antihistamines has not yet been exhaustively studied, but recently some promising treatment options have
been described.

We describe a case of severe, corticosteroid-dependent CU that was resistant to conventional treatment with high doses
of H1-antihistamines. In this case, treatment with omalizumab, an anti-lgE monoclonal antibody, allowed control of ur-
ticaria symptoms and permitted corticosteroid interruption. No adverse reactions were reported and the drug remained
effective during 18 months of therapy.

We present a review of the available literature concerning the use of omalizumab in CU, emphasizing information about
its long-term efficacy.

KEY-WORDS - Anti-allergic agents; Antibodies, monoclonal; Histamine H1 antagonists; Drug therapy, combination;
Urticaria.
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INTRODUCAO

A urticdria é caracterizada pelo aparecimento de le-
sdes mdculo-papulares eritematosas, pruriginosas, com
uma duracdo individual inferior a 24 horas, associadas
ou ndo a angioedema. Quando esta sintomatologia
persiste mais de 6 semanas denomina-se de urticdria
crénica (UC). Esta patologia pode ser induzida quer por
estimulos fisicos (urticdria fisica), quer por outros esti-
mulos (colinérgica, aquagénica, etc) ou ocorrer na au-
séncia de um desencadeante especifico classificando-se
entdo como urticéria crénica espontdnea (UCE)'.

Apesar da etiologia ser desconhecida, em aproxi-
madamente 50% dos casos de UCE' foram identifi-
cados autoanticorpos anti-IgE e/ou anti-FceRl, o que
parece sugerir a existéncia dum mecanismo autoimune
subjacente.

A UC é uma patologia relativamente frequente?,
com impacto significativo na qualidade de vida, aofe-
tando sono, atividades didrias, vida profissional e inte-
ragdo social.

De acordo com as Ultimas recomendagdes da Eu-
ropean Academy of Allergy and Clinical Immunology
(EAACI)/Global Allergy and Asthma European Network
(GA2LEN)/European Dermatology Forum (EDF)/World
Allergy Organization (WAQO)3, o objetivo do tratamen-
to de todos os tipos de urticdria deve ser o controlo
total dos seus sintomas. Para tal, as causas subjacentes
devem ser investigadas e se possivel eliminadas e tra-
tamento sinftomdtico deve ser instituido de acordo com
a sua gravidade. Os fadrmacos de primeira linha séo
os anti-histaminicos-H1 ndo-sedativos, que nos casos
recalcitrantes podem ser administrados em doses até 4
vezes superiores a habitualmente utilizada. Na ausén-
cia de resposta satisfatéria, o anti-histaminico deve ser
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alterado ou adicionado um antagonista do recetor dos
leucotrienos. A Gltima linha terapéutica, inclui diversos
fadrmacos, como os antihistaminicos-H2, a ciclospori-
na, a dapsona e o omalizumab. Exacerbagdes de UCE
podem ser tratadas com corticéides sistémicos, deven-
do ser evitados tratamentos prolongados devido aos
seus efeitos secunddrios inerentes®.

De modo a uniformizar os critérios de avaliacdo des-
tes doentes na prética clinica, nomeadamente a gravida-
de da urticdria, as recomendacdes sugerem a utilizagdo
do urticaria activity score (UAS), no qual sdo somados
pontos atribuidos & intensidade do prurido (0-nenhum a
3-intenso) e nUmero de pépulas (0-nenhumas a 3-mais
de 12), num total de 0 a 6 valores didrios'.

O omalizumab (Novartis, Suica) é um anticorpo mo-
noclonal IgG humanizado, que através da ligagdo ao
dominio Ce3 da IgE livre, impede a ligagéo desta aos
recetores de alta e baixa afinidade (FceRl e FceRll), pre-
sentes nas membranas dos mastécitos, baséfilos, eo-
sindfilos e linfécitos, reduzindo assim a libertacdo de
mediadores inflamatérios como histamina, leucotrienos
e citocinas*. Reduz também a expressdo de recetores
FceRl na superficie dos baséfilos e previne o aumento
dos seus niveis induzidos pela IgE nos mastécitos cutd-
neos®. Este fdrmaco encontra-se aprovado no nosso
pais para o tratamento de asma alérgica persistente
moderada a grave. A sua administragéo é subcutdnea,
em intervalos de duas a quatro semanas, sendo a dose
na asma individualizada em fungdo do valor da IgE
total sérica e do peso do doente. Apresenta um bom
perfil de toleréncia, estando descritos efeitos adversos
pouco frequentes, na sua maioria ligeiros, embora &
tenham sido reportados raros casos de anafilaxia®.

Desde 2007, vdrios casos de UCE tratados com
omalizumab com sucesso com tém sido descritos na
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literatura’-®. Dois estudos multicéniricos, controlados,
randomizados e duplamente cegos avaliaram a efica-
cia deste tratamento num grupo de 90 doentes com
UCE’? e num subgrupo de 49 doentes com UCE e an-
ticorpos anti-tiroperoxidase'®. Ambos demonstraram
um efeito rdpido e eficaz de omalizumab nos sinais e
sinfomas da UCE. Subsequentemente, dois estudos''2
desenhados para avaliar a seguranca e eficécia do fér-
maco no tratamento de UCE em doentes dos 12 aos 75
anos, demonstraram que o fdrmaco tem um bom perfil
de seguranca e que é eficaz, em doses fixas de 300mg
a cada 4 semanas, a controlar os sinftomas de UCE, em
alguns casos imediatamente apés a primeira dose.

O omalizumab estd disponivel na Europa desde
2005 e no nosso hospital desde 2007. O obijetivo deste
trabalho é reportar a eficécia e seguranca do omalizu-
mab no tratamento da UCE grave corticodependente,
resistente a outras terapéuticas de Gltima linha, através
da descrigcéo de um dos doentes tratados no nosso Hos-
pital de Dia de Imunoalergologia.

CASO CLiNICO

Descreve-se o caso de uma doente caucasiana de
23 anos, natural de Lisboa, referenciada & consulta de
Imunoalergologia por queixas com duracdo de 8 se-
manas de mdculas e pdpulas eritematosas e prurigino-
sas, generalizadas de duracdo individual inferior a 24
horas, com desaparecimento a digito-press@o e edema
ocasional das méos e pés, sem fatores desencadean-
tes aparentes. Os testes cut@neos por picada e andli-
ses laboratoriais (incluindo funcéo tiroideia, valores de
complemento e imunoglobulinas) ndo apresentavam
alteragdes. Nao foram identificados anticorpos anti-ti-
roideus ou outros autoanticorpos e as serologias virais
foram negativas. O teste de soro autélogo, realizado
para determinagéo de autoreactividade, foi positivo.
Na avaliagéo inicial, a doente apresentava queixas de
prurido intenso e pdpulas em cerca de 10 localizagdes
simultaneamente (UAS=5).

O controlo da patologia foi insatisfatério com a uti-
lizagdo alternada de diversos anti-histaminicos-H1 em
doses elevadas (ebastina, levocetirizina 4x/dia) em as-
sociag@o com ranitidina 300mg/dia e montelucaste
10mg/dia, pelo que foi iniciada prednisolona numa
dose inicial de 40mg/dia. Esta foi eficaz na redugéo
de sintomas, mas as diversas tentativas de reducéo da
dose abaixo de 30mg/dia resultaram invariavelmente
no reaparecimento das lesdes cutdneas. Nesta fase,
a doente foi proposta para tratamento mensal com

Caso Clinico

imunoglobulina G humana endovenosa 400mg/kg/
dia. Apresentou, apds 2 meses de terapéutica uma res-
posta parcialmente favordvel (UAS=2), que possibilitou
uma redugdo de corticoide para 10mg/dia, ndo sendo
possivel reduzir para além desta dose por reapareci-
mento das lesées. Esta foi portanto mantida durante
30 meses, apds os quais a doente apresentava facies
cushingdide, aumento de peso de 35kg (corresponden-
te a 58% do seu peso original, IMC 33,5kg/m?) e au-
mento do perimetro abdominal (86 para 102cm). Foi
ent&o interrompida a imunoglobulina e feita proposta
para terapéutica com omalizumab subcutdneo 300mg
de 4/4 semanas. A doente assinou consentimento infor-
mado antes do inicio do tratamento.

Apds a primeira administracdo observou-se melho-
ria evidente da urticria, com desaparecimento do pru-
rido e reducdo do nimero de pdpulas (UAS=1). Antes
da terceira administragéo, a doente encontrava-se sem
lesdes e sem prurido (UAS=0), pelo que se reduziu gra-
dualmente a prednisolona e ebastina e se interrompeu
ranitidina e montelucaste.

Néo foram observados efeitos adversos associados
d administracdo do farmaco. Todas as administracées
foram efetuadas sob vigilancia, em hospital de dia de
Imunoalergologia. Apéds suspensdo da prednisolona
observou-se gradualmente reversdo da facies cushin-
gdide, diminuicdo de peso e do perimetro abdominal.

Apds 12 meses de tratamento com omalizumab, de-
vido & boa evolucdo do quadro, os intervalos entre cada
dose de omalizumab foram progressivamente aumen-
tados (para 6/6 e posteriormente 8/8 semanas). Aos
18 meses de tratamento, apds um intervalo de 8 sema-
nas enire doses, a doente encontrava-se assintomdti-
ca, pelo que se optou pela suspensé@o de omalizumab.
Doze semanas depois, verificou-se reaparecimento das
lesdes cutneas e prurido intenso, com auséncia de res-
posta & terapéutica convencional semelhante & anterior.
A terapéutica com omalizumab foi reintroduzida, mais
uma vez com resultados favordveis apds primeira ad-
ministragdo.

DISCUSSAO

A UCE é uma doenca que causa morbilidade sig-
nificativa. Atualmente, o tratamento desta patologia
com fdrmacos para além dos anti-histaminicos néo
foi exaustivamente estudada e frequentemente depen-
de da experiéncia individual de cada centro. Apresen-
tamos um caso de UCE grave resistente a terapéutica
convencional em doses elevadas, corticodependente,
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no qual o tratamento com omalizumab permitiv o con-
trolo da urticdria e remissdo dos efeitos secundérios da
corticoterapia sistémica prolongada.

O omalizumab tem como indicagéo o tratamento
de asma alérgica grave, mas tal como em vérios estu-
dos europeus e americanos''"'?, no nosso Servigco tem
sido demonstrada a sua utilizagdo com sucesso no tra-
tamento de UCE'®'* e eczema atépico'>'¢.

O omalizumab demonstrou ser um fdrmaco seguro.
Todas as sessdes foram efetuadas de acordo com um
protocolo de observagéo péds-administracdo e néo se
observaram efeitos adversos, imediatos ou tardios.

Parece ocorrer uma melhoria rdpida das manifes-
tagdes cut@neas, sendo frequente a resolucéo total de
sintomas antes da quarta administragdo e em alguns
casos tdo cedo como 48 horas apds a primeira injec-
¢Go”'""*. No nosso caso, a doente apresentou controlo
total da patologia apds a segunda administracdo do
fdrmaco. O mecanismo subjacente & rapidez desta res-
posta é ainda desconhecido, mas sugere a existéncia
de um mecanismo de acgéo distinto do que ocorre em
doentes asmdticos. Estudos que avaliaram a cinética do
recetor FceRI* apds a administragdo sugerem que antes
da diminui¢céo do ndimero de recetores, uma redugéo
répida dos niveis da IgE plasmdtica poderd, de forma
inespecifica, inibir a desgranulagéo dos mastécitos e
baséfilos por mecanismos independentes da densidade
de recetores & superficie®. Mais estudos seriam necessd-
rios para comprovar inequivocamente esta teoria.

A positividade do teste do soro autélogo nesta
doente parece apontar para a existéncia de um fator
de autoreatividade em circulagdo. Néo foi realizada
a pesquisa de autoanticorpos anti-IgE e/ou anti-FceRI
pelo indisponibilidade do método no nosso centro, pelo
gue néo pode ser estabelecido o diagnéstico definitivo
de UC autoimune, de acordo com os consensos mais
recentes'’. No entanto, o omalizumab parece ser eficaz
em doentes com UC independentemente da presenca
de auto-imunidade®.

O mecanismo através do qual omalizumab induz
remisséo a longo-prazo é também pouco claro. Os es-
tudos que incluiram um periodo de seguimento verifi-
caram que a maioria dos doentes com UC regressa ao
seu estado clinico prévio, apds aproximadamente 10
semanas da interrupgdo do fdrmaco. No caso apresen-
tado, os sintomas surgiram ligeiramente mais tarde, na
129 semana apds suspensdo. Assim, o omalizumab néo
aparenta ser, na maioria dos casos, uma terapéutica
curativa - Embora seja eficaz no controlo sinftomdtico,
néo altera a histéria natural da doenga. Porém, como
a UC é habitualmente uma patologia autolimitada, a
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utilizag@o judiciosa deste fdérmaco poderd providenciar
alivio a doentes graves, com impacto significativo na
sua qualidade de vida, durante o periodo de maior ati-
vidade da doenga, quando as linhas terapéuticas ante-
riores falham.

Né&o existem recomendagdes acerca da melhor
forma de manejar o fdrmaco a longo-prazo. Da expe-
riéncia dos autores, apds estabilizacdo da doenca, &
que alguns doentes parecem permanecer assintomdti-
cos para além do periodo de 4 semanas, parece licito
tentar aumentar gradualmente o intervalo entre admi-
nistragdes, salvaguardando-se que do ponto vista ted-
rico, existe pouca probabilidade que apds 8 semanas
exista agdo farmacolégica de omalizumab.

Em resumo, o tratamento com omalizumab parece
ser uma alternativa segura e eficaz em doentes com
UC grave e resistente a outros tratamentos. Apresenta
um inicio de agdo rdpida e ndo parece perder a sua
eficécia pelo menos apés 18 meses. No entanto, pode
ter efeitos secunddrios e carece de estudos que esta-
belecam a forma mais eficaz para a sua utilizagéo a
longo-prazo. A sua administrag@o deve ser bem funda-
mentada e efetuada em centros experientes com a sua
utilizagéo.
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RESUMO - Introdugéo: O tratamento de Ulcera crénica é multidisciplinar e depende da extensdo, da duragéo, dos
fatores que a desencadearam e também das comorbidades do paciente. Na literatura, a maioria dos estudos aborda
tratamento da Ulcera de etiologia venosa em pacientes sem comorbidades ou com as mesmas compensadas, o que,
na prdtica, corresponde a um grupo restrito de pacientes. Ha a necessidade de estudos sobre tratamento de Glceras
multifatoriais em pacientes com maltiplas comorbidades. Método: Relato de caso de paciente com comorbidades
descompensadas, portador de Ulcera crénica multifatorial, submetido a 66 aplicagées do dcido tricloroacético (ATA)
na concentragdo de 90%. Resultados: Cicatrizagdo completa da Ulcera em 10 meses com melhora da dor crénica e
melhora considerdvel da qualidade de vida do paciente. Concluséo: Esse relato de caso apresenta o dcido tricloroa-
cético como opgdo terapéutica efetiva, de baixo custo e fécil aplicabilidade para pacientes com mdltiplas comorbida-
des, portadores de Glceras crénicas multifatoriais.
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ABSTRACT - Background: The treatment of leg ulcers is multidisciplinary and varies with extent, duration, factors that
triggered the wound and also, patient comorbities. In literature, many studies have focused only on the treatment of
venous ulcers in patients without comorbidities or with compensated comorbidities, which, in practice, correspond to a
restricted group of patient. There is no study that addresses the treatment of multifactorial ulcers in patients with multi-
ple comorbidities. Methods: Case report about a patient with comorbidities and multifactorial chronic ulcer, who was
submitted to 66 applications of trichloroacetic acid (ATA) in a concentration of 90%. Results: The ulcer was complete
healed in 10 months with pain control and improvement of quality of life. Conclusion: Our case report discusses the
application of trichloroacetic acid (ATA) in a concentration of 90% as an effective therapeutic option, low cost and easy
applicability in patients with multiple comorbidities and multifactorial decompensated chronic ulcers.
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INTRODUCAO

A Ulcera caracteriza-se por perda do tegumento que
acomete a derme e pode atingir até hipoderme, mus-
culo e osso'. E classificada como crénica quando néo
cicatriza em um periodo de 6 semanas? e localiza-se
com maior frequéncia nos membros inferiores. A etio-
logia das Glceras crénicas é multifatorial e dentre os
possiveis fatores, destacamos: a insuficiéncia arterial
e/ou venosa, neuropatia, linfedema, diabetes mellitus,
traumas, osteomielite crénica, anemia falciforme, vas-
culites, tumores cuténeos (carcinoma basocelulares e
espinocelulares), doencas infecciosas crénicas (leish-
maniose, tuberculose, etc.). Apesar da ampla varieda-
de de fatores etiolégicos, a maioria tfem como causa
doenca vascular, sendo que 60 a 70% delas ocorrem
por insuficiéncia venosa, caracterizando a chama-
da Ulcera venosa e 10 a 25% por insuficiéncia arte-
rial, a qual pode coexistir com doenca venosa (Glcera
mista)'. A Ulcera venosa possui prevaléncia de 1% na
populacéo adulta sendo que 0,3% dos casos apresen-
tam a Ulcera ativa (néo cicatrizada)®. A prevaléncia da
Ulcera venosa aumenta com a idade, sendo superior
a 4% em pessoas acima de 65 anos?. O diagnéstico
é clinico e pode ser auxiliado por exame de imagem
como Eco Doppler arterial e venoso. O tratamento ba-
seia-se na combinagéo de mudancas de estilo de vida
(perda de peso, cessacdo de tabagismo e controle gli-
cémico) com medidas fundamentais como elevagéo
do membro acometido e repouso’. Além dessas me-
didas comportamentais, diversos tratamentos tépicos
s@o descritos na literatura como terapia compressiva
(bota de Unna e curativos compressivos)*. Porém, é
importante ressaltar que o tratamento de compresséo,
em forma de meias eldsticas ou faixas - considerado
como a primeira linha de tratamento para ulceracéo
venosa - é contraindicado na presenca de doenca ar-
terial clinicamente importante?.

Além dos tratamentos compressivos, hd descricéo
literdria de tratamentos locais. O desbridamento, fre-
guentemente realizado, pode ser autolitico com cura-
tivos hidrogéis e hidrocoloides, quimico com enzimas
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como papaina e colagenase ou mecdnico. Porém, tra-
ta-se de uma técnica ndo seletiva que remove o tecido
vidvel juntamente com os desvitalizados. Além disso,
ndo hd evidéncia de sua efetividade em estudos con-
trolados e randomizados?. Além disso, as opcdes de
curativos com hidrogel e hidrocoléide apresentam alto
custo®. Por conta disso, muitos outros tratamentos t6-
picos tém sido utilizados na prética clinica, entre eles,
a aplicacdo do dcido tricloroacético. Em nossa prdtica
clinica, observamos a cicatrizagéo de Ulceras crénicas
multifatoriais com a aplicacdo tépica do dcido triclo-
roacético (ATA). Esse dcido vem sendo utilizado para
tratamento de outras afecgdes dermatolégicas como
cicatrizes de acne’, verrugas de HPV, rejuvenescimento
facial, tratamento de fotodanos e de lesées pré-malig-
nas como ceratose actinica, néo sendo ainda descrito
na literatura o seu uso em Ulceras crénicas.

O caso em questdo demonstra a aplicabilidade
do ATA no tratamento de Ulceras crénicas e o resulta-
do obtido, bem como vantagens desse método, entre
as quais, destacamos: o baixo custo comparado aos
curativos biolégicos, & facilidade da aplicacéo e os
poucos efeitos adversos (restritos basicamente & dor
em queimacdo de cardter transitério). Além disso, ob-
servamos em nossa prdatica que a aplicagéo do dcido
contribui para prevenir infec¢do e reduzir a dor créni-
ca da Glcera.

CASO CLINICO

JFS, 62 anos, masculino, morador de Realengo,
comerciante, cadeirante hd cinco anos refere dor em
Ulcera no maléolo medial do membro inferior esquer-
do de cardter crénico e progressivo desde o surgimen-
to da Ulcera em 2004. Relata que a mesma |4 havia
cicatrizado em 2007 durante internacdo hospitalar
por trés meses. Apds alta hospitalar, a Glcera ressur-
giu maior e com bordas hipertréficas que aumenta-
ram progressivamente. Tratamentos prévios: uso de
sulfadiazina de prata nas trocas de curativo didrias
realizada pelo préprio paciente desde 2007 com uso
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Fig 1 - Aspecto da Ulcera antes do tratamento: notar fundo
com fibrina e bordas queloidianas.

irregular de dipirona para controle da dor, sem me-
lhora da Ulcera. Apresentava como comorbidades:
hipertenséo arterial, diabetes mellitus tipo Il e pso-
riase em uso de metotrexate. De histéria patolégica
pregressa, refere fratura de fémur esquerdo em 2007
aguardando troca de prétese com uso de cadeira de
rodas desde entdo. Além disso, apresenta sequela mo-
tora de AVC ocorrido em 1994 com acometimento do
dimidio esquerdo e forca grau IV em perna esquerda.
Na histéria social, refere ser ex-etilista e ex-tabagista.
Ao exame, Ulcera de 12cm em didmetro transversal
por 8,5cm no didmetro longitudinal, abrangendo face
anterior e medial de terco inferior do membro inferior
esquerdo (Fig. 1). As bordas eram hipertréficas com
aspecto queloideano e o fundo da Ulcera apresenta-
va fibrina e exsudato amarelado. Durante internagéo,

Fig 2 - Frosting da lesdo: grau 3 - frosting uniforme apds
aplicacdo de TCA.

Caso Clinico

Fig 3 - Aspecto da Ulcera apés 20 dias de aplicacées did-
rias de TCA: notar superficializacéo e tecido de granulacéo.

iniciamos o tratamento da dor com tramadol 100 mg
EV & noite e dipirona 500g VO 8/8 h. O 4cido triclo-
roacético foi utilizado na concentracéo de 90% como
monoterapia tépica, sendo aplicado até o surgimento
de frosting uniforme sobre a leséo (Fig. 2). A desnatu-
ragdo proteica provocada pelo ATA é clinicamente evi-
denciada pela formacao do frosting (branqueamento)
e alteragdo do turgor cuténeo. Esses dois elementos
servem como pardmetros clinicos na avaliacdo da
profundidade do peeling de ATA. Quanto & intensida-
de do frosting: 1) Superficial ou epidérmico — eritema
difuso com branqueamento leve; 2) Médio ou derme
superficial — branqueamento moderado e uniforme e
3) Profundo — branqueamento intenso e uniforme é in-
dicativo de penetracdo até a transicéo da derme papi-
lar-reticular. Um frosting amarelo-acinzentado indica
penetrac@o na derme reticular®.

Além do tratamento tépico, foram recomendadas
ao paciente as medidas comportamentais de elevacéo
de membros inferiores e o controle glicémico. No pri-
meiro més de tratamento, foram realizadas aplicagdes
didrias durante a internagdo hospitalar, totalizando 30
aplicacdes de ATA com melhora expressiva do tecido
de granulagéo (Fig. 3). Apés a alta, o paciente foi
acompanhado semanalmente por mais nove meses,
totalizando 36 aplicagées ambulatoriais (Fig. 4). Além
disso, foram realizadas quatro aplicacées de trianci-
nolona (20mg/ml) sendo utilizado 1 a 2ml nas bordas
hipertréficas em cada aplicacdo trimestral.

Em domicilio, o paciente realizava troca de cura-
tivo com lavagem com soro fisiolégico 0,9% e gaze
estéril, sem aplicagéo de cremes ou pomadas. Obser-
vamos nesse periodo melhora gradativa do sintoma
de dor crénica, permitindo reducéo gradual do uso de
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Fig. 4 - Medicdo da Ulcera no sétimo més de tratamento:
Ulcera em acompanhamento semanal com a aplicacéo de

TCA a 90% no leito da Ulcera.

analgésicos. Além disso, observamos a melhora dos
sinais clinicos com aplainamento das bordas hipertré-
ficas, reducd@o da fibrina, surgimento de tecido de gra-
nulagdo com ilhotas de reepitlizagdo que passaram a

confluir com as bordas da Ulcera, aproximando-as du-
rante esse processo, até a cicatrizagdo (Fig. 5). Nesses
10 meses, ndo notamos sinais de infeccéo. As éreas
reepitelizadas apresentavam as caracteristicas da pele
periulcera de insuficiéncia venosa: discrémicas, atréfi-
cas, xerdticas e descamativas sendo o paciente orien-
tado a hidratd-la com férmula AGE (Acidos gordos
Essenciais) e evitar traumas locais.

DISCUSSAO

Nas Ulceras venosas, os fibroblastos tornam-se
menos responsivos ao fator de crescimento tecidual
beta (TGF-beta) e ao fator de crescimento derivado de
plaqueta (PDGF) devido & reducdo da expressdo de
receptores do tipo Il TGF-beta nessas células levando
a Ulcera a uma fase estaciondria na qual néo se con-
segue mais progredir o processo de reparagéo’.

O dcido tricloroacético (ATA) foi descrito na litera-
tura como indutor da producdo de fatores de cresci-
mento. O ATA promoveu o aumento da expressdo de
RNA sendo avaliado por PCR (protein chain reaction)
do TGF beta e o aumento do fator de crescimento de-
rivado de plaqueta (PDGF) avaliado por imunohisto-
quimica'.

Além disso, sdo descritas outras agdes do ATA na
literatura como necrose da epiderme seguida da re-
novacdo epidérmica e da matriz da derme papilar;
supressdo da proliferagdo de queratinécitos e fibro-
blastos; inibicdo da sintese de proteina pelo fibroblas-
to e degradagéo das proteinas?. Todas essas acdes
fazem do d4cido tricloroacético um agente ao mesmo
tempo cdustico e cicatrizante. Especula-se, pelo bom
resultado observado em nossa prética clinica, que a
combinacdo dessas agdes fazem do ATA uma opcdo

Fig 5 - Cicatrizag@o completa da Ulcera apds 66 aplicagdes de TCA, sendo as 30 iniciais diariamente e as 36 subsequentes sema-

nais e 4 aplicagdes de corticoide em borda queloidiana.
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terapéutica eficaz e de baixo custo para o tratamen-

to de Ulceras crénicas em pacientes com comorbida- 5.
des clinicas. Esse tratamento possibilitard ao paciente

a realizacdo da troca de prétese femoral que esta-

va contraindicada pela presenca da Ulcera, permitin- 6.
do inclusive que o paciente possa deambular e tenha

uma melhor qualidade de vida.
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PAPULA ERITEMATOSA NA REGIAO DO
SANGRADOURO DO BRACO DIREITO

Doente do sexo feminino, com 68 anos de idade,
com antecedentes de transplante renal aos 50 anos,
cirurgia da tiroide por nédulos com hipertiroidismo
operada aos 51 anos, medicada com ciclosporina e
micofenolato de mofetil, é referenciada a consulta de

dermatologia por pdpula eritematosa localizada no
sangradouro do braco direito com anos de evolugéo,
sem queixas associadas (Fig. 1). A dermatoscopia re-
velou-se inespecifica com telangiectasias periféricas a
les@o eritematosa central (Fig. 2).

Apés insisténcia na anamnese a doente refere que
aquando a cirurgia da tiroide foi lhe transplantado teci-
do naquela localizagéo.
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Fig. 1 - Pdpula-nédulo eritematosa na regido do sangra-
douro do braco direito.

DIAGNOSTICO: FRAGMENTO DE PARATIROI-
DE TRANSPLANTADO NA PELE

Perante esta informagédo evitou se a biopsia cutdnea
e assim o eventual erro médico de remover este tecido
inviabilizando o auto-transplante.

Hiperparatireoidismo é uma complicagéo frequente
em pacientes com insuficiéncia renal crénica’. Quando
o hiperparatireoidismo tercidrio se torna refractério ao
tratamento médico, o tratamento de escolha é a para-
tireoidectomia total com autotransplante de tecido da
paratiréide no musculo braquiorradial ou na pele do
antebrago de forma a poder ser facilmente abordado
cirurgicamente caso necessdrio?. Este método de pre-
servacdo da fungdo da paratiredide tem sido usado ao
longo das Gltimas quatro décadas®.

Inicialmente a técnica consistia em deixar uma glén-
dula ou parte dela era no pescoco para preservar a
fungd@o. Se, no entanto, o hiperparatiroidismo recorria
ou persistia, o pescoco teria de ser cirurgicamente ex-
plorado para a remogdo deste tecido, resultando em
aumento morbidade e mortalidade associadas & pro-
cedimento. Foi entdo que o antebraco foi considera-
do como local alternativo para autotransplante, pela
menor morbilidade associada a uma eventual exci-
sGo?4.

Neste caso, tratando se de um doente transplantado
hé& vdrios anos sob terapéutica imunossupressoras, com
uma pépula eritematosa com mais de um ano de evo-
lugdo, poderiamos fazer diagnéstico diferencial com
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Fig. 2 - Lesdo eritematosa com rede felangiectésica & pe-
riferia.

carcinoma espinocelular, melanoma amelanético ou
carcinoma de Merckel.

Este caso ilustra a importéncia da histéria clinica
assim como o registo meticuloso do historial clinico dos
doentes, de forma a evitar a excisdo da lesdo®.
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