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Âmbito e Objectivos

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

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

Publica artigos de educação médica contínua, arti-
gos científicos originais, artigos de revisão, relatos de 
casos clínicos, cartas ao editor, editoriais, comunica-
ções, bem como resumos de trabalhos apresentados 
em reuniões, cursos ou congresso de particular interes-
se para a especialidade.

Os critérios para publicação são o mérito científico, 
originalidade e interesse para uma audiência multidis-
ciplinar.

A revista é publicada quatro vezes por ano.

Audiência
A principal audiência é composta por dermatologis-

tas e especialistas de medicina interna, medicina geral 
e familiar, alergologia, imunologia clínica, pediatria, 
oncologia e cirurgia plástica e reconstrutiva.

Patrocínios
Os patrocinadores da revista são laboratórios de in-

dústria farmacêutica, com produtos específicos na área 
da dermatologia, através da publicidade. Não é per-
mitida a influência da publicidade sobre as decisões 
editoriais.

Outras despesas são suportadas pela Sociedade 
Portuguesa de Dermatologia e Venereologia.
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Aims & Scope

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.

The journal publishes 4 issues per year.
Founded in 1942, has Dr.ª 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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Normas de Publicação/ Instruções aos Autores

A revista da Sociedade Portuguesa de Dermatologia 
e Venereologia publica artigos com arbitragem científi-
ca cobrindo todos os temas da Dermatologia e da Ve-
nereologia, ou com elas relacionados.

Considera para publicação artigos originais, de re-
visão, educação médica contínua, casos clínicos, cartas 
ao editor, comentários, etc.

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

A política editorial da Revista incorpora no processo 
de revisão e publicação as Recomendações de Política 
Editorial (Editorial Policy Statements) emitidas pelo Con-
selho de Editores Científicos (Council of Science Editors), 
disponíveis em http://www.councilscienceeditors.org/
i4a/pages/index.cfm?pageid=3331, que cobre res-
-ponsabilidades e direitos dos editores das revistas com 
arbitragem científica.

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 pública sobre o conteúdo e o crédito da 
autoria.

Autores são todos que:
• Têm uma contribuição intelectual substancial, di-

recta, no desenho e elaboração do artigo
• Participam na análise e interpretação dos dados
• Participam na escrita do manuscrito, revendo os 

rascunhos; ou na revisão crítica do conteúdo; ou 
na aprovação da versão final

Autoria requer uma contribuição substancial para o 
manuscrito, sendo pois necessário especificar em carta 
de apresentação o contributo de cada autor para o tra-
balho.

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

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

Língua
Os artigos devem ser redigidos em português ou em 

inglês. 

Conflitos de Interesse
O rigor e a exactidão dos conteúdos, assim como 

as opiniões expressas são da exclusiva responsabilida-
de dos Autores. Os Autores devem declarar potenciais 
conflitos de interesse. Os autores são obrigados a divul-
gar todas as relações financeiras e pessoais que pos-
sam enviesar o trabalho. 

Para prevenir ambiguidade, os autores têm que explici-
tamente mencionar se existe ou não conflitos de interesse.

Essa informação não influenciará a decisão editorial 
mas antes da submissão do manuscrito, os autores têm 
que assegurar todas as autorizações necessárias para 
a publicação do material submetido.

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

Consentimento Informado e Aprovação Ética
Todos os doentes (ou seus representantes legais) 

que possam ser identificados nas descrições escritas, 
fotografias e vídeos deverão assinar um formulário de 
consentimento informado para descrição de doentes, 
fotografia e vídeos. Estes formulários devem ser subme-
tidos com o manuscrito.

A Rev Soc Port Dermatol Venereol considera aceitá-
vel a omissão de dados ou a apresentação de dados 
menos específicos para identificação dos doentes. Con-
tudo, não aceitaremos a alteração de quaisquer dados.

Os autores devem informar se o trabalho foi apro-
vado pela Comissão de Ética da instituição de acordo 
com a declaração de Helsínquia. 

Consentimento Informado para Publicação de material 
identificável na Rev Soc Port Dermatol Venereol

O consentimento do doente para a publicação de informações 
sobre ele na Revista da Sociedade Portuguesa de Dermatologia e 
Venereologia. 
Por favor note que este formulário também está disponível em vários 
idiomas.
Nome da pessoa descrita no artigo ou mostrada na fotografia:
_________________________________________________________
Objecto de fotografia ou artigo: ______________________________
Número de manuscrito SPDV___________________
Título do artigo: ___________________________________________
Autor correspondente: ______________________________________

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

Assinatura:
Data:
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Normas de Publicação/ Instruções aos Autores

Copyright / Direitos Autorais 
Quando o artigo é aceite para publicação é man-

datório 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 cópia 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 só deverá ser en-
viado quando o manuscrito for aceite para publicação.

 
Arbitragem Científica / Peer Review
Todos os manuscritos passam por avaliação do edi-

tor científico.
Todos os manuscritos que não estejam em confor-

midade com as instruções aos autores podem ser en-
viados para modificações antes de serem revistos pelos 
consultores científicos.

A aceitação dos originais enviados para publicação 
é sempre condicionada à avaliação pelos consultores 
científicos. 

Os manuscritos aprovados pelo editor serão revistos 
por 2 consultores científicos peritos na área específica. 
Outros revisores podem ser consultados para aconse-
lhamento. O processo de revisão é confidencial e anó-
nimo, todo o processo é single-blinded.

A aceitação final é da responsabilidade do editor 
científico.

Cartas ao editor ou editoriais serão avaliados pelo 
conselho editorial, mas também poderá ser solicitada 
uma revisão externa. Sem revisão pelos pares serão publi-
cadas mensagens do presidente, resumos de posters/co-
municações apresentados nas conferências organizadas 
pela sociedade, assim como documentos oficiais da SPDV.

Na avaliação, os artigos poderão ser:
a) aceites sem alterações;
b) aceites após modificações propostas pelos con-

sultores científicos;
c) recusados.
Apenas serão aceites manuscritos contendo material 

original que não estejam ainda publicados, na íntegra 
ou em parte, e que não estejam submetidos para publi-
cação noutros locais.

Em todos os casos os pareceres dos revisores serão 
integralmente comunicados aos autores no prazo de 6 
a 8 semanas a partir da data da recepção do manus-
crito. Quando são propostas alterações, o autor deverá 
enviar via e-mail no prazo máximo de vinte dias, um 
e-mail ao editor respondendo a todas as questões colo-
cadas e uma versão revista do artigo com as alterações 
inseridas destacadas com cor diferente.

Instruções aos Autores
Todos os manuscritos que não estejam em confor-

midade com as instruções que se seguem podem ser 
enviados para modificações antes de serem revistos 
pelos consultores científicos. Todos os trabalhos devem 
ser enviados por e-mail para: gmarquespinto@gmail.

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

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

Os Autores devem categorizar os “artigos” subme-
tidos como Educação Médica Contínua, Artigos Origi-
nais, Artigos de Revisão, Artigos de Revisão Casuística, 
Artigos de Infecções Sexualmente Transmissíveis, Arti-
gos de Dermatologia Cirúrgica, Artigos de Dermato-
patologia, Artigos de Dermatoscopia, Casos Clínicos, 
Cartas ao Editor, Editoriais.

Antes da submissão do manuscrito, os autores têm 
que assegurar todas as autorizações necessárias para 
a publicação do material submetido.

Chama-se a atenção que a transcrição de imagens, 
quadros ou gráficos de outras publicações deverá ter 
a prévia autorização dos respectivos autores para dar 
cumprimentos às normas que regem os direitos de autor.

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 afirmações apresentadas como factos são 
baseados na investigação do(s) Autor(es), que o manuscrito, quer 
em parte quer no todo, não infringe nenhum copyright e não viola 
nenhum direito da privacidade, que não foi publicado em parte ou 
no todo e que não foi submetido para publicação, no todo ou em 
parte, noutra revista, e que os Autores têm o direito ao copyright.
Todos os Autores declaram ainda que participaram no trabalho, se 
responsabilizam por ele e que não existe, da parte de qualquer dos 
Autores conflito de interesses nas afirmações proferidas no trabalho.
Os Autores, ao submeterem o trabalho para publicação, partilham 
com a Rev  Soc Port Dermatol Venereol todos os direitos a interesses 
do copyright do artigo. 
 
 

Todos os Autores devem assinar
Data:
Nome (maiúsculas):
Assinatura:
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Normas de Publicação/ Instruções aos Autores

Os autores devem assegurar que todas as investiga-
ções envolvendo seres humanos foram aprovadas por 
comissões de ética das instituições a que pertencem os 
autores, e que a investigação tenha sido desenvolvida, 
de acordo com a Declaração de Helsínquia 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 permissão escrita.

Detalhes de identificação devem ser omitidos, se 
não 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 página:
a) Título em português e inglês, conciso e infor-

mativo
b) Nome dos Autores com os títulos académicos e/

ou profissionais e respectiva afiliação (departa-
mento, instituição, cidade, país)

c) Subsídio(s) ou bolsa(s) que contribuíram para a 
realização do trabalho

d) Morada e e-mail do Autor responsável pela cor-
respondência relativa ao manuscrito

e) Título breve para rodapé

a) Título (sem autores)
b) Resumo em português e inglês, que para os 

artigos originais deve ser estruturado da seguinte 
forma: Introdução, Material e Métodos, Resulta-
dos, Conclusões. O resumo dos artigos originais 
não deve exceder as 250 palavras e serão estru-
turados. O dos casos clínicos as 150 palavras.

c) Palavras-chave em português e em inglês 
(Keywords) Um máximo 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 página e seguintes:
Educação Médica Contínua: Artigos sobre temas 

de grande interesse científico, dermatológico, visando 
a actualização. O artigo deve conter obrigatoriamen-
te: Resumo estruturado. O texto não deve exceder as 
3.500 palavras, excluindo ilustrações e referências. 

Deve ter no mínimo 30 referências bibliográficas re-
centes, sendo permitidas no máximo 10 ilustrações. No 
final do texto deve ser incluído um teste com questões 
para avaliação do que aprendeu.

Artigos Originais: o texto deve ser apresentado 
com as seguintes secções: Introdução (incluindo Ob-
jectivos), Material e Métodos, Resultados, Discussão, 
Conclusões, Agradecimentos (se aplicável), Bibliogra-
fia, Quadros e Figuras.

Os Artigos Originais não deverão exceder as 4.000 
palavras, excluindo referências e ilustrações. Deve ser 
acompanhado de ilustrações, com um máximo de 6 fi-
guras/tabelas e 60 referências bibliográficas.

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

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

Adesão 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 informação que deve ser incluída para permitir 
que os leitores e revisores avaliarem o rigor e transpa-
rência da investigação.

Artigos de Revisão: Destinam-se a abordar de 
forma aprofundada, o estado actual do conhecimento 
referente a temas de importância clínica. Artigos por 
convite da equipa editorial mas, excepcionalmente au-
tores não convidados poderão submeter o projecto de 
artigo de revisão, que, julgado relevante e aprovado 
pelo editor, poderá ser desenvolvido e submetido às 
normas de publicação.

O texto poderá ter as mesmas secções dos Artigos 
originais. A secção Material e Métodos pode ser usada 
para descrever como foi feita a revisão da literatura.

Deverão ter entre 10 e 25 páginas, e incluir entre 50 
a 200 referências. 

Não devem exceder 4.000 palavras, excluindo refe-
rências e ilustrações. Devem incluir um resumo de 350 
palavras, e não deverá ter mais de 100 referências bi-
bliográficas. O uso de tabelas e figuras a cores para 
sumariar pontos críticos é encorajado.

Artigos de Infecções Sexualmente Transmissí-
veis, Artigos de Dermatologia Cirúrgica, Artigos 
de Dermatopatologia e Artigos de Dermatos-
copia: são artigos originais, curtos, referentes a estas 
áreas da especialidade e de interesse particular para a 
dermatologia.
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Normas de Publicação/ Instruções aos Autores

O texto deverá ser contínuo, sem divisões em secções 
e não deve exceder 1.600 palavras, excluindo ilustrações 
e referências. São permitidas o máximo de quatro ilus-
trações/Tabelas, e 30 referências bibliográficas.

Caso Clínico: O relato de um caso clínico com jus-
tificada razão de publicação (raridade, aspectos inusi-
tados, evoluções atípicas, inovações terapêuticas e de 
diagnóstico, entre outras). As secções serão, Introdu-
ção, Caso Clínico, Discussão, Bibliografia.

O texto não deve exceder as 2.000 palavras e 25 
referências bibliográficas. Deve ser acompanhado de 
figuras ilustrativas. O número de quadros/figuras não 
deve ser superior a 6.

Cartas ao Editor: devem constituir um comentário 
a um artigo da revista ou uma pequena nota sobre um 
tema ou caso clínico. Não devem exceder as 600 pala-
vras, nem conter mais de duas ilustrações e ter um má-
ximo de 8 referências bibliográficas. A resposta(s) do(s) 
Autor(es) devem observar as mesmas características.

Editoriais: Os Editoriais serão solicitados por con-
vite do Editor. Serão comentários sobre tópicos actuais. 
Não devem exceder as 1.200 palavras, nem conter 
mais de um quadro/figura e ter um máximo de 15 re-
ferências bibliográficas.

A partir da segunda página, inclusive, todas as pá-
ginas devem ter em rodapé o título breve indicado na 
página 1.

Abreviaturas: Abreviaturas não consagradas 
devem ser definidas na primeira utilização. Uso de 
acrónimos deve ser evitados assim como o uso excessi-
vo e desnecessário de abreviaturas.

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

As temperaturas devem ser dadas em graus Celsius (ºC) 
e a pressão arterial em milímetros de mercúrio (mm Hg).

Todas as medições hematológicas ou bioquímicas 
serão referidas no sistema métrico de acordo com o 
Sistema Internacional de Unidades (SI).

Bibliografia: As referências bibliográficas devem 
ser classificadas e numeradas por ordem de entrada no 
texto. Devem ser identificadas no texto com algarismos 
árabes. Exemplo: “Dimethylfumarate has also been a 
systemic therapeutic option in moderate to severe pso-
riasis since 1994 [13] and in multiple sclerosis [14].”

As abreviaturas usadas na nomeação das revistas 
devem ser as utilizadas pelo Index Medicus Journal 
Abbreviations (ftp://nlmpubs.nlm.nih.gov/online/jour-
nals/ljiweb.pdf)

Notas: 
Não indicar mês da publicação.
Nas referências com 6 ou menos Autores devem ser 

nomeados todos. Nas referências com 7 ou mais au-
tores devem ser nomeados os 6 primeiros seguidos de 
“et al”.

Seguem-se alguns exemplos de como devem cons-
tar os vários tipos de referências.

Artigo:
Apelido Iniciais do(s) Autor(es). Titulo do artigo. Titu-

lo da revistas [abreviado]. Ano de publicação ;Volume 
(Número): páginas.

1.Com menos de 6 autores
Canelas MM, Cardoso JC, Gonçalo M, Figueiredo 

A. Photoallergic contact dermatitis from benzydamine 
presenting mainly as lip dermatitis. Contact Dermatitis. 
2010;63(2):85-8.

2. Com mais de 6 autores
Francisco V, Neves BM, Cruz MT, Gonçalo 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 
pathways.  Arch Dermatol Res. 2010;302(4):271-82.

Monografia:
Autor/Editor AA. Título: completo. Edição (se não 

for a primeira). Vol.(se for trabalho em vários volumes). 
Local de publicação: Editor comercial; ano. pág (s)

1.Com Autores:
Atlas SW. Magnetic resonance imaging of the brain 

and spine. 3rd ed. Philadelphia: Lippincott Williams & 
Wilkins; 2004

2.Com editor:
Coleman WP, Lawrence N, editors. Skin resurfacing. 

Baltimore: Williams and Wilkins; 1998.

Capítulo de monografia:
Gasparro F, Edelson RL. Extracorporeal photochemo-

therapy. In: Krutmann J, Elmets CA, editors. Photoimmu-
nology. Oxford: Blackwell Scientific; 1995. 231-245.

Relatório Científico/Técnico:
Lugg DJ. Physiological adaptation and health of an 

expedition in Antarctica: with comment on behavioural 
adaptation. Canberra: A.G.P.S.; 1977. Australian Go-
vernment Department of Science, Antarctic Division. 
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ANARE scientific reports. Series B(4), Medical science 
No. 0126

Documento electrónico:
1.CD-ROM
Anderson SC, Poulsen KB. Anderson's electronic atlas 

of hematology [CD-ROM]. Philadelphia: Lippincott Wi-
lliams & Wilkins, 2002.

2. Resumo de um Artigo da Internet
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].Disponível em: ProQuest. 
http://www.umi.com/proquest/. 

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]. Disponível em: Wiley InterScience electro-
nic collection

4. Homepage/Website
Cancer-Pain.org [homepage na Internet]. New York: 

Association of Cancer Online Resources, Inc.; c2000-
01; [consultado 2002 Jul 9].Disponível em: http://www.
cancer-pain.org/.

A exactidão e rigor das referências são da respon-
sabilidade do Autor

Tabelas, Figuras, Fotografias: 
A publicação de ilustrações a cores é gratuita.
Tabelas/Figuras devem ser numerados na ordem 

em que são citadas no texto e assinaladas em nume-
ração árabe e com identificação, figura/tabela/qua-
dro. Tabelas e figuras devem ter numeração árabe e 
legenda.

Cada Figura e Tabela/Quadro incluídas no trabalho 
têm de ser referidas no texto:

Estes são alguns exemplos de como uma resposta 
imunitária anormal pode estar na origem dos sintomas 
da doença de Behçet (Fig. 4).

Esta associa-se a outras duas lesões cutâneas (Qua-
dro 1).

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

Figuras e tabelas são numerados com numeração 
árabe independentemente e na sequência em que são 
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 declaração des-
critiva 

Legenda das Tabelas: Colocada por cima do corpo 
da tabela e justificada à esquerda. Tabelas são lidas 
de cima para baixo. Na parte inferior serão colocadas 
todas as notas informativas – notas de rodapé (abrevia-
turas, significado estatístico, etc.)

Legenda das Figuras: Colocada por baixo da figura, 
gráfico e justificada à esquerda. Gráficos e outras figu-
ras são habitualmente lidos de baixo para cima.

As imagens devem ser apresentadas em páginas se-
paradas, em condições de reprodução, de acordo com 
a ordem em que são discutidas no texto. As imagens 
devem ser fornecidas independentemente do texto em 
formato JPEG ou TIFF. 

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

Provas tipográficas – serão da responsabilidade 
do Conselho Editorial, se os Autores não indicarem o 
contrário. Neste caso elas deverão ser feitas no prazo 
determinado pelo Conselho Editorial, em função das 
necessidades editoriais da Revista. Os autores recebe-
rão as provas para publicação em formato PDF para 
correcção e deverão devolvê-las num prazo de 48 
horas.

Errata e Retracções – Publica alterações, emen-
das ou retracções a uma artigo anteriormente publi-
cado. Após publicação outras alterações só 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), disponível em www.ICMJE.org
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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-
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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 
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Venereology follows the Editorial Policy Statements pu-
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cfm?pageid=3412.

The opinions and declarations contained in the jour-
nal are of the sole and exclusive responsibility of its au-
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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 
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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; c) 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 1 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 

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 inte-
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:
__________________________________________________________
Object of the photo or video in the article: ______________________
Number of the manuscript of the Journal of the SPDV _____________
Title of the article: __________________________________________
Correspondent author: ______________________________________

_________________________________________ [include full name], 
I give my consent to 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: 

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 

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 title.

Page 2
a) Title (without authors)
b) Abstract
Abstract in English and Portuguese structured as 

follows for the original articles: Introduction; Materials 

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:
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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 http://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 

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 (SI). Temperatures should be given in 
degree Celsius (º C). Blood pressures should be given 
in millimeters of mercury (mmHg).
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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, Gonçalo 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, Gonçalo 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).

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.P.S.; 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 
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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.

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 PADRÕES VASCULARES EM DERMATOSCOPIA – 
PARTE II. PRÁTICA CLÌNICA

André Laureano1, Cândida Fernandes2, Jorge Cardoso3

1Interno do Internato Complementar de Dermatologia e Venereologia/Resident, Dermatology and Venereology; Master 
of Science (MSc) in Dermoscopy and Preventive Dermato-Oncology, Medical University of Graz, Austria 
2Assistente Hospitalar Graduada de Dermatologia e Venereologia/Graduated Consultant, Dermatology and 
Venereology
3Chefe de Serviço de Dermatologia e Venereologia, Director do Serviço/Chief and Head of Dermatology Department
Serviço de Dermatologia, Hospital de Curry Cabral - Centro Hospitalar de Lisboa Central, Portugal

RESUMO – A dermatoscopia constitui uma técnica de diagnóstico não-invasiva, in vivo, que permite complementar a 
observação clínica de lesões cutâneas não-pigmentadas de etiologia diversa. Nos tumores cutâneos não-pigmentados, a 
dermatoscopia facilita a observação de estruturas vasculares, aumentando a acuidade no seu diagnóstico, distinguindo 
tumores melanocíticos e não-melanocíticos, benignos e malignos. Na parte II descreve-se a variabilidade da aplicação 
clínica da dermatoscopia em lesões cutâneas não-pigmentadas tumorais. 

PALAVRAS-CHAVE – Carcinoma basocelular; Carcinoma espinocelular; Dermatoscopia; Melanoma; Nevo intradér-
mico; Nevo de Spitz; Queratose actínica; Queratose seborreica, Neoplasias da pele.

VASCULAR PATTERNS AND MORPHOLOGY IN DERMOSCOPY 
- PART II. CLINICAL PRACTICE

ABSTRACT – Dermoscopy is a noninvasive, in vivo technique that increases the diagnostic accuracy in both melanocytic 
and nonmelanocytic skin tumors. In nonpigmented tumors it allows the visualization of vascular structures not visible to 
the naked eye. Part II of this article discusses clinical applications of dermoscopy in non-pigmented tumoral skin lesions.
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1. TUMORES CUTÂNEOS NÃO-PIGMENTADOS 
MELANOCÍTICOS

Nevo intra-dérmico
Os nevos intra-dérmicos representam tumores mela-

nocíticos benignos prevalentes, dos quais se distinguem 
2 subtipos: nevo de Unna e nevo de Miescher. Enquanto 
que o primeiro é mais frequente na face, o último lo-
caliza-se preferencialmente no tronco, pescoço e mem-
bros. Ambos partilham, do ponto de vista clínico, uma 
evolução longa, sem história de alterações recentes. A 
dermatoscopia revela vasos em vírgula, rosados e ligei-
ramente desfocados, com arranjo regular1. Estas estru-
turas associam-se a um valor predictivo positivo de 94% 
para o diagnóstico de nevo intra-dérmico, constituindo 
um importante critério “negativo” para o diagnóstico de 
melanoma amelanótico/hipomelanótico2. Os vasos em 
vírgula apresentam maior variabilidade morfológica nos 
nevos de Unna, enquanto que nos nevos de Miescher 
têm menor variação da sua forma e dimensão. Os cri-
térios dermatoscópicos adicionais incluem pigmentação 
residual (áreas homogéneas acastanhadas, glóbulos 

castanhos), e ainda pelos e estruturas papilares exo-
fíticas, mais frequentemente observadas nos nevos de 
Miescher. O seu diagnóstico diferencial, particularmente 
nas lesões localizadas na face, inclui o carcinoma ba-
socelular (CBC) nodular3. No entanto, neste tumor as 
estruturas vasculares típicas são arboriformes, com co-
loração vermelho vivo e bem focadas (Fig. 1). 

Nevo de Clark não-pigmentado
Os nevos de Clark (atípicos) não-pigmentados são 

mais frequentemente encontrados em doentes com fo-
totipos I e II. A dermatoscopia revela habitualmente a 
combinação de vasos em vírgula e punctiformes, com 
arranjo regular sobre área homogénea rosada. Tratan-
do-se de lesões geralmente múltiplas, a repetição deste 
padrão na observação dermatoscópica constitui uma 
pista para o diagnóstico de nevo de Clark4. O seu diag-
nóstico diferencial inclui nevo de Spitz não-pigmentado 
e melanoma amelanótico/hipomelanótico. Estes tumo-
res, maioritariamente únicos, distinguem-se pelo seu 
crescimento rápido, e na dermatoscopia pela presen-
ça de vasos punctiformes com arranjo denso e regular 
sobre área homogénea rosada-avermelhada, despig-
mentação reticular, crisálidas e estruturas pigmentadas 
residuais (glóbulos castanhos, pontos pretos)5-7.

Nevo de Spitz não-pigmentado
O nevo de Spitz pode simular a apresentação clíni-

ca de melanoma, particularmente na sua forma não-
-pigmentada. Nestes casos é comum a história de uma 
pápula ou nódulo, rosados ou vermelhos, de crescimen-
to rápido, particularmente em crianças e localizados na 
face8. A dermatoscopia pode constituir uma ferramenta 
útil no seu diagnóstico diferencial, permitindo revelar 
a presença de vasos punctiformes com arranjo denso 
e regular, sobre área homogénea rosada-avermelhada 
e sem halo esbranquiçado envolvente. Os vasos punc-
tiformes têm um valor predictivo positivo de 90% para 
o diagnóstico de tumores melanocíticos, sendo parti-
cularmente prevalentes no nevo de Spitz2. Os critérios 
dermatoscópicos adicionais incluem despigmentação 
reticular, crisálidas e estruturas pigmentadas residuais9. 
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Fig 1 - Nevo intradérmico (subtipo de Miescher): pápula 
de longa duração localizada no tronco; à dermatoscopia 
observam-se múltiplos vasos em vírgula (rectângulo ver-
melho) e presença de pigmentação residual.
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Nestas estruturas residuais, destacam-se os glóbulos 
castanhos, pontos pretos e padrão em “explosão de 
estrelas” remanescente, pela presença de áreas com 
estrias periféricas regulares associadas a rede pigmen-
tada central. Nos tumores de Spitz nodulares e atípi-
cos não-pigmentados é possível observar polimorfismo 
vascular e vasos atípicos, destacando-se a associação 
de vasos lineares-irregulares, vasos “enrolados” (coi-
led) e áreas e glóbulos-vermelho leitoso1,10-12. Deste 
modo, pela partilha de características clínicas e derma-
toscópicas entre o nevo de Spitz e o melanoma ame-
lanótico/hipomelanótico, recomenda-se nos adultos a 
excisão de todas as lesões “spitzóides” não-pigmenta-
das. Nas crianças até aos 12 anos poderá optar-se por 
uma abordagem conservadora em lesões spitzóides “tí-
picas” (Fig. 2).

Melanoma amelanótico / hipomelanótico
O melanoma amelanótico representa cerca de 2 a 

3% das formas de apresentação de melanoma, sendo 
particularmente expressivo nos melanomas nodulares. 
Um estudo recente de Menzies et al16 demonstrou que 
cerca de 37% dos melanomas nodulares são amelanó-
ticos. Enquanto que os melanomas amelanóticos se ca-
racterizam pela ausência clínica e dermatoscópica de 
pigmentação, os melanomas hipomelanóticos distin-
guem-se pela presença de estruturas pigmentadas re-
siduais que ocupam até 30% da área de superfície do 
tumor16.

Como referido, o melanoma amelanótico ou hipo-
melanótico pode simular outros tumores não-pigmen-
tados benignos melanocíticos (nevos de Clark e nevos 
de Spitz) e não-melanocíticos (queratose seborreica, 
granuloma piogénico), e ainda tumores não-pigmen-
tados malignos não-melanocíticos. Nestes últimos, é 
particularmente importante considerar os tumores posi-
tivos para a regra EFG, ou seja, com história de nódulo 
(habitualmente rosado), firme e de crescimento rápido. 
Deste modo, apesar de não ser específica para o diag-
nóstico de melanoma, esta regra tem elevada sensibili-
dade para o diagnóstico de tumores malignos, incluindo 
melanoma, carcinoma espinocelular (CEC) invasivo e 
carcinoma de células de Merkel (CCM). A dermatosco-
pia poderá ser um importante auxiliar no diagnóstico e 
abordagem subsequente destas lesões.

No melanoma amelanótico, as estruturas dermatos-
cópicas vasculares dominantes e o seu arranjo parecem 
depender da espessura e velocidade de crescimento do 
tumor, o que reforça a importância de uma adequada 
correlação clínica. A dermatoscopia poderá não só con-
tribuir para um diagnóstico precoce deste tumor, mas 
também estimar a sua espessura1.

Na fase inicial do crescimento do tumor, o suprimen-
to vascular depende sobretudo do alongamento vertical 
dos capilares dos plexos vasculares da derme, o que re-
flecte a presença na dermatoscopia de vasos punctifor-
mes sem halo esbranquiçado, inicialmente com arranjo 
regular. Estes melanomas apresentam habitualmente 
uma espessura inferior a 1mm e correspondem clinica-
mente a pápulas ou placas.

Com a progressão do crescimento e invasão tumoral 
e aumento da espessura, o alongamento dos capilares 
torna-se tortuoso, pelo que alguns vasos adquirem uma 
disposição horizontal, justificando a observação der-
matoscópica de vasos lineares. Deste modo, em mela-
nomas amelanóticos ou hipomelanóticos de espessura 
intermédia (1-2 mm), a dermatoscopia poderá eviden-
ciar a combinação de vasos punctiformes e vasos linea-
res-irregulares. Estas últimas estruturas também não 
apresentam halo esbranquiçado, o seu arranjo é irre-
gular e apresentam um valor predictivo positivo de 68% 
para o diagnóstico de melanoma2.

Nos tumores mais espessos (>2mm, nodulares) o 
alongamento dos capilares torna-se insuficiente, pelo 
que ocorrem fenómenos de neoangiogénese a partir 
do plexo vascular da derme adjacente. Estes são funda-
mentais para manter o crescimento e invasão do tumor 
e traduzem-se na dermatoscopia em polimorfismo vas-
cular e vasos atípicos, com predomínio de vasos-linea-
res irregulares alongados, bizarros, com distribuição 
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Fig 2 - Nevo de Spitz não-pigmentado: placa rosada de 
crescimento rápido na face anterior da coxa de uma criança 
do sexo feminino de 8 anos; a dermatoscopia evidenciou 
múltiplos vasos punctiformes de arranjo denso e regular so-
bre fundo rosado, notando-se ainda áreas de despigmen-
tação reticular e crisálidas; este diagnóstico foi confirmado 
após estudo histopatológico.
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difusa e irregular na superfície tumoral. Nos tumores 
de espessura superior a 3 mm observa-se um predomí-
nio de glóbulos e áreas vermelho-leitoso (Fig. 3). Estas 
estruturas reflectem fenómenos de neoangiogénese na 
profundidade do tumor, justificando o seu carácter des-
focado na dermatoscopia e a sua menor frequência em 
melanomas amelanóticos finos (31% <1mm de espes-
sura vs 93,3% >1mm de espessura)4. Os glóbulos ver-
melho-leitoso têm um valor predictivo positivo de 78% 
para o diagnóstico de melanoma (invasivo)2.

O conjunto destes fenómenos de neoangiogénese 
poderá ser facilitado pela remodelação do colagénio 
tipo I que se associa à progressão tumoral. Esta fibropla-
sia da derme traduz-se na observação dermatoscópica 
de crisálidas (shiny white streaks) utilizando luz polari-
zada. Estas estruturas correspondem a linhas brancas 
brilhantes, curtas e espessas com disposição ortogonal. 
Nos melanomas amelanóticos ou hipomelanóticos ob-
servam-se sobretudo em tumores de espessura >1mm e 
em associação com vasos. Nos melanomas espessos é 
frequente a observação de ulceração.

O polimorfismo vascular descrito pode incluir tam-
bém vasos em gancho, “enrolados” (particularmente em 
melanomas de espessura <1mm localizados na perna) 
ou vasos “em saca-rolhas”. Nos melanomas hipomela-
nóticos podem ser observadas estruturas pigmentadas 
residuais (Fig. 4).

Metástases cutâneas de melanoma
A dermatoscopia nas metástases cutâneas de mela-

noma (MCM) pode constituir um importante auxiliar no 
diagnóstico destas lesões, particularmente nas suas for-
mas iniciais ou com apresentação clínica inespecífica. 
Encontram-se descritos vários padrões dermatoscópi-
cos: sacular, vascular, homogéneo azulado, homogéneo 
com halo vermelho periférico e indefinido. 

O padrão sacular caracteriza-se pela presença de 
várias estruturas redondas ou ovóides de cor verme-
lha, azul ou preta, semelhantes às lacunas observadas 
nos angiomas. No entanto, os angiomas distinguem-se 
pelos seus limites bem definidos ao contrário do que é 
habitualmente observado nas MCM com este padrão.
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Fig 3 - Variabilidade dos padrões vasculares derma-
toscópicos observados no melanoma amelanótico de 
acordo com a espessura e velocidade de crescimento do 
tumor.

Fig 4 - Exemplo de 2 melanomas nodulares amelanó-
ticos espessos: polimorfismo vascular, vasos atípicos de 
distribuição irregular, áreas vermelho-leitoso e crisálidas.

Fig 5 - Metástase cutânea de melanoma: padrão vas-
cular.



311

Educação Médica Contínua

No padrão vascular, tal como descrito para o me-
lanoma primário amelanótico, nas lesões de menor 
espessura há um predomínio de vasos punctiformes, 
enquanto que nas lesões de maior espessura predo-
mina o polimorfismo vascular. Neste caso, é possível 
a observação de vasos “em saca-rolhas”, lineares-
-irregulares e vasos em gancho (Fig. 5). Os critérios 
dermatoscópicos adicionais incluem crisálidas, eritema 
perilesional e telangiectasias estreladas periféricas18.

2. TUMORES CUTÂNEOS NÃO-PIGMENTADOS 
NÃO-MELANOCÍTICOS

Queratose actínica não-pigmentada da face
O padrão dermatoscópico “em morango” é exclusi-

vo das queratoses actínicas não-pigmentadas da face, 
correspondendo a um padrão pseudo-reticular erite-
matoso, definido pela presença de eritema entre os ori-
fícios dos folículos. Estes encontram-se frequentemente 
rodeados por um halo esbranquiçado e vasos linea-
res finos, e preenchidos por material amarelado (que-
ratina). Podem igualmente ser encontrados pequenos 
vasos “enrolados”, distribuídos em redor das aberturas 
foliculares, distinguindo-se dos vasos glomerulares ob-
servados na doença de Bowen, que são mais largos e 
agrupados19. Como critério dermatoscópico adicional, 
destaca-se a presença de escamas amarelas-esbran-
quiçadas. A dermatoscopia poderá ser um importante 
complemento no diagnóstico das queratoses actínicas 
da face, particularmente em lesões equívocas, cujo 
diagnóstico diferencial poderá incluir a doença de 
Bowen, CBC superficial, queratose seborreica ou ver-
ruga vulgar20. A dermatoscopia permitirá também do-
cumentar a eliminação das estruturas dermatoscópicas 
descritas, após terapêutica tópica bem-sucedida nestas 
lesões, sendo uma ferramenta indispensável no segui-
mento destes doentes21.

Doença de Bowen
O diagnóstico diferencial da doença de Bowen 

(CEC in situ) inclui uma variedade de patologias cutâ-
neas tumorais e inflamatórias, nomeadamente CBC 
superficial, queratose actínica, eczema e psoríase. 
A sua forma pigmentada é menos frequente e a sua 
apresentação pode simular CBC, queratose actínica 
pigmentada, nevo melanocítico de junção e melano-
ma. A dermatoscopia assume uma grande importância 
no diagnóstico deste tumor, permitindo a visualização 
de vasos glomerulares, cujo valor predictivo positivo é 
de 61,9%2. Estes vasos representam uma variação dos 

vasos punctiformes, sendo constituídos por capilares 
tortuosos com agrupamento e distribuição em clusters 
e habitualmente envolvidos por um halo esbranqui-
çado. Neste tumor, a sua presença pode associar-se 
a vasos punctiformes, eritema, escamas, e na forma 
pigmentada também a glóbulos castanhos. A observa-
ção de área homogénea acastanhada residual pode-
rá ser uma pista adicional para o seu diagnóstico22,23. 
Nas lesões localizadas na face, as estruturas vascula-
res têm uma distribuição preferencialmente periférica, 
envolvendo uma área central preenchida por escamas 
amarelas-esbranquiçadas e algumas erosões puncti-
formes4 (Fig. 6).

Queratoacantoma
O queratoacantoma é considerado uma forma de 

CEC pela sua semelhança histopatológica com o CEC 
invasivo bem diferenciado. Localiza-se maioritariamen-
te em áreas foto-expostas em idosos, e caracteriza-se 
por nódulo procidente com uma depressão central cra-
teriforme preenchida por queratina. É frequente a sua 
regressão espontânea19. A dermatoscopia revela um ar-
ranjo radial e periférico de estruturas vasculares, pela 
disposição de vasos em gancho alongados com halo 
esbranquiçado, em redor de uma massa central de 
queratina amarela-esbranquiçada com vários pontos 
hemorrágicos. É possível a observação de outros vasos, 
incluindo vasos punctiformes e lineares-irregulares24,25. 
Este peculiar arranjo radial dos vasos em gancho fa-
vorece a utilização da dermatoscopia no diagnóstico 
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Fig 6 - (A) Placa eritematodescamativa irregular localizada 
no antebraço direito com 1 ano de evolução, assintomática; 
(B) a dermatoscopia evidenciou vasos glomerulares agru-
pados (circulo amarelo) e escamas brancas sobre fundo 
eritemato-acastanhado, favorecendo a hipótese de doença 
de Bowen, confirmada após exame histológico.
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diferencial entre queratoacantoma e outros tumores, in-
cluindo queratose seborreica, queratose actínica hiper-
trófica, CBC e melanoma amelanótico (Fig. 7A-B).

Carcinoma espinocelular invasivo
Verifica-se uma possível correlação entre as estru-

turas dermatoscópicas frequentemente observadas no 
CEC e o seu grau de diferenciação, traduzindo um pro-
cesso dinâmico evolutivo continuo, que poderá ter o 
seu início na queratose actínica, uma fase transitória no 
CEC in situ, culminando na sua forma invasiva19,20,26.

Nos CECs invasivos e indiferenciados, a derma-
toscopia revela estruturas vasculares com marcado 
polimorfismo e atipia, com predomínio de vasos linea-
res-irregulares, vasos em gancho e vasos punctiformes, 
de forma e arranjo irregulares e distribuição difusa na 
superfície do tumor. São visíveis sinais de queratinização, 
importantes pistas para o diagnóstico deste tumor, dos 
quais se destaca a presença de halo esbranquiçado em 
redor dos vasos, escamas brancas-amareladas, material 
amorfo correspondendo a queratina com pontos hemor-
rágicos no seu interior, fundo esbranquiçado (incluindo 
áreas redondas designadas por “pérolas de queratina”), 
crostas sero-hemáticas alaranjadas, áreas de ulceração 

e ainda folículos hiperqueratósicos esbranquiçados 
preenchidos por rolhões amarelos de queratina (tam-
bém designados por “círculos brancos”)24,25 (Fig. 7C-D).

Queratose seborreica
As queratoses seborreicas constituem um grupo de 

tumores epiteliais benignos prevalentes, de apresenta-
ção clínica (e dermatoscópica) variável. O diagnóstico 
diferencial em queratoses seborreicas escassamente 
pigmentadas poderá incluir o CEC, verruga vulgar e 
ainda o melanoma amelanótico ou hipomelanótico. A 
dermatoscopia poderá ser decisiva na sua abordagem 
diagnóstica, permitindo a observação de vasos em gan-
cho rodeados por halo esbranquiçado e de distribuição 
regular. O valor predictivo positivo destes vasos para 
este diagnóstico é de 70%2. Os critérios dermatoscópi-
cos adicionais incluem a presença de um bordo bem 
delimitado, fissuras e sulcos (conferindo um aspecto ce-
rebriforme), quistos milia e aberturas tipo-comedão4.

As queratoses seborreicas irritadas ou traumatizadas 
podem representar dificuldades diagnósticas adicionais, 
particularmente nos casos em que não é possível apurar 
a história de traumatismo recente19. Nestes casos, que 
podem simular melanoma ou CEC, a observação der-
matoscópica de eritema e crostas hemáticas, associada 
a vasos em gancho, por vezes alongados, e outras es-
truturas específicas, constituem pistas para o diagnósti-
co correcto27-29.

Acantoma de células claras
O acantoma de células claras ou acantoma de 

Degos representa um tumor cutâneo epitelial benigno 
raro, caracterizado por nódulo ou placa arredondados, 
de limites bem definidos, com cerca de 1 a 2cm de diâ-
metro, indolor, e de localização frequente na face an-
terior das pernas. O aparecimento de múltiplas lesões 
é muito raro. A dermatoscopia permite a observação 
de vasos punctiformes (ou glomerulares) rodeados por 
halo esbranquiçado, dispostos em linhas, com cruza-
mentos entre si, semelhantes a um “colar de pérolas”30. 
Adicionalmente poderá ser possível observar fundo es-
branquiçado, escamas superficiais e colarette descama-
tiva19 (Fig. 8).

Carcinoma basocelular
A dermatoscopia constitui uma técnica de diagnós-

tico não-invasiva que permite a observação in vivo de 
estruturas com reprodutibilidade para o diagnóstico de 
CBC e a distinção dos seus diversos subtipos4.

O diagnóstico diferencial clínico do CBC nodular inclui 
o nevo intradérmico, hiperplasia sebácea, CEC, tumores 
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Fig 7 - (A) (B) Queratoacantoma: nódulo de crescimen-
to rápido com depressão central crateriforme localizado 
na face; a dermatoscopia evidenciou arranjo radial pe-
riférico de vasos em gancho e massa central amarela-
-acastanhada de queratina com pontos hemorrágicos. 
(C) (D) Carcinoma espinocelular invasivo: nódulo erite-
matoso maleolar de crescimento rápido; a dermatosco-
pia evidenciou vasos polimórficos. Nos dois casos, a pre-
sença de áreas esbranquiçadas constitui uma pista para 
a natureza queratinocítica destes tumores.
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dos anexos, quisto epidérmico e melanoma amelanóti-
co. Na observação dermatoscópica deste tumor é possí-
vel identificar múltiplos vasos arboriformes, de coloração 
vermelho-vivo, bem focados, difusamente distribuídos 
numa superfície eritematosa ou rosada, por vezes com 
ulceração associada. Quando pigmentados, poderá ser 
notada a presença de estruturas em folha, estruturas em 
roda de carro, glóbulos e grandes ninhos ovóides azuis-
-cinzentos19 (Fig. 9). É importante salientar que nos CBCs 
nodulares localizados nas pernas é frequente a ausência 
de vasos arboriformes. Nesta localização poderá ser pos-
sível observar vasos em gancho ou “enrolados”4.

O diagnóstico diferencial do CBC superficial é 

abrangente, incluindo patologia cutânea tumoral (doen-
ça de Bowen, queratose actínica, queratose liquenóide), 
inflamatória (eczema numular, psoríase) ou infecciosa 
(tinha da pele glabra). A dermatoscopia revela a combi-
nação de vasos micro-arboriformes, finos, escassamen-
te ramificados e múltiplas erosões ou ulcerações sobre 
área homogénea rosada-esbranquiçada. Nas formas 
pigmentadas observa-se também estruturas em folha, 
glóbulos e ninhos ovóides azuis-cinzentos, estes últi-
mos de menor dimensão31 (Fig. 10 A-B). Recentemente 
foram descritas estruturas dermatoscópicas concêntricas 
formadas por uma área central circular rodeada por um 
halo mais claro (hublike), e que poderão ser precursoras 
das estruturas em folha ou dos ninhos ovóides. A obser-
vação com luz polarizada poderá também evidenciar 
crisálisas. Tal como no subtipo nodular, os vasos micro-
-arboriformes poderão estar ausentes nas lesões locali-
zadas nas pernas4.

No subtipo infiltrativo, apesar das escassas publica-
ções sobre as suas características dermatoscópicas, tem 
sido descrita a presença de bordos indistintos, vasos 
arboriformes mais finos e menos ramifados, irregular-
mente distribuídos sobre uma área homogénea esbran-
quiçada4,31.

O fibroepitelioma de Pinkus é um subtipo pouco fre-
quente de CBC (fibroepitelial), caracterizado do ponto de 
vista clínico por uma placa cor de pele ou eritematosa, 
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Fig 8 - Acantoma de células claras: a observação derma-
toscópica de uma pápula eritematosa bem delimitada loca-
lizada na face anterior da perna evidenciou o característico 
arranjo em “colar de pérolas” dos vasos punctiformes.

Fig 10 - (A) Ilustração esquemática dos principais acha-
dos dermatoscópicos do carcinoma basocelular superficial: 
vasos microarboriformes e erosões. (B) Placa localizada no 
dorso com 2 anos de evolução, assintomática; a derma-
toscopia revelou estruturas em folha (setas pretas) simulan-
do estrias periféricas; neste caso, a combinação de vasos 
microarboriformes finos (setas vermelhas), erosões (círculo 
azul), glóbulos cinzentos (setas brancas) e áreas esbranqui-
çadas (círculo amarelo) constituiu a chave para o diagnós-
tico (confirmado por histologia) de carcinoma basocelular 
superficial.

Fig 9 - Carcinoma basocelular nodular da face: presença 
de múltiplos vasos arboriformes e grandes ninhos ovóides 
azuis-cinzentos.
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única, habitualmente localizada na região lombossa-
grada. O seu diagnóstico diferencial inclui queratose 
seborreica, nevo intradérmico e fibroma. A observação 
dermatoscópica permite a visualização de vasos arbori-
formes finos, pouco ramificados associados a crisálidas 
(com luz polarizada). Menos frequentemente, é ainda 
possível observar vasos punctiformes, ulceração e al-
guns quistos milia32,33.

O CBC infundíbulo quístico é também um subtipo 
raro, também com escassas descrições da sua apre-
sentação dermatoscópica. Tem sido evidenciado o 
predomínio de vasos arboriformes finos e alongados, 
ninhos ovóides e glóbulos azuis-cinzentos, assim como 
a ausência de estruturas em folha, estruturas em roda 
de carro ou ulceração4,31.

No raro carcinoma basoescamoso (metatípico), tal 
como na observação histopatológica, é possível identi-
ficar estruturas dermatoscópicas comuns ao CBC e ao 
CEC, destacando-se a presença de vasos não-focados4 
(Fig. 11 A-B).

Hiperplasia sebácea
A hiperplasia sebácea é um neoplasia benigna fre-

quente, cujo diagnóstico diferencial, apesar da sua 
apresentação clínica característica, inclui tumores cutâ-
neos prevalentes (CBC, nevo intradérmico) e raros (tri-
coepitelioma desmoplásico). A dermatoscopia evidencia 
a presença de vasos “em coroa” resultantes da dispo-
sição periférica e regular de múltiplos vasos de cor 
vermelha e escassamente ramificados. O seu valor pre-
dictivo positivo para o diagnóstico de hiperplasia sebá-
cea é de 83,3%2. Estas estruturas circundam uma área 
homogénea central branca ou amarela (polilobulada) 
sem a atravessar, semelhante ao observado no molusco 
contagioso34. Poderá ser visível a presença de pequenas 

crateras centrais amareladas ou umbilicação (bonbon 
toffee sign) correspondentes à dilatação do óstio infun-
dibular das glândulas sebáceas35,36 (Fig. 12 A-B).

Histiocitofibroma
Os histiocitofibromas ou dermatofibromas são tumo-

res benignos cutâneos não-melanocíticos comuns asso-
ciados a uma variedade de padrões dermatoscópicos. 
A combinação de mancha ou área homogénea esbran-
quiçada central com uma rede pigmentada periférica 
constitui o padrão mais frequente. O reconhecimento 
destes padrões diversos poderá permitir a sua distinção, 
nem sempre possível, de outros tumores melanocíticos. 
Destaca-se aqui a possível presença de vasos punctifor-
mes na área homogénea central evidenciada pela ob-
servação dermatoscópica37,40 (Fig. 13 A-B).
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Fig 11 - (A) (B) Carcinoma basoescamoso do pavilhão 
auricular: a dermatoscopia evidenciou características 
comuns ao carcinoma basocelular (vasos arboriformes) 
e ao carcinoma espinocelular (crostas amarelas e cas-
tanhas, áreas esbranquiçadas, polimorfismo vascular, 
erosões); as estruturas vasculares eram pouco focadas.

Fig 12 - (A) Esquema ilustrativo da disposição dos va-
sos em coroa em redor de área multilobulada e óstios 
centrais, representativos dos achados dermatoscópicos 
na hiperplasia sebácea (B) Pápula cor de pele localiza-
da na fronte de doente do sexo masculino de 70 anos; 
achados dermatoscópicos característicos de hiperplasia 
sebácea, sublinhando-se que os vasos não ultrapassam 
a área central.

Fig 13 - (A) Esquema ilustrativo da apresentação der-
matoscópica do histiocitofibroma (B) A presença de va-
sos punctiformes dispersos sobre a mancha branca cen-
tral rodeada por rede pigmentada periférica poderá ser 
notada.
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Angioma
Apesar do diagnóstico clínico ser óbvio na maio-

ria dos casos, a dermatoscopia facilita a observação 
de múltiplas lacunas. Estas estruturas correspondem a 
áreas globulares largas, bem delimitadas, de coloração 
vermelha ou púrpura, por vezes separadas por septos 
azuis-esbranquiçados. Têm correlação com os vasos 
dilatados da derme superficial observados na histopa-
tologia. Habitualmente não são observadas outras es-
truturas vasculares dermatoscópicas4 (Fig. 14 A).

Angioqueratoma 
A presença de lacunas pretas constitui a principal 

pista diagnóstica dermatoscópica, correspondendo a 
vasos dilatados trombosados da derme. Adicionalmente 
poderá observar-se lacunas vermelhas, véu esbranqui-
çado (em correlação com hiperqueratose e acantose), 
eritema e crostas hemáticas5 (Fig. 14 B).

Granuloma piogénico
O granuloma piogénico (hemangioma lobular) ca-

racteriza-se por habitualmente por nódulo vermelho, 
firme e de crescimento rápido. Por conseguinte, o seu 
diagnóstico diferencial inclui o melanoma amelanóti-
co, recomendando-se a avaliação histopatológica em 
todos os casos. A dermatoscopia poderá permitir a ob-
servação de critérios que favorecem o diagnóstico de 
granuloma piogénico, de acordo com um estudo de 
Zaballos et al e por ordem decrescente de frequência: 
áreas homogéneas vermelhas (92%), colarette bran-
ca (85%), ulceração (46%) e linhas brancas finas que 
intersectam a lesão (31%). A área homogénea verme-
lha tem correlação histológica com a proliferação de 
capilares e vénulas, a colarette branca corresponde à 

colarette epidérmica que muitas vezes envolve a re-
ferida proliferação vascular, enquanto que as linhas 
brancas relacionam-se com os septos fibrosos que se-
param os lóbulos capilares4,19. Na observação derma-
toscópica poderá ainda ser possível distinguir vasos 
em gancho, punctiformes e lineares-irregulares. No 
entanto, nenhuma destas estruturas permite excluir 
com certeza o diagnóstico de melanoma nodular (Fig. 
15 A-B).

Carcinoma de células de Merkel
O CCM é um tumor neuroendócrino primário raro e 

agressivo, onde um diagnóstico e tratamento precoces 
são cruciais. São ainda escassas as descrições das suas 
características dermatoscópicas, no entanto, destaca-se 
a observação de vasos atípicos e polimorfismo vascu-
lar, com vasos arboriformes de grande calibre focados 
e não-focados, vasos lineares-irregulares, glóbulos e 
áreas vermelho-leitoso, crisálidas, ulceração e um mar-
cado desarranjo da arquitectura do tumor. Estes acha-
dos parecem reflectir o crescimento rápido deste tumor 
e fenómenos de angiogénese: os vasos arboriformes fo-
cados e não-focados traduzem a profundidade distinta 
dos mesmos, com os vasos mais focados em localiza-
ção mais superficial; a presença de glóbulos vermelho-
-leitoso poderá também corresponder a fenómenos de 
neoangiogénese em maior profundidade na espessura 
do tumor. A correlação histológica das estruturas es-
branquiçadas, tipo crisálida, ainda não se encontra es-
clarecida. Dalle et al41 mostraram que nos CCM tipo 
placa a sua apresentação é distinta, com predomínio de 
vasos punctiformes e glomerulares e ausência de vasos 
alongados42,44 (Fig. 16 A-B).
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Fig 14 - (A) Angioma: padrão lacunar. (B) Angioquera-
toma: a presença de lacunas mais escuras corresponde à 
trombose dos vasos dilatados na derme.

Fig 15 - (A) Granuloma piogénico: a dermatoscopia revela 
habitualmente áreas vermelho-vivo intersectadas por linhas 
brancas finas, com colarette periférica (B) Granuloma pio-
génico localizado no lábio superior de doente de 24 anos 
com história de nódulo eritematoso de crescimento rápido; 
é obrigatória a confirmação histopatológica.
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Angiossarcoma cutâneo
O angiossarcoma é um tumor vascular raro, multi-

cêntrico, derivado das células endoteliais, com elevado 
grau de malignidade e mau prognóstico. As lesões são 
nodulares ou em placa, violáceas e de ulceração fácil. 
O seu diagnóstico diferencial pode incluir patologias tão 
díspares como o melanoma amelanótico, outros tumores 
vasculares, rosácea, equimoses e celulite / erisipela4,45.

A dermatoscopia no angiossarcoma clássico nodular 
permite observar áreas homogéneas vermelhas, púrpu-
ra ou azuladas, separadas entre si por linhas esbranqui-
çadas. Nas áreas “menos elevadas” do tumor é ainda 
possível identificar alguns glóbulos amarelos. 

No angiossarcoma induzido pela radiação obser-
vam-se áreas homogéneas esbranquiçadas e rosadas, 
com um característico aumento da intensidade da sua 
cor na periferia da lesão (gradiente de cor: rosa, verme-
lho, púrpura)46. Em todas as formas são visíveis vasos 
atípicos em número variável, incluindo vasos punctifor-
mes, glomerulares e lineares-irregulares47 (Fig. 17 A-B).

Sarcoma de Kaposi
A observação dermatoscópica no sarcoma de Ka-

posi revela áreas homogéneas caracterizadas por uma 
multiplicidade de cores, conferindo à lesão uma paleta 
de cores semelhante a um “arco íris”. No entanto, este 
padrão não é exclusivo deste tumor vascular, podendo 
também ser observado no granuloma piogénico, histio-
citofibroma, melanoma, líquen plano e dermite de es-
tase19. Adicionalmente, podem ser observadas escamas 
e ainda pequenos glóbulos castanhos com distribuição 
irregular (Fig. 18 A-B).

Tumores dos anexos 
Os tumores dos anexos podem apresentar carac-

terísticas clínicas e dermatoscópicas semelhantes a 
tumores malignos cutâneos não-pigmentados, nomea-
damente o CBC.

Nos tumores sebáceos a utilidade da dermatoscopia 
é limitada à diferenciação entre a hiperplasia sebácea, 
tumor comum cuja apresentação dermatoscópica foi 
descrita anteriormente, e os restantes tumores sebáceos, 
raros e quase exclusivamente encontrados no contex-
to da síndroma de Muir-Torre. No adenoma sebáceo é 
possível observar telangiectasias periféricas, área central 
esbranquiçada opaca e área homogénea amarelada. 
No sebaceoma encontram-se também telangiectasias 
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Fig 16 - Nódulo eritemato-violáceo de crescimento 
rápido localizado na região mandibular esquerda de 
mulher de 82 anos. A dermatoscopia evidenciou vasos 
polimórficos, destacando-se a presença de vasos arbori-
formes de grande calibre focados e não-focados, áreas 
vermelho-leitoso e crisálidas. Os estudos histopatológico 
e imunohistoquímico favoreceram o diagnóstico de car-
cinoma de células de Merkel.

Fig 17 - (A) Angiossarcoma clássico do couro cabeludo (B) A dermatoscopia evidenciou áreas homogéneas vermelhas, azuladas 
e de coloração púrpura, admitindo-se intensificação periférica da cor.

Fig 18 - (A) (B) Sarcoma de Kaposi: padrão dermatos-
cópico multicolor tipo “arco-íris”.
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periféricas, no entanto a área central é amarela. O carci-
noma sebáceo caracteriza-se pela presença de polimor-
fismo vascular, ulceração variável e áreas homogéneas 
amareladas. Concluindo-se que nestes tumores sebá-
ceos raros a dermatoscopia é inespecífica35,48.

Nos tumores de diferenciação folicular é comum a 
observação de estruturas dermatoscópicas sobreponíveis 
às encontradas no CBC, nomeadamente os vasos arbo-
riformes focados49. No entanto, encontram-se descritos 
alguns critérios com maior especificidade para o diag-
nóstico de alguns destes tumores. No tricoepitelioma des-
moplásico a presença de múltiplos vasos arboriformes 
e glóbulos esbranquiçados distribuídos sobre área ho-
mogénea branco-pérola constitui uma pista para o seu 
diagnóstico50-52 (Fig. 19 A-B). No pilomatricoma (ou epi-
telioma calcificado de Malherbe) observam-se estruturas 
esbranquiçadas correspondentes aos achados histológi-
cos de calcificação ou massas de queratina, constituindo 
o principal critério na sua distinção de outros tumores 
como CBC ou mesmo melanoma amelanótico. Adicio-
nalmente, poderá ser possível encontrar crisálidas, áreas 
homogéneas vermelhas ou azuladas, vasos lineares e 
ulceração53. Encontram-se identificados outros tumores 
onde a presença de estruturas esbranquiçadas pode 
constituir uma pista para a sua diferenciação folicular: 
tricodiscoma, triquilemoma e tricoblastoma. O tricodis-
coma, encontrado na sua forma múltipla na síndroma de 
Burt-Hogg-Dube, caracteriza-se também pelos achados 
dermatoscópicos de múltiplos glóbulos esbranquiçados 

associados a ninhos ovóides azuis-cinzentos e vasos li-
neares desfocados. O triquilemoma, encontrado na sua 
forma múltipla na síndroma de Cowden, tem como prin-
cipal característica dermatoscópica a presença de mas-
sas de queratina e halos esbranquiçados perivasculares, 
estruturas que como vimos anteriormente são partilha-
das por outros tumores, nomeadamente queratose se-
borreica, CEC, queratoacantoma e CBC basoescamoso. 
Pelo contrário, o principal diagnóstico diferencial do tri-
coblastoma é o CBC nodular, pelos achados de vasos 
arboriformes e glóbulos azuis-cinzentos, reflectindo 
igualmente as dificuldades no diagnóstico diferencial 
histológico entre estes dois tumores36.

Nos tumores das glândulas sudoríparas54, o poro-
ma écrino é o exemplo mais frequentemente estudado 
e com maior número de descrições. Este tumor apre-
senta grande variabilidade na sua apresentação derma-
toscópica, traduzindo a existência de diversos subtipos 
histopatológicos. Frequentemente, é possível observar 
vasos polimórficos ou halo esbranquiçado perivascular, 
achados encontrados no melanoma ou CEC, respecti-
vamente. Menos frequentemente, observam-se vasos 
arboriformes ou ninhos azuis-cinzentos, sobreponíveis 
ao CBC55. O carcinoma mucinoso primário é um tumor 
raro diferenciado a partir das glândulas sudoríparas 
écrinas, onde é possível distinguir uma rede esbranqui-
çada e glóbulos castanhos, estruturas que correspondem 
aos achados histopatológicos de septos fibrosos e depó-
sitos de mucina, respectivamente56. No porocarcinoma 
(poroma écrino maligno) os achados são inespecíficos, 
compreendendo vasos polimórficos e ulceração36. Nos 
cilindromas, apesar de aspectos sobreponíveis ao CBC, 
a presença de vasos lineares desfocados periféricos é 
distinta57,58. No hidradenoma destaca-se a presença 
de área homogénea azulada combinada com vasos 
em ganho e lineares ou áreas homogéneas esbranqui-
çadas4. A dermatoscopia no espiradenoma revela os 
achados inespecíficos de área homogénea azul-cinzenta 
associada a estruturas esbranquiçadas, em possível cor-
relação com a profundidade do tumor na derme e a sua 
cápsula fibrosa, respectivamente36. Nos hidrocistomas 
pode observar-se a combinação de áreas homogéneas 
amarelas ou azuladas e vasos lineares59. A dermatos-
copia nos siringomas, o tumor derivado das glândulas 
sudoríparas mais frequente, é igualmente inespecífica, 
podendo evidenciar áreas homogéneas castanhas ou 
amarelas e vasos lineares muito finos. O siringocistade-
noma papilífero caracteriza-se pela presença de vasos 
polimórficos (lineares-irregulares e glomerulares) envol-
vidos por halo esbranquiçado sobre área homogénea 
rosada-esbranquiçada. Quando associado ao nevo 
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Fig 19 - Pápula cor de pele localizada na região malar 
direita de uma doente do sexo feminino de 24 anos; a der-
matoscopia evidenciou vasos arboriformes (setas pretas) 
distribuídos sobre área branco-pérola (asterisco), sendo 
também possível observar glóbulos esbranquiçados (cabe-
ças de seta); a histologia confirmou o diagnóstico de tricoe-
pitelioma desmoplásico.
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sebáceo (em cerca de 40% dos casos), é possível obser-
var ainda estruturas arredondadas amarelas correspon-
dentes ao mesmo4,36.

Outros tumores cutâneos raros
O fibroxantoma atípico e o histiocitoma fibroso ma-

ligno, apesar das suas características histopatológicas 
semelhantes, têm um prognóstico distinto, excelente no 
primeiro. Do ponto de vista clínico, o diagnóstico di-
ferencial do fibroxantoma atípico inclui melanoma, 
CBC, CEC, CCM e dermatofibrossarcoma protuberans 
(DFSP). A dermatoscopia é inespecífica, incluindo vasos 
polimórficos muito tortuosos e de distribuição irregular, 
áreas homogéneas esbranquiçadas, áreas vermelho-
-leitoso, massas de queratina, ulceração e crostas. De 
onde se conclui que esta técnica apresenta limitações 
neste diagnóstico, considerando os referidos diagnósti-
cos diferenciais. O mesmo é válido para o histiocitoma 
fibroso maligno, no qual se observam vasos polimórfi-
cos, ulceração e pontos hemorrágicos. No entanto, tal 
como descrito previamente no CCM, nestes tumores a 
presença de polimorfismo vascular permite excluir pato-
logia tumoral benigna, impondo uma abordagem diag-
nóstica histopatológica adicional36,60.

No DFSP, a dermatoscopia pode constituir uma fer-
ramenta útil no seu diagnóstico precoce, bem como na 
sua distinção do histiocitofibroma. É possível observar a 

associação de um fundo rosado (67% dos casos) e vasos 
lineares finos (80%). Tal como no histiocitofibroma, uma 
rede pigmentada pode estar presente (é a estrutura 
mais frequentemente observada, em 87% dos casos), 
mas sem o arranjo delicado periférico tão característi-
co desse tumor benigno. Outros critérios dermatoscópi-
cos incluem crisálidas, áreas homogéneas castanhas e 
áreas homogéneas hipopigmentadas61.

O diagnóstico dos estadios iniciais da micose fungói-
de (MF) pode ser difícil, considerando que a sua apre-
sentação clínica e histopatológica tem características 
comuns ao eczema crónico. Um estudo recente de Lallas 
et al62 demonstrou a utilidade da dermatoscopia na fase 
precoce da MF e as características que permitem favo-
recer este diagnóstico versus eczema crónico. As estrutu-
ras dermatoscópicas que suportam o diagnóstico de MF 
incluem pontos purpúricos, vasos lineares finos curtos 
e áreas homogéneas amarelas e alaranjadas com dis-
tribuição focal. A presença de uma estrutura vascular 
constituída por um componente linear e um componen-
te punctiforme, semelhante a um espermatozóide, foi 
identificada em cerca de 50% dos casos, representando 
um critério dermatoscópico específico para o diagnósti-
co de MF (inicial) (Fig. 20 A-B).

CONCLUSÃO
A aplicação da dermatoscopia na observação de 

tumores cutâneos não-pigmentados é diversa, tendo 
permitido identificar estruturas vasculares especifi-
cas de grande importância na distinção entre tumores 
malignos e benignos. Na prática clínica deverá com-
plementar uma adequada anamnese e observação 
dermatológica completa, não substituindo a avaliação 
histopatológica nos casos em que há suspeita de pato-
logia tumoral maligna.
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1. Os vasos em saca-rolhas podem ser encontrados num dos seguintes:
 a) Nevo de Spitz
 b) Acantoma de células-claras
 c) Metástase cutânea de melanoma
 d) Queratoacantoma
 e) Fibroxantoma atípico

2. A observação dermatoscópica de glóbulos ou áreas amarelas na patologia cutânea de etiologia 
tumoral poderá ser documentada. Seleccione a opção correcta:

 a) Leishmaniose cutânea
 b) Angiossarcoma 
 c) Tumores associados à síndroma de Muir-Torre
 d) Histiocitofibroma xantomizado 
 e) Todas as opções anteriores
 f) b+c+d

3. Relacione as estruturas dermatoscópicas vasculares com a espessura tumoral no melanoma 
amelanótico

 
4. As crisálidas podem ser encontradas em todos os seguintes tumores, excepto:
 a) Melanoma
 b) Nevo de Spitz
 c) Fibroepitelioma de Pinkus
 d) Carcinoma de células de Merkel
 e) Dermatofibrossarcoma protuberans
 f) Micose fungóide

5. A presença de colarette pode ser observada na dermatoscopia de lesões não-pigmentadas.  
Assinale a opção correcta.

 a) Granuloma piogénico
 b) Acantoma de células claras
 c) Queratose seborreica
 d) Poroma écrino
 e) a+b

VERIFIQUE O QUE APRENDEU
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RESUMO – Introdução: A doença de Hansen pode resultar em incapacidade funcional pelo compromisso do sistema 
nervoso periférico. A prevenção de incapacidade constitui o objectivo dos actuais programas de tratamento, nomea-
damente da terapêutica tripla da Organização Mundial de Saúde. Objectivos: Caracterizar e comparar dois grupos 
de doentes de Hansen, tratados antes (“antigos”) e depois (“recentes”)  da introdução da terapêutica tripla da Organi-
zação Mundial de Saúde, analisando o benefício desta na redução de incapacidade. Identificar as características dos 
doentes mais favorecidos nesta potencial redução e, nos doentes “recentes”, determinar se o prolongamento da dura-
ção da terapêutica beneficia a redução de incapacidade. Material e Métodos: Estudo retrospectivo e comparativo de 
243 doentes, distribuídos em dois grupos, 164 “antigos” e 79 “recentes”, caracterizados quanto ao sexo, idade à data 
do diagnóstico, intervalo entre início de sintomas e diagnóstico, forma clínica (Ridley e Jopling), ocorrência de reacção, 
índice bacteriológico (IB) inicial, presença de sintomas neurológicos iniciais, duração da terapêutica anti-leprótica e 
presença e grau de incapacidade. Resultados: A comparação da presença de incapacidade nos dois grupos mostrou 
que esta é mais elevada nos doentes “antigos”, sendo significativamente superior no sexo masculino, forma leproma-
tosa borderline, ocorrência de reacção, IB inicial positivo e com sintomas neurológicos iniciais. A incapacidade grau 2 
é também significativamente superior nos doentes “antigos” . Nos doentes “recentes” não se verificou relação entre a 
duração da terapêutica da Organização Mundial de Saúde e a presença de incapacidade. Conclusão: A prevenção e 
redução de incapacidade na doença de Hansen é possível através de um diagnóstico precoce e tratamento adequado 
com a terapêutica tripla da Organização Mundial de Saúde. 

PALAVRAS-CHAVE – Lepra; Actividade motora; Avaliação da incapacidade; Organização Mundial de Saúde.

DISABILITY IN LEPROSY – A RETROSPECTIVE, DESCRIPTIVE AND 
ANALYTIC STUDY OF 243 PATIENTS TREATED BEFORE AND AFTER 
THE INTRODUCTION OF MULTIDRUG THERAPY BY THE WHO
ABSTRACT – Introduction: Disability in leprosy may result from peripheral nerve injury. Prevention of disabilities repre-
sents one of the major goals of treatment programs. Objectives: Description and comparison of two groups of leprosy 
patients treated before (“old” patients) and after (“new” patients) multidrug treatment implementation by the World Health 
Organization, analyzing its potential impact in disability reduction. Materials and methods: Retrospective, descriptive and 
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INTRODUÇÃO

A doença de Hansen é uma infecção granuloma-
tosa crónica, cujo agente etiológico é o Mycobacte-
rium leprae1. Pode atingir a pele e o sistema nervoso 
periférico. Neste último distinguem-se dois níveis de 
lesão, designada primária, a nível dos pequenos 
nervos da derme ou dos grandes troncos nervosos, 
podendo conduzir, de forma insidiosa, progressiva e 
sequencial a uma neuropatia periférica sensitiva, di-
sautonómica e motora2,3. As primeiras alterações são 
então apenas hipostésicas ou anestésicas, enquanto 
que na forma motora surgem as deformações pa-
ralíticas. Todas estas alterações evoluem para per-
turbações neurotróficas, também designadas como 
deformações anestésicas. Estas deformações, ou le-
sões secundárias, conduzem a incapacidade4,5. Deste 

modo, pelo desenvolvimento de deformações e in-
capacidade, apesar de se constatar uma baixa taxa 
de mortalidade na doença de Hansen, a morbilidade 
pode ser importante, a que se acresce ainda discrimi-
nação e exclusão sociais. Foram então estabelecidos 
como objectivos do controlo da doença de Hansen, 
para além da cura e interrupção da sua transmissão, 
a prevenção de deformações e incapacidade6,7. Estas 
podem ocorrer, de acordo com alguns autores, em 
cerca de 60% dos doentes8. Para a sua prevenção são 
considerados fundamentais, um diagnóstico e trata-
mento precoces, rápido reconhecimento e tratamen-
to dos episódios de reacção e nevrite, assim como 
medidas de reabilitação adequadas9-12. A introdução 
em 1982 da terapêutica da Organização Mundial de 
Saúde (OMS) com múltiplos fármacos (Fig. 1), contri-
buiu para a diminuição de incapacidade associada 
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analytic study of 243 patients distributed in two groups: 164 “old” patient” and 79 “new” patients. Sex, age at diagnosis, 
time between the onset of symptoms and diagnosis, clinical forms, bacilloscopy, early neurological symptoms, lenght of 
treatment and occurrence of reaction phenomena were studied. Disabilities were assessed using the World Health Organi-
zation disability grading system at least five years after stopping antileprosy treatment. Statistical analysis was performed 
using software SPSS.18. Chi-square, Mann-Whitney and Kruskal-Wallis tests were used. Results: Disability was more fre-
quent in “old” patients with statistically significant difference in males, BL clinical form, positive basillocopy and neurolo-
gical symptoms at the onset, and in patients with reaction phenomena. Severe disabilty grades were also superior in “old” 
patients. There was no relation between the lenght of treatment and disability. Conclusion: Prevention of disabilities is 
possible by an early diagnosis and proper treatment with multidrug treatment proposed by the World Health Organization.
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à doença de Hansen, suprimindo a monoterapia de 
longa duração com fármacos como a dapsona, man-
tendo a rifampicina em todos os esquemas12,13. Este 
facto terá minimizado o risco de resistências e aumen-
tando a adesão à terapêutica, permitindo a rápida 
redução da infecciosidade e o risco de recidivas15,16. 
Apesar da duração da terapêutica tripla da OMS ser 
ainda matéria de debate, a determinação da taxa de 
deformações e incapacidade associadas à doença de 
Hansen poderá constituir um importante método de 
avaliação da sua eficácia (Tabela 1).

OBJECTIVOS
Neste estudo, partindo da introdução da terapêuti-

ca da OMS, considerámos dois grupos de doentes de 
Hansen, tratados antes e depois da sua introdução, 
designados respectivamente como doentes “antigos” 
e doentes “recentes”. Caracterizámos individualmen-
te cada um destes grupos com o objectivo de os com-
parar,  analisando o possível benefício da introdução 
da terapêutica da OMS na redução da incapacidade, 
identificando igualmente as características dos doentes 
mais favorecidos nesta potencial redução. Nos doentes 
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Fig 1 - Compromisso do Sistema Nervoso Periférico (SNP) na Doença de Hansen

Tabela 1 - Terapêutica anti-leprótica da Organização Mundial de Saúde (OMS) para formas paucibacilares e 
multibacilares.

TERAPÊUTICA OMS

Forma Clínica Fármacos Duração do Tratamento (meses)

Paucibacilar
Toma mensal Toma diária

Rifampicina 600mg Dapsona 100mg 6

Multibacilar
Rifampicina 600mg
Clofazimina 300mg

Clofazimina 300mg
Dapsona 100mg

12
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“recentes”, procurámos ainda determinar se o prolon-
gamento da duração da terapêutica beneficiou a redu-
ção de incapacidade (Fig. 2).

MATERIAL E MÉTODOS
Realizámos um estudo retrospectivo, descritivo e 

analítico de 243 doentes, distribuídos em dois grupos, 
164 “antigos” e 79 “recentes”, observados no Serviço 
de Dermatologia e Venereologia do Hospital de Curry 
Cabral num período de 56 anos (1950-2006) e con-
siderando a introdução da terapêutica tripla da OMS 
neste Serviço em 1988. Caracterizámos os doentes, 
em cada um dos grupos, quanto ao sexo, idade à data 
do diagnóstico, intervalo entre o início dos sintomas e 
o diagnóstico, forma clínica de Ridley e Jopling, ocor-
rência de fenómenos de reacção, índice bacteriológico 
(IB) inicial, presença de sintomas neurológicos iniciais, 
duração da terapêutica anti-leprótica (monoterapia ou 
com múltiplos fármacos) e avaliação de incapacida-
de. Esta última foi efectuada de forma periódica num 
período mínimo de 5 anos após interrupção da tera-
pêutica anti-leprótica, com recurso a exame neuroló-
gico completo, considerando a escala de avaliação 
de incapacidade da OMS proposta em 199817,18, que 
permite a sua quantificação: grau 0 como ausência, 
grau 1 com alterações apenas sensitivas significativas e 

grau 2 incluindo todas as alterações motoras e neuro-
tróficas, (considerando apenas as mãos e os pés). Esta 
avaliação permitiu identificar a presença de incapaci-
dade e a sua quantificação (Tabela 2). Comparámos de 
seguida os dois grupos, analisando do ponto de vista 
estatístico o benefício da introdução da terapêutica na 
redução da incapacidade e da sua gravidade, assim 
como as características dos doentes mais favorecidos 
nesta redução. Depois, considerámos apenas os doen-
tes “recentes”, de modo a analisar o possível benefício 
do prolongamento da duração da terapêutica da OMS 
na redução de incapacidade. Estes foram divididos em 
dois sub-grupos: um constituído pelos doentes tratados 
até 24 meses, o outro com doentes com mais de 2 anos 
de terapêutica. Na analíse estatística utilizámos os tes-
tes do qui-quadrado, Mann-Whitney e Kruskal-Wallis, 
com o software SPSS versão 18 (Fig. 2).
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Fig 2 - Objectivos, Material e Métodos do Estudo.

Tabela 2 - Sistema de classificação de incapacidade 
da OMS (1998)

SISTEMA DE CLASSIFICAÇÃO E INCAPACIDADE 
DA OMS – Mãos e Pés (1998)

Grau 0 Sem anestesia, sem deformação ou lesões visíveis

Gau 1 Com anestesia, sem deformação ou lesões visíveis

Grau 2 Com deformação ou lesões visíveis
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RESULTADOS
Na caracterização global de cada um dos grupos 

constatámos um predomínio de doentes do sexo mas-
culino, com idade entre os 15 e os 49 anos à data do 
diagnóstico, e de formas multibacilares. Verificámos 
uma maior frequência de doentes cujo intervalo entre 
o início dos sintomas e o diagnóstico, foi até dois 
anos, a maioria com IB inicial positivo e sem sintomas 
neurológicos iniciais. Nos doentes “antigos” obser-
vámos maior frequência de doentes sem ocorrência 

de episódios de reacção. Pelo contrário, nos doentes 
“recentes”, a frequência da ocorrência ou não destes 
fenómenos foi semelhante, com um predomínio de 
episódios de reacção tipo 1. Nos doentes “antigos” a 
maioria (59%) apresentava incapacidade, com maior 
frequência de incapacidade de grau 2. Nos doentes 
“recentes” constatámos um  predomínio de doentes 
sem incapacidade (cerca de 60%). Nos doentes “anti-
gos” verificámos um maior grau de incapacidade nas 
mãos (Fig. 3). A comparação dos dois grupos quanto 
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Fig 3 - Caracterização global dos dois grupos de doentes: sexo (A); forma clínica de Ridley e Jopling (B, LL-lepra lepromatosa, BL-
-lepromatosa borderline, BB-borderline, BT-tuberculóide borderline, TT-tuberculóide, I-indeterminada); idade à data do diagnóstico 
(C); sintomas neurológicos iniciais (D); índice bacteriológico (IB) inicial (E); ocorrência de fenómenos de reacção (F). Caracterização 
global dos dois grupos de doentes: presença de incapacidade (G); grau de incapacidade (H); distribuição a incapacidade neuro-
lógica nas mãos e pés (I).
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à presença de incapacidade, mostrou que esta é sig-
nificaticamente mais frequente nos doentes “antigos” 
(59,1% vs 39,2%, 2 (1) = 8,475, p=0,004). No es-
tudo comparativo do grau de incapacidade, obser-
varam-se níveis de incapacidade mais elevados nos 
doentes “antigos”, com a incapacidade grau 2 signifi-
cativamente superior nestes doentes (37,2% vs 21,5%, 
2(1) = 9,072, p = 0,01). Seguidamente, identificá-
mos as características dos doentes onde se verificou 
maior redução de incapacidade: sexo masculino, 
sendo a incapacidade mais frequente  nos doen-
tes “antigos” (37,2% vs 21,5%, 2(1) = 1,329, p = 
0,249) e de  grau 2 (36,0% vs 18,4%, 2(2) = 7,218, 
p = 0,027); doentes com idade à data do diagnós-
tico entre os 15 e os 45 anos (59,3% vs 40,7%, 2(1) 
= 5,325, p = 0,021); nas formas clínicas borderline 
lepromatosas (BL), onde verificámos níveis de incapa-
cidade mais elevados nos doentes “antigos” (55,9% 
vs 32,0%, 2(2) = 5,303, p = 0,036), e também com 
incapacidade de grau 2 significativamente superior; 
na ocorrência de reacção tipo 1 e nevrite aguda 
(75,9% vs 42,9%, 2(1) = 5,632, p = 0,009); nos 
doentes com IB inicial positivo (73,4% vs 50,0%, 2(1) 
= 8,578, p = 0,001); e nos doentes com presença de 
sintomas neurológicos iniciais (73,7% vs 39,3%, 2(1) 
= 5,379, p = 0,010). Nos doentes “recentes” não se 
verificou qualquer relação com significado estatístico 
entre a duração da terapêutica da OMS e a redu-
ção de incapacidade, ou seja, não houve benefício no 
prolongamento da duração da terapêutica para além 
de 24 meses (2 (1) = 0,829, p=0,362).

DISCUSSÃO
Este estudo comparativo de doentes “antigos” 

e “recentes”, permite concluir que a terapêutica da 
OMS reduziu o grau de incapacidade e da sua in-
tensidade nos nossos doentes com doença de Han-
sen. Para tal poderão igualmente ter contribuído um 
diagnóstico mais precoce da doença, a identificação 
e tratamento adequados dos episódios de reacção. 
Salientamos ainda a importância de uma avaliação 
neurológica periódica, permitindo a identificação da 
progressão da doença sob a forma de neuropatia si-
lenciosa, assim como a rápida instituição de medidas 
de reabilitação.

Os doentes onde se verificou maior redução de 
incapacidade apresentavam características frequen-
temente consideradas como factores de risco para o 
desenvolvimento de incapacidade (sexo masculino, 
maior intervalo de tempo entre o início dos sintomas 

e o diagnóstico, forma clínica BL, presença de sin-
tomas neurológicos iniciais, IB inicial positivo, ocor-
rência de episódios de reacção de tipo 1), assim, 
foi nestes casos que se registou um maior benefício 
da terapêutica da OMS. Esta permite o controlo da 
doença, não só enquanto infecção bacteriana, pela 
sua cura e interrupção da transmissão, mas também 
o controlo da resposta imunológica associada, per-
mitindo a diminuição das lesões nervosas primárias. 
Nas formas L ou com IB inicial elevado, a interrupção 
da resposta imunológica ao elevado número de ba-
cilos, diminui o risco desta lesão nervosa. Do mesmo 
modo, nos doentes com idade mais elevada à data 
do diagnósico, ou maior intervalo de tempo entre o 
início de sintomas e o diagnóstico, por conseguinte 
com maior duração da doença e probabilidade de 
desenvolverem lesão nervosa, a introdução da te-
rapêutica da OMS poderá minimizar a mesma. O 
mesmo se aplica aos doentes com episódios de reac-
ção tipo 1 e com sintomas neurológicos iniciais19,20. 
Persistindo como matéria de debate, neste estudo 
não se evidenciou qualquer benefício no prolonga-
mento da duração da terapêutica da OMS para além 
de 2 anos, na redução da incapacidade, provavel-
mente porque o risco de recidivas ou de episódios 
de reacção após este período de tempo é inferior, 
logo, com menor risco de lesão ou deterioração da 
função nervosa. A redução das lesões primárias per-
mite prevenir ou reduzir as lesões secundárias, ou 
seja, as deformações e incapacidade Deste modo, 
nos actuais programas de tratamento da doença de 
Hansen, para além dos esforços para um diagnósti-
co precoce e tratamento adequado com a terapêu-
tica da OMS, deverão ser incluidos a identificação 
e tratamento dos episódios de reacção, medidas de 
reabilitação adequadas, avaliação neurodermatoló-
gica completa e periódica, protecção adequada das 
extremidades dos membros, abordagem multidisci-
plinar, com tratamento cirúrgico, nomeadamente de 
foro ortopédico na reconstrução de deformações pa-
ralíticas, e a educação e integração social dos doen-
tes.

CONCLUSÃO
Todo este conjunto de medidas, poderá permitir a 

redução dos actuais 3 milhões de doentes de Han-
sen com incapacidade existentes em todo o mundo, 
em particular nas áreas hiperendémicas. Reforçamos, 
nessse sentido, a importância de um diagnóstico pre-
coce e tratamento adequado.
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TINHAS DO COURO CABELUDO – ESTUDO RETROSPETIVO DE 
5 ANOS (2008-2012) NO HOSPITAL SANTO ANTÓNIO DOS 
CAPUCHOS 
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Serviço de Dermatologia, Centro Hospitalar Lisboa Central – Hospital Santo António dos Capuchos, Lisboa, Portugal

RESUMO – Introdução: A tinha do couro cabeludo é a infeção fúngica mais frequente em crianças. Estudos recentes, 
realizados em Portugal, têm demonstrado diferenças epidemiológicas regionais importantes, em particular no que diz 
respeito aos dermatófitos responsáveis pelas tinhas do couro cabeludo. Métodos: O nosso estudo teve como objetivo 
a caracterização epidemiológica das tinhas do couro cabeludo diagnosticadas no Serviço de Dermatologia do Hospital 
dos Capuchos entre 2008 e 2012 através da análise retrospetiva dos resultados das culturas realizadas em doentes com 
suspeita de tinha do couro cabeludo durante este período. Resultados: Foram estudadas 935 amostras, com 556 (59,3%) 
culturas positivas. A população estudada tinha uma idade média de 5,4 anos e era predominantemente do sexo mascu-
lino (63,7%) e de raça negra (81,3%). Foram isoladas oito espécies de dermatófitos, sendo que, M. audouinii foi a espé-
cie dominante (57,7%), seguido de T. soudanense (28,8%). Tanto as infeções por M. audouinii como por T. soudanense 
ocorreram maioritariamente em doentes de raça negra (80,1% e 53,8%, respetivamente). Por sua vez, a infeção por M. 
canis, foi mais comum na raça caucasiana (76,9%). Conclusão: Este estudo demonstrou um claro predomínio de espécies 
antropofílicas, sendo o M. audouinii e T. soudanense responsáveis por cerca de 87% das tinhas do couro cabeludo. O 
facto de a nossa população ser, maioritariamente, de raça negra pode justificar estes resultados, bem como, as diferenças 
encontradas em relação a outros estudos realizados em Portugal. 

PALAVRAS-CHAVE – Tinha do couro cabeludo; Estudo retrospetivo; Portugal. 

TINEA CAPITIS – RETROSPECTIVE STUDY OF FIVE YEARS (2008-
2012) AT HOSPITAL SANTO ANTÓNIO DOS CAPUCHOS 

ABSTRACT – Introduction: Tinea capitis is the most common fungal infection in children. Recent studies have shown im-
portant epidemiological differences in Portugal, particularly with respect to the dermatophytes responsible for tinea capitis. 
Methods: Our study aimed to characterize the epidemiology of tinea capitis diagnosed at the Dermatology department of 
Hospital dos Capuchos between 2008 and 2012, through a retrospective analysis of the results of cultures performed in 
patients with suspected tinea capitis during this period. Results: We studied 935 samples with 556 (59.3%) positive cultu-
res. The study population had an average age of 5.4 years and was predominantly male (63.7%) and black (81.3%). We 
isolated eight species of dermatophytes, and M. audouinii was the dominant specie (57.7%), followed by T. soudanense 
(28.8%). Infections by M. audouinii and T. soudanense occurred mostly in black patients (80.1% and 53.8%, respectively). 
In turn, infection by M. canis was more common in caucasians (76.9%). Conclusion: This study showed a clear predomi-
nance of anthropophilic species, with M. audouinii and T.soudanense being responsible for about 87% of tinea capitis. The 
fact that our patients are mostly of the black race may explain these results, as well as the differences when compared our 
study to other studies carried out in Portugal.
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INTRODUÇÃO

A tinha do couro cabeludo (TCC) é reconhecidamen-
te um dos padrões mais comuns de micose superficial. 
Resulta da infeção dos folículos pilosos e camada cór-
nea do couro cabeludo por fungos dermatófitos. Estes 
podem ter origem antropofílica, zoofílica e geofílica. As 
espécies antropofílicas e zoofílicas dos géneros Tricho-
phyton (T) e Microsporum (M) são os agentes etiológi-
cos responsáveis pelas TCC1. A sua incidência é quase 
exclusiva na idade pediátrica, sobretudo em crianças 
pré-púberes, sendo rara nos adultos2.

A apresentação clínica varia de acordo com o 
agente etiológico, tipo de invasão da haste capilar, re-
sistência do hospedeiro e grau da resposta inflama-
tória3.

As TCC assumem especial importância a nível de 
saúde pública, dada a sua elevada prevalência e con-
tagiosidade. A prevalência das TCC na Europa varia 
entre 0.23% e 2,6%. A nível Mundial existem grandes 
diferenças epidemiológicas relacionadas com as es-
pécies prevalentes, justificadas por razões de ordem 
climática e demográfica. A nível Mundial, o T. tonsu-
rans é o principal responsável, seguido de M. canis. 
No entanto, na Europa, apesar dos estudos recentes 
sobre a epidemiologia das TCC terem demonstrado 
um aumento das infeções por fungos antropofílicos, 
o M. canis (fungo zoofílico) continua a ser o principal 
responsável pelas TCC2,4. Estudos recentes, realizados 

em Portugal, demonstraram igualmente diferenças 
epidemiológicas regionais importantes no que diz 
respeito à prevalência dos dermatófitos responsáveis 
pelas TCC. 

O nosso trabalho teve como objetivos a caracteriza-
ção epidemiológica das TCC diagnosticadas no Serviço 
de Dermatologia do Hospital dos Capuchos entre 2008 
e 2012, bem como, a caracterização demográfica da 
população estudada.

MATERIAL MÉTODOS

Foi efetuado um estudo retrospetivo e observacional 
dos resultados das culturas realizadas em doentes com 
suspeita de TCC, avaliados na consulta de Dermatolo-
gia do Hospital dos Capuchos entre Janeiro de 2008 
a Dezembro de 2012 (período total de 60 meses). A 
colheita de escamas e cotos foi realizada com pinça de 
epilação esterilizada. No Laboratório de Micologia do 
Hospital dos Capuchos todo o material obtido foi sub-
metido a exame microscópico direto a fresco e cultura. 
Para o exame microscópico direto, o material foi colo-
cado entre lâmina e lamela, com solução de hidróxido 
de potássio a 40%. As culturas foram realizadas em 
Mycobiotic agar (BBL) e incubadas em estufa a 24ºC, 
durante três semanas com observação semanal. Nos 
casos em que a primocultura foi negativa (sem desen-
volvimento de colónias até às três semanas), foi feita a 
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repetição de cultura, nas mesmas condições. Quando 
na primocultura se objetivou contaminação por bacté-
rias, foi efetuada repetição em Mycobiotic agar (BBL) 
enriquecido com cloranfenicol (sigma) (0,5g/l). A iden-
tificação das espécies foi realizada de acordo com a 
morfologia macro e microscópica e quando necessá-
rio, foram efetuadas repicagens (subculturas) em meios 
adaptados às necessidades nutritivas das espécies. Para 
a observação microscópica das colónias isoladas nas 
culturas utilizou-se a solução de azul de lactofenol.

RESULTADOS

1. Caraterização demográfica da população 
estudada:

No total foram analisadas 935 amostras, com 556 
culturas positivas (59,3%) e 382 negativas (40,7%). 

Dos doentes com culturas positivas, 63,7% (354) 
eram do sexo masculino e 36,3% (202) do sexo femini-
no (Fig. 1). A idade média da população estudada foi 
de 5,4 anos, com uma idade mínima de 2 meses e má-
xima de 86 anos (Fig. 2). Relativamente à raça, 81,3% 
(452) eram de raça negra, 18,5% (103) caucasianos e 
0,2% (1) pertenciam a outras raças (Fig. 3). 

2. Caracterização epidemiológica das TCC 
diagnosticadas:

Foram isoladas oito espécies de dermatófitos, sendo 
que, o M. audouinii foi a espécie predominante (57,9%), 
seguido de T. soudanense (28,8%). A percentagem 
de isolamento das restantes espécies foi: 5,8% de T. 

tonsurans; 2,3% de M. canis; 1,8% de M. ferrugineum; 
0,9 % de T. violaceum; 0,7% de T. mentagrophytes e 
0,5% de T. rubrum (Tabela 1 e Fig. 4).

Fig 1 - Distribuição da população estudada de acordo 
com o sexo.

Fig 2 - Distribuição da população estudada de acordo 
com a idade.

Fig 3 - Distribuição da população estudada de acordo 
com a raça.

Fig 4 - Dermatófitos isolados nas TCC.
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Em 6 casos (1,1%), observaram-se infeções mistas 
por M. audouinii e T. soudanense e em 1 caso (0,2%) 
infeção mista por M. audouinii e M. canis (Tabela 1 e 
Fig. 4).

De facto, na nossa revisão, o principal agente das 
TCC foi o M. audouinii quer na raça negra, quer na 
caucasiana com 56,9% e 62,1%, respetivamente. Em 
segundo lugar colocou-se T. soudanense (33,2%) na 
raça negra e T. tonsurans (12,6%) na raça caucasia-
na. Na raça caucasiana; M. canis surge como terceiro 
agente mais comum com 9,7% dos isolamentos (Fig. 
5). No entanto, analisando os resultados em função do 
dermatófito e sua prevalência entre as diferentes raças, 
verificou-se que nas infeções por M. audouinii e T. sou-
danense havia um claro predomínio de indivíduos de 
raça negra (80,1% e 93,8%, respetivamente), enquanto 
que nas infeção por M. canis dominava a caucasiana 
(76,9%) (Tabela 1). 

DISCUSSÃO

Das 935 culturas realizadas, verificou-se positivida-
de em 59,3% das amostras. Na população de doen-
tes estudada observou-se um predomínio do sexo 

masculino (63,7%) e da raça negra (81,3%). No nosso 
estudo; M. audouinii foi o principal responsável pelas 
TCC com 57,9% dos isolamentos. Tanto na raça negra, 
como na raça caucasiana, este foi o dermatófito domi-
nante com 56,9% e 62,1% dos casos, respetivamente.  

Comparando o nosso estudo com estudos realiza-
dos noutras regiões do país, nomeadamente em Hos-
pitais da região norte, deparamo-nos com algumas 
diferenças. De facto, nos estudos da região norte e 
centro verificou-se que M. audouinii e T. soudanense 
foram pouco ou nada representativos, com um claro 
predomínio de M. canis. Em dois estudos realizados no 
Serviço de Dermatologia e Venereologia do Hospital 
de S. Marcos5,6 entre 1983-2004 e entre 1983-1998, 
em que a população estudada era exclusivamente da 
raça caucasiana, observou-se que M. canis foi o prin-
cipal agente das TCC, com 70,7% e 70,9% dos isola-
mentos, respetivamente. Resultados semelhantes foram 
obtidos em estudos realizados no Serviço de Derma-
tologia e Microbiologia do Hospital Geral de Santo 
António7 e no Serviço de Dermatologia do Hospital S. 
João8. No entanto, um estudo mais recente, realizado 
entre 1996 e 2006 no Serviço de Dermatologia e Mi-
crobiologia do Hospital Geral de Santo António9, em 
que 7,3% da população estudada era de raça negra, 

Tabela 1 - Panorama Epidemiológico e Demográfico das TCC no H. dos Capuchos.

DERMATÓFITO
TOTAL 
(n/%) SEXO (n/%) RAÇA (n/%) IDADE

Feminino Masculino Negra Caucasiana Outras Média 
(anos)

M. audouinii 322 (57,9%) 95 (29,5%) 227 (70,5%) 258 (80,1%) 64 (19,9%) 0 (0%) 4,5

T. soudanense 160 (28,8%) 71 (44,4%) 89 (55,6%) 150 (93,8%) 10 (6,2%) 0 (0%) 6,2

T. tonsurans 32 (5,8%) 17 (53,1%) 15 (46,9%) 18 (56,3%) 13 (40,6%) 1 (3,1%) 6,1

M. canis 13 (2,3%) 5 (38,5%) 8 (61,5%) 3 (23,1%) 10 (76,9%) 0 (0%) 6,4

M. ferrugineum 10 (1,8%) 5 (50%) 5 (50%) 10 (100%) 0 (0%) 0 (0%) 5,6

T. violaceum 5 (0,9%) 3 (60%) 2 (40%) 3 (60%) 2 (40%) 0 (0%) 6,8

T. mentagrophytes 4 (0,7%) 1 (25%) 3 (75%) 2 (50%) 2 (50%) 0 (0%) 6,3

T. rubrum 3 (0,5%) 1 (33,3%) 2 (66,7%) 2 (66,7%) 1 (33,3%) 0 (0,0%) 31,7

Infeções mistas

M. audouinii + T. 
soudanense 6 (1,1%) 4 (66,7%) 2 (33,3%) 6(100%) 0 (0%) 0 (0%) 5,7

M. audouinii + M. 
canis 1 (0,2%) 0 (0%) 1 (100%) 1 (100%) 0 (0%) 6
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demostrou que neste subgrupo de crianças T. souda-
nense foi o principal responsável pelas TCC com 66,7% 
dos isolamentos. Também os estudos do centro do país, 
nomeadamente do Serviço de Dermatologia dos Hos-
pitais Universitários de Coimbra10, demonstraram que 
M. canis foi o principal dermatófito das TCC na raça 
caucasiana entre 1983 e 1985. O domínio de M. canis 
como agente das TCC nas crianças caucasianas pode 
ser explicado pelo facto de ser um dermatófito zoofílico 
com reservatório em animais domésticos como cães ou 
gatos que fazem parte, cada vez mais, do ambiente fa-
miliar nas grandes cidades11.

No que diz respeito à região de Lisboa e Vale do Tejo, 
um estudo realizado no Hospital Curry Cabral12, entre 
1984 e 1988, com 53,7% crianças de raça negra, de-
monstrou que T. tonsurans e M. audouinii foram respon-
sáveis por 27,8% e 21,97% das TCC, respetivamente. 

Tal como nos estudos anteriores, na raça caucasiana 
constatou-se que M. Canis foi o principal dermatófito 
das TCC. Pelo contrário, um estudo realizado no Servi-
ço de Dermatologia do Hospital Garcia de Orta13, entre 
2000 e 2003, demonstrou que M. audouinii foi o prin-
cipal responsável pelas TCC, quer na raça negra quer 
na caucasiana. Tal como descrito previamente, estes re-
sultados foram similares aos do nosso estudo. Assim, o 
facto de as populações estudadas partilharem caracte-
rísticas demográficas, nomeadamente o predomínio de 
crianças de raça negra, pode explicar esta concordân-
cia de dados observados.  

Estudos epidemiológicos demonstraram que, nos 
países Africanos, as TCC são causadas principalmen-
te por M. audouinii, T. soudanense e T. violaceum4. No 
nosso estudo, a elevada percentagem de TCC por M. 
audouinii é explicada pelo crescente número de crianças 

Fig 5 - Distribuição por raça dos dermatófitos isolados.
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de raça negra na região de Lisboa, provenientes de paí-
ses de expressão portuguesa. A presença de agrega-
dos familiares numerosos em espaços contíguos, bem 
como, a possibilidade dos adultos se tornarem porta-
dores assintomáticos propicia, também, a perpetuação 
da infeção. O facto de M. audouinii ser um fungo an-
tropofílico, isto é, com transmissão pessoa a pessoa e o 
crescente aumento do contacto interpessoal nas escolas 
e infantários entre crianças de ambas as raças, pode 
explicar a ascensão de M. audouinii, espécie de impor-
tação, entre as crianças de raça caucasiana. 

O presente estudo enfatiza as diferenças epidemio-
lógicas regionais em Portugal no que diz respeito as 
TCC, que poderão ser explicadas por fatores como a 
emigração e endemias regionais, além do contato com 
animais infetados.
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ANGIOSSARCOMA CUTÂNEO RADIOINDUZIDO DA MAMA – 
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RESUMO – Introdução: O angiossarcoma cutâneo (ASC) radioinduzido (RI) da mama é um tumor raro e agressivo que 
surge no contexto do tratamento do cancro da mama.Objectivo: Rever e apresentar os casos de ASC RI de um serviço de 
Radioterapia nos últimos 12 anos. Material e Métodos: Análise retrospetiva dos casos de Lesões vasculares atípicas (LVA) 
primárias, de ASC primários, de LVA radioinduzidas e de ASC radioinduzidos diagnosticados na mama ou parede toráci-
ca (região pós-mastectomia) entre 01.01.2000 e 31.12.2012. Resultados: Foram encontrados 14 doentes apresentando 
2 (14%) LVA consideradas primárias; 2 (14%) LVA consideradas secundárias RI; 5 (36%) ASC considerados primários e 5 
(36%) ASC cutâneos considerados secundários RI. A idade mediana ao diagnóstico do ASC RI foi de 69 anos, o tempo 
médio pós RT foi de 11,6 anos, o tratamento da lesão secundária foi em 80% dos casos a excisão alargada Ocorreram 
três óbitos, nenhum dos quais associado à lesão radioinduzida. Discussão e Conclusão: Os dados obtidos estão de 
acordo com a literatura no que respeita à raridade do diagnóstico de ASC RI da mama, à idade média ao diagnóstico 
e ao intervalo de tempo de latência entre a RT e a lesão secundária. Foram encontradas diferenças referentes à recidiva, 
metastização e prognóstico. Os resultados salientam a importância da existência de dados atualizados respeitantes aos 
efeitos secundários dos tratamentos efetuados.  

PALAVRAS-CHAVE – Neoplasias da mama/radioterapia; Angiossarcoma; Neoplasias da pele; Neoplasias induzi-
das por radiação.

RADIATION-ASSOCIATED CUTANEOUS BREAST ANGIOSARCOMA 
– 12 YEARS ANALYSIS OF A RADIATION ONCOLOGY 
DEPARTMENT 
ABSTRACT – Introduction: The radiation induced (RI) cutaneous angiosarcoma (CAS) in the context of the treatment of 
breast cancer is a rare but extremely aggressive tumor. Aim: The aim of this study was to review and present the clinical 
cases of RI CAS of a Radiotherapy (RT) service of, by analyzing the clinical in the last 12 years. Material and Methods: We 
retrospectively analyzed the clinical cases of primary atypical vascular lesions (AVL), primary CAS,  RI AVL and RI CAS of 
the breast or chest wall (region previously submitted to mastectomy), diagnosed in our institution between 01.01.2000 e 
31.12.2012. Results: We found a total of 14 patients: 2 (14 %) presented primary AVL; 2 (14%) secondary RI AVL, 5 (36%) 
primary CAS and 5 (36%) secondary RI  CAS. The mean age at diagnosis of RI CAS was 62 years (x-y), the mean time 
after RT was 11.6 years (x-y) and the treatment of secondary cancer was wide excision in 80% of the cases. There were 3 
deaths, none of which related to the radiation-induced injury. Discussion and Conclusion: These data are similar to other 
published series regarding the rarity of the breast RI CAS, age at diagnosis and the average time interval between the RT 
and the onset of secondary cancer. Differences regarding recurrence, metastasis and prognosis were found. The results 
highlight the importance of updated data concerning side effects of the treatments applied.

KEY-WORDS – Breast neoplasms/radiotherapy; Hemangiosarcoma; Neoplasms, Radiation-induced; Skin neoplasms.
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INTRODUÇÃO

O angiossarcoma cutâneo (ASC) é um tumor raro, 
correspondendo a apenas 1% de todos os sarcomas de 
tecidos moles, que nos últimos anos tem sido estudados 
no âmbito das lesões potencialmente radioinduzidas. O 
ASC Radioinduzido (RI) é actualmente considerado uma 
complicação tardia dos tratamentos de radioterapia 
(RT), com uma incidência cumulativa de 0,9 por 1000 
casos durante 15 anos1.

O ASC ocorre maioritariamente em três contextos 
clínicos nomeadamente na pele exposta da face de 
idosos, associado ao Linfedema crónico dos membros 
superiores (Síndrome de Stewart Treves) e relacionado 
com tratamentos de RT sobre a mama ou parede toráci-
ca2. O ASC da mama surge preferencialmente em mu-
lheres idosas com antecedentes pessoais de tratamento 
de cancro da mama, incluindo esvaziamento axilar e 
radioterapia3.

Os critérios para definir uma lesão como radioindu-
zida foram primariamente introduzidos por Cahan em 
1948 e são: história prévia de irradiação da área de 
surgimento da lesão; período de latência longo entre 
a irradiação e o aparecimento da lesão; diferença his-
tológica entre a lesão de novo e a lesão primária que 
suscitou o tratamento de radioterapia4.

Estas lesões secundárias geralmente surgem na zona 
da cicatriz cirúrgica5, clinicamente são descritas como 
descolorações cutâneas, placas eritematosas, placas 
ou nódulos em zonas edematosas, com uma aparência 
equimótica ou em envolvimento difuso da mama com 

lesões satélites adjacentes6. Ocorrem com um período 
de latência médio de 4 a 8 anos pós-RT7.

O espectro histológico varia desde lesões bem dife-
renciadas a muito indiferenciadas (Tabela 1). As bem 
diferenciadas mimetizam as lesões vasculares atípicas 
(LVA) com hipercromasia, pleomorfismo moderado, nu-
cléolos proeminentes e figuras mitóticas presentes. As 
pouco diferenciadas apresentam um citoarquitetura 
muito heterogénea, desde vasoformativa a sólida, com 
um aspeto citológico epitelioide ou pleomórfico. Fre-
quentemente os ASC bem diferenciados são observados 

Correspondência:
Dr. Domingos Roda
IPOC-FG
Avenida Bissaya Barreto 98
3000-075 Coimbra. Portugal
Email: droda@hotmail.com

Conflitos de interesse: Os autores declaram não possuir conflitos de interesse.
No conflicts of interest. 
Suporte financeiro: O presente trabalho não foi suportado por nenhum subsídio ou bolsa. 
No sponsorship or scholarship granted.
Direito à 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 - Março/March 2014; Aceite/Accepted – Abril/April 2014

Por decisão dos autores, este artigo não foi redigido de acordo com os termos do novo Acordo Ortográfico.

Tabela 1 - Graus histológicos do angiossarcoma da 
mama – Adaptado de Donnel MR et al.12

BAIXO 
GRAU

GRAU 
INTERMÉDIO

ALTO 
GRAU

Invasão do 
parênquima mamário   

Canais vasculares 
anastomóticos   + / -

Celulas endoteliais 
hipercromáticas   

Tufos endoteliais + / -  

Formações papilares - + / - 

Mitoses - + / - 

Lagos vasculares - - 

Necrose - - 
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nas proximidades de lesões menos diferenciados, suge-
rindo fenómenos de progressão tumoral6.

Os ASC secundários da mama são portanto clinica-
mente e histológicamente distintos dos ASC primários. 
Os últimos sugem no parenquima mamário tipicamen-
te não irradiado, podendo ou não estenderem-se aos 
tecidos sub-cutâneos e pele, com uma idade média de 
apresentação aos 40 anos8. Em contraste, os ASC se-
cundários têm origem no seio da derme e tecido sub-cu-
tâneo da mama irradiada, podendo ou não infiltrar o 
parênquima sujacente, com uma idade média de apre-
sentação aos 70 anos9.

Outros autores afirmam que os ASC primários e se-
cundários representam neoplasias geneticamente dife-
rentes e que a grande dificuldade surge na distinção 
entre os ASC RI e as lesões vasculares atípicas (LVA)2.

A maioria das LVA têm um percurso benigno, no en-
tanto apresentam a tendência a desenvolver mais LVA 
nos mesmos locais. Estão documentados na literatura 
relatos de progressão de LVA para ASC, geralmente 
após múltiplas recorrências, sugerindo-se que poderão 
ser lesões percursoras10,11.

OBJECTIVO

Rever e apresentar os casos de ASC RI de um serviço 
de Radioterapia nos últimos 12 anos. 

MATERIAL E MÉTODOS

Realizou-se um levantamento da base de dados do 
Serviço de Anatomia Patológica do Instituto Português 
de Oncologia de Coimbra Francisco Gentil E.P.E (IPOC 
FG) utilizando o sistema de classificação ICDO – (In-
ternational Classification  of  Diseases for Oncology). 
Este sistema de classificação utiliza, entre outros, dados 
respeitantes à topografia e à morfologia, representados 
pela letra T e M respectivamente. Selecionaram-se os 
doentes cruzando-se os dados dos relatórios anátomo-
-patológicos referentes a lesão vascular atípica e angio-
ssarcoma (ICDO-M), e as suas localizações (ICDO-T) 
referentes a mama e pele do tronco. O período de 
tempo foi entre 01.01.2000 a 31.12.2012 e todos os 
relatórios estavam devidamente preenchidos e assina-
dos pelo médico responsável.

Os processos clínicos resultantes deste cruzamento 
de dados foram exaustivamente analisados, no senti-
do de se tentar perceber o número de LVA primárias, 
de ASC primários, de LVA radioinduzidas (RI) e de ASC 

radioinduzidos (RI) diagnosticados na mama ou parede 
torácica (região pós-mastectomia).

As lesões eram consideradas radioinduzidas se fosse 
verificado que se encontravam dentro do campo de tra-
tamento de radioterapia externa no contexto do trata-
mento do cancro da mama, isto é, com irradiação da 
mama ou da parede torácica pós-mastectomia.

RESULTADOS

Foram encontrados 14 doentes, apresentando 5 
deles LVA (36%) e 9 ASC (64%) (Gráfico 1). Do total, 
apenas 7 (50%) tinham sido submetidos a radioterapia 
à mama ou à parede torácica no contexto de carcinoma 
primário da mama.

A análise global dos 14 doentes permitiu verificar 
que ocorreram 2 (14%) LVA consideradas primárias, 2 
(14%) LVA consideradas secundárias RI, 5 (36%) ASC 
considerados primários e 5 (36%) ASC considerados se-
cundários RI (Gráfico 2).

Figura 1 

Figura 2 
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Foram revistos em pormenor os processos dos 5 
doentes com ASC RI identificados.

Os parâmetros analisados foram: o ano de nasci-
mento, o ano da execução do tratamento de RT, o ano 
do diagnóstico do ASC RI, a idade ao diagnóstico do 
ASC RI, o tipo de tratamento realizado ao ASC RI, pro-
gressão do cancro primário da mama, metastização ou 
recidiva da ASC RI pós tratamento, o ano do óbito e a 
causa do óbito.

Os dados recolhidos estão apresentados de forma 
esquemática na Tabela 2. 

DISCUSSÃO

Da análise dos resultados obtidos é possível concluir 
que 4 dos doentes (doentes B,C,D e E) realizaram o tra-
tamento standard de RT com uma dose total de 50Gy em 
25 frações, 2,0Gy por fração, com megavoltagem (MV). 
Os doentes B e C foram submetidos a fotões  com ener-
gias entre 1,17 e 1,33 MV, com a utilização de bombas 
de Cobalto-60. Os doentes D e E foram submetidos a 
fotões X com 4MV de energia, em acelerador linear.

O doente A, pelo facto de ter sido irradiado em 1976, 
foi sujeito a um esquema de tratamento diferente dos 
padrões actuais de tratamento. Foi feito um esquema 
de split-course com 15 dias de intervalo, iniciando-se 
o tratamento com Ortovoltagem (200v) com uma dose 
equivalente à pele de 25Gy seguindo-se a utilização de 
megavoltagem com bomba de Cobalto-60 (fotões  

com energias entre 1,17 e 1,33 MV) perfazendo-se em 
cálculo de equivalência uma dose total considerada à 
pele entre 40 a 45Gy.

Nesta amostra a idade mediana ao diagnóstico da 
lesão secundária foi de 69 anos, o tempo médio pós 
RT para o diagnóstico do ASC RI foi de 11,6 anos, e o 
tratamento da lesão secundária foi em 80% dos casos 
a excisão alargada. O tempo de follow-up médio foi 
de 9,9 anos, tendo-se verificado 3 óbitos, nenhum dos 
quais associado à lesão radioinduzida (Tabela 3).

Apesar do ASC RI ser considerado uma patologia 
muito agressiva (13), os dados obtidos indicam que ne-
nhum dos 5 doentes, até ao último follow-up, apresen-
tou recidiva ou metastização da lesão secundária, não 
configurando igualmente como causa de morte. Estes 
dados não estão de acordo com a literatura, onde se 
encontra uma sobrevida média entre os 1-3 anos14.

Tabela 3 - Resumo dos dados obtidos. 

Idade mediana ao 
diagnóstico

69 anos [47-79]

Tempo médio pós RT para o 
diagnóstico do ASC 

11,6 anos [0,5-31]

Tratamento da lesão 
secundária

Excisão alargada (80%) / 
Mastectomia (20%)

Tempo de Follow-up médio 9,9 anos [1,8-11,4]

Óbitos
3 (Metastização Ca 
Mama+Pneumonia)

RT-Radioterapia; ASC-angiossarcoma cutâneo; Ca-Carcinoma
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Tabela 2 - Resumo dos dados reunidos dos 5 doentes com o diagnóstico de angiossarcoma cutâneo 
radioinduzido da mama ou parede torácica no contexto do tratamento do cancro da mama, entre os anos de 
2000 e 2012.

DN RT DOSE DX 
ASC

IDADE
ANOS

INTER-
VALO
ANOS

TT ASC METS/
MAMA

METS/
RECIDIVA 

ASC
ÓBITO CAUSA

ÓBITO

A 1928 1976
Eq: [40-45Gy] na 

pele - P
2007 79 31,0

Exc. 
alargada

N N 2007 Pneumonia

B 1933 1988 50Gy/25fr-M (Fotões  
1,17 e 1,33 MV)

2001 68 13,6
Exc. 

alargada
2007 N 2008 Mets Mama

C 1955 1990 50Gy/25fr-M (Fotões  
1,17 e 1,33 MV)

2002 47 11,3
Exc. 

alargada
N N

D 1958 2003
50Gy/25fr-P

(Fotões X 4MV)
2005 47 1,8

Exc. 
alargada

N N

E 1938 2006
50Gy/25fr-P

(Fotões X 4MV)
2006 68 0,5

Mast.
simples

2008 N 2008 Mets Mama

DN-data de nascimento; RT-radioterapia; Dx ASC-diagnóstico do angiossarcoma; Tt ASC-tipo de tratamento efectuado ao ASC; Mets/Mama-metastização por progressão 
do cancro primário da mama; Mets/Recidiva ASC- metastização ou recidiva do ASC pós tratamento dirigido; P-parede torácica; M-mama; Exc.-excisão; Mast-mastectomia.
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Os resultados obtidos diferem em particular dos pu-
blicados por D´Angelo15 numa revisão de 30 anos com 
79 doentes - igualmente com o diagnóstico de ASC 
mamário radioinduzido, em que a idade média media-
na ao diagnóstico foi de 68 [36-87] anos, o intervalo 
de tempo entre a RT e o aparecimento da lesão RI foi 
de 7 [3-19] anos, o tratamento efetuado foi em 82% 
dos casos a mastectomia e apenas nos restantes a exci-
são alargada e a sobrevida aos 5 anos foi de 43%. As 
doses de Radioterapia utilizadas não são especificadas 
no referido artigo, sendo mencionado que as recorrên-
cias devem ser agressivamente tratadas e consolidadas 
com esquemas de quimioterapia (Doxorrubicina) e com 
a introdução de agentes dirigidos a alvos moleculares 
como o Sorafenib.

Outros autores16,17 referem o tempo de latência entre 
a RT e o diagnóstico da lesão RI em um intervalo de 3 a 
12 anos, com a mediana aos 6 anos.

Um outro artigo18 com um período de observação 
de 10 anos (1997-2007) reporta 11 casos de ASC ma-
mário dos quais 8 foram considerados RI. Estes autores 
referem um intervalo de tempo entre a RT e o diagnósti-
co da lesão secundária de 4 a 12 anos. Todos os casos 
foram abordados com cirurgia, 10 com mastectomia e 
1 por tumorectomia, com administração de quimiote-
rapia adjuvante em alguns deles. Destes 11 doentes 3 
apresentaram recidivas locais entre os 5-27 meses.

CONCLUSÃO

Concluímos que os dados obtidos deste estudo estão 
de acordo com a literatura médica no que respeita à 
idade média ao diagnóstico e ao intervalo de tempo 
de latência entre a RT e a lesão secundária. Diferem 
no entanto no que se refere à metastização, recidiva e 
prognóstico uma vez que nenhum dos doentes, até ao 
momento, apresentou qualquer destas situações e os 
óbitos verificados foram por progressão da doença pri-
mária ou por outras co-morbilidades.

Apesar da análise de 12 anos, a amostra consegui-
da neste estudo é pequena para tirar conclusões defini-
tivas, o que está de acordo com a raridade do ASC RI 
referida na literatura. 

A utilização de técnicas imunohistoquímicas moder-
nas, nomeadamente através da amplificação do onco-
gene MYC permite a distinção entre LVA RI e ASC RI. Esta 
evidência pode sugerir que as LVA se comportam como 
lesões percursoras do ASC10 ou como patologias para-
lelas de carácter benigno sobre as quais é importante 
manter uma vigilância ativa19.

É de estrema importância cada especialidade médi-
ca ter um controlo total dos feitos secundários que po-
derão surgir, a curto ou longo prazo, dos tratamentos 
que aplica.

Salienta-se, portanto, a necessidade da criação de 
bases de dados acessíveis, de fácil utilização e totalmen-
te atualizadas, para que estudos retrospetivos possam 
ser devidamente realizados e quiçá no futuro condicio-
narem alterações das terapêuticas consideras standard.
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RESUMO – Introdução: O Herpes Zoster (HZ) é uma doença provocada pelo Vírus Varicela Zoster, com uma inci-
dência estimada na população geral de 3,64 casos por 1000 pessoas-ano. A sua incidência aumenta em idades 
avançadas e em estados de imunossupressão como a infecção pelo vírus da imunodeficiência humana (VIH) e neo-
plasias, principalmente de origem hematológica. Material e Métodos: Os autores reviram a literatura disponível 
com o intuito de perceber qual o grau de evidência da associação do diagnóstico de HZ e doença neoplásica oculta 
ou infecção VIH e, quais as implicações na abordagem complementar diagnóstica do doente com HZ. Resultados: 
Na maioria dos trabalhos analisados a evidência aponta claramente no sentido da existência de associação entre 
HZ e neoplasia oculta, no entanto, as limitações inerentes aos desenhos de estudo impedem a extrapolação de 
guidelines para a prática clínica. Em países desenvolvidos os dados sugerem que o HZ tem um valor preditivo para 
infecção VIH apenas para indivíduos pertencentes a grupos de risco. Em países com escassez de meios para rastreio 
de VIH, o quadro de HZ pode servir de sentinela para a realização do exame, principalmente em áreas endémicas. 
Conclusões: São escassas as recomendações práticas relativas à investigação complementar do doente com HZ, 
sendo necessária a realização de mais estudos que averiguem se a realização de exames complementares, por 
vezes, complexos ou invasivos, tem uma boa relação custo-efetividade.

PALAVRAS-CHAVE – Herpes zoster; Infecções por VIH; Neoplasias.

HERPES ZOSTER AND ASSOCIATION WITH OCCULT DISEASE − 
NEOPLASM AND HIV

ABSTRACT – Introduction: Herpes zoster (HZ) is caused by the varicella zoster virus, with an estimated incidence in 
the general population of 3.64 cases per 1000 person-years. Its incidence increases in older age and immunosuppres-
sion states such as infection with the human immunodeficiency virus (HIV) and malignancy. Material and methods: 
The authors reviewed the literature in order to study the correlation between the diagnosis of HZ and occult malignancy 
or HIV infection. Results: In most of the studies, the evidence clearly points to the existence of an association between 
HZ and occult malignancy, however, the flaws of the study designs preclude the extrapolation of guidelines for clinical 
practice. In developed countries, data suggests that HZ has a predictive value for HIV infection only in individuals be-
longing to high risk groups. In countries with limited resources for HIV screening, HZ may serve as a sentinel disease to 
help in the decision of taking the exam, especially in endemic areas. Conclusion: There are few practical recommenda-
tions for what complementary investigation should be offered to patients with HZ. It is necessary to conduct more stu-
dies to ascertain if the implementation of sometimes complex or invasive complementary examinations is cost-effective.
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INTRODUÇÃO

O Herpes Zoster (HZ) é uma doença causada pelo 
Vírus Varicela Zoster (VVZ) presente de forma latente 
nos gânglios nervosos de doentes com história pregres-
sa de varicela, como consequência do declínio da imu-
nidade celular específica que ocorre fisiologicamente 
com o envelhecimento, ou em contexto de estados de 
imunossupressão iatrogénica e adquirida1. 

A incidência desta patologia na população geral é 
de cerca de 3,64 casos por 1000 pessoas ano (PA)2, 
aumentando proporcionalmente com a idade, sendo 
a incidência de 9,5-10,9 casos por 1000 PA em gru-
pos com idade superior a 70 anos3. Qualquer forma 
de imunossupressão aumenta o risco de HZ, estando 
a incidência elevada nos doentes com diagnóstico de 
neoplasia, principalmente de origem hematológica4 e, 
em doentes com com infecção pelo vírus da imunode-
ficiência humana (VIH) onde a incidência em algumas 
séries atinge os 51,51 casos por 1000 PA5. 

É sugerido por alguns autores que o HZ possa ser 
um marcador de neoplasia oculta ou infecção VIH2, 
sendo controversas as conclusões sobre a necessidade 
de investigação complementar destes pacientes. 

Os autores propõem-se a fazer uma revisão da li-
teratura de forma a perceber qual o grau de evidência 

destas associações e quais as implicações na aborda-
gem complementar diagnóstica do doente com HZ.

MATERIAL E MÉTODOS

Foi efectuada uma revisão bibliográfica baseada em 
pesquisa na base de dados Medline entre os anos de 
1982 e 2013, com a introdução dos descritores [“her-
pes zoster” e “HIV”] e [“herpes zoster” e “neoplasm”], 
tendo sido selecionados para a redacção final, os ar-
tigos que estudavam o grau de evidência destas duas 
associações.

RESULTADOS

1.Herpes zoster e neoplasia 
Na revisão da literatura efectuada foram encontra-

dos, no período entre 1982 e 2013, um total de 8 estu-
dos de coorte retrospectivos de base populacional que 
investigaram o risco de neoplasia concomitante e sub-
sequente ao diagnóstico de HZ. A Fig. 1 esquematiza 
o desenho de estudo comum a todos os trabalhos e a 
Tabela 1 resume as características e resultados encon-
trados em cada um deles. 
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A comparação do risco de neoplasia entre doentes 
com e sem diagnóstico prévio de HZ foi feita através do 
cálculo do Hazards Ratio (HR) ou do Risco Relativo (RR). 
Em seis dos oito artigos analisados concluiu-se existir 

uma associação positiva (evidenciada por HR superior 
a 1), entre o diagnóstico de HZ e neoplasia, sendo que 
os dois únicos artigos que negam esta tendência6,7 se-
lecionaram coortes com reduzido número de pacientes 

Fig 1 - Desenho de estudo de coorte retrospectivo comum a todos os trabalhos analisados - Análise retrospectiva da incidência de 
neoplasia.
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Tabela 1 - Hazard Ratio encontrados em estudos que investigaram a associação de HZ e neoplasia subsequente. 

Autor
Revista,Data de 

Publicação
População

nHZ
(nControlo)

T máx.de 
seguimento

(anos)

Hazard Ratio
(IC 95%)

Cotton et al17 Br J Cancer,
2013 Não referido 13 428

(60 601) Não referido 2,42 (2,21-2,66)

Chiu, et al10 J Epidemiol,
2013

Habitantes de Taiwan, idade superior a 
50 anos com diagnóstico de HZ entre: 

1997-2006

38 743
(116 229) 5

1ºano: 1,58 (1,38-1,80)
2ºano: 1.30 (1,15-1,46)

3º-5ºano: não há 
associação

Buntix et al12 Epidemiol Infect, 
2012

Habitantes da Bélgica, idade superior a 
65 anos com diagnóstico de HZ entre: 

1994-2008

4821
(23 421) 15 1,37 (1,14-1,66)

Ho et al18 Ophthalmology, 
2011

Habitantes de Taiwan, idade superior a 
50 anos hospitalizados com diagnóstico 

de HZO entre: 1997-2006

658
(5264) 1 9,25 (5,5-15,5)

Sorensen et 
al11*

Br J Cancer,
2004

Habitantes da Dinamarca, 
hospitalizados com diagnóstico de HZ 

entre: 1977-1996
10 588* 25 RR: 1,2 (1,1-1,2)

Buntix et al13 Br J Gen Pract,
2005

Habitantes da Bélgica com diagnóstico 
de HZ entre: 1994-2000

1211
(78 817) 6

No grupo <65 anos: 
Ausência de associação 
no grupo >65anos:1,85 

(1,18-2,9)

Fueyo and 
Lookingbill6*

J Am Acad 
Dermatol,

1984

Pacientes de 3 clínicas Americanas com 
diagnóstico de HZ entre: 1977-1980

50
(50) 5,6

HR/RR não calculados. Sem 
incidência aumentada de 
neoplasia em grupo HZ

Ragozzino et 
al7*

N Engl J Med,
1982

População de Rochester (Minnesota) 
com diagnóstico de HZ entre: 1945-

1959
590* 15 RR: 1,1 (0,9-1,3)

*Ausência de grupo de controlo, RR razão entre número de casos de neoplasia observados e número de caos de neoplasia esperados, HZO Herpes Zoster Oftálmico
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(n=50 e n=590) e reportam-se a 1980, altura em que 
se pode questionar a sensibilidade dos meios comple-
mentares diagnósticos disponíveis na detecção precoce 
de neoplasia. A relação mantém-se ao longo do tempo 
com tendência decrescente, sendo significativa até 6 
anos de seguimento8. 

Um risco aumentado de neoplasia anos após o qua-
dro de HZ pode sugerir um efeito carcinogénico direc-
to da infecção ou um defeito subjacente na imunidade 
celular que condiciona um aumento do risco de ambas 
as condições9.

Contudo, um aumento do risco de neoplasia no pri-
meiro ano após HZ pode reflectir a presença de diag-
nóstico oncológico já à data da reactivação do vírus. 
Apenas quatro estudos testaram esta hipótese, com re-
sultados discordantes (dois suportam10,11 e dois contra-
dizem12,13 a associação). Chiu et al10, que conduziu o 
estudo com maior poder amostral (n=38 743) encon-
trou aumento significativo da incidência de neoplasia 
no primeiro ano de seguimento em comparação com 
os anos seguintes. 

Sorensen et al11 estratifica a análise para os diferen-
tes níveis de gravidade do quadro clínico de HZ, en-
contrando HR superiores no grupo de doentes com HZ 
disseminado (HR=1,5) em comparação com pacientes 
com doença localizada (HR=1,3). 

Quanto à estratificação por orgão envolvido pela 
neoplasia, os resultados são pouco consistentes. Por 
exemplo, Chiu et al10 reporta aumento de risco de can-
cro do pulmão em homens e mulheres e, cancro da 
próstata em homens, enquanto Buntix et al, tendo por 
base a população belga, objectiva uma associação 
borderline entre HZ e cancro colorrectal em mulheres 
no ano de 200513 mas, no seu mais recente estudo 
em 201312 encontra um aumento de risco de neopla-
sias hematológicas em homens com diagnóstico de HZ 
(HR=2,92, IC 1,2-7,08).  

Está associado a este tipo de estudos um viés de se-
lecção, na medida em que o diagnóstico de herpes zos-
ter propicia uma consulta médica onde é mais provável 
o reconhecimento de sinais e sintomas de doença neo-
plásica, inflacionando assim o HR nos primeiros meses 
de seguimento. Além disso, devido ao desenho retros-
pectivo dos estudos, é limitada a informação recolhida 
e não são analisadas possíveis variáveis confundidoras 
que potencialmente contribuem para o desenvolvimen-
to de cancro, como o tabaco, história familiar ou hábi-
tos dietéticos.

Há várias hipóteses que podem explicar a eventual 
associação de Herpes Zoster com desenvolvimento de 
doença neoplásica: ambas as patologias incluem na 

sua patofisiologia uma diminuição da imunidade ce-
lular e, sabe-se que os quadros neoplásicos são res-
ponsáveis por estados de imunodeficiência adquirida14, 
nomeadamente os de origem hematológica. É possí-
vel que a reactivação do VVZ desencadeie fenómenos 
imunológicos de estimulação antigénica que levem ao 
desenvolvimento de neoplasia15, havendo relatos de 
neoplasias cutâneas que surgem em áreas atingidas 
por HZ16.

DISCUSSÃO

Apesar de na maioria dos estudos supracitados a 
evidência apontar claramente no sentido da existência 
de associação entre HZ e neoplasia, as limitações ine-
rentes aos desenhos de estudo impedem a extrapola-
ção de guidelines para a prática clínica. O diagnóstico 
precoce de neoplasia implicaria a realização de exa-
mes complementares complexos ou invasivos e não foi 
estudado se a sua detecção precoce está associada a 
diferenças significativas da sobrevida dos doentes.  

Herpes Zoster e infecção VIH
A infecção pelo vírus VIH e a Síndrome da Imu-

nodeficiência Adquirida (SIDA) estão frequentemen-
te associadas a um vasto espectro de manifestações 
dermatológicas19. Estas manifestações podem, muitas 
vezes, ser o primeiro sinal de uma infecção VIH assin-
tomática. Desde 1981 que o Herpes Zoster é equacio-
nado como pertencendo a este conjunto de entidades 
cutâneas sentinela20.

São escassos os estudos de coorte que analisem as 
diferenças da incidência de infecção VIH na popula-
ção com HZ em relação a grupos de controlo, sendo o 
objectivo da maioria dos trabalhos encontrados revelar 
a percentagem de seropositividade (prevalência) VIH 
entre pacientes com diagnóstico de HZ. Grande parte 
foi realizada em países em desenvolvimento, onde a in-
cidência de infecção VIH é bastante superior à observa-
da na Europa. A Tabela 2 resume os artigos analisados 
e os resultados encontrados em cada um deles.

Em todos os trabalhos se observa prevalência au-
mentada de VIH em doentes com HZ, variando de 9,5 
a 92%, sendo a associação máxima em áreas do globo 
onde a infecção VIH é endémica como os países per-
tencentes ao continente Africano21-23 (Fig. 2). Dois dos 
estudos foram realizados nos Estados Unidos da Amé-
rica e mostraram uma prevalência de seropositividade 
de 72%24,25, utilizando uma população amostral cons-
tituída maioritariamente por “men who have sex with 
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men” (MSM), grupo de risco para infecçãoVIH.
A caracterização dos comportamentos sexuais e his-

tória de utilização de drogas foi efectuada em 6 dos 
artigos. Os grupos considerados de risco como utili-
zadores de drogas endovenosas, MSM, portadores de 
história de múltiplos parceiros ou relações sexuais des-
protegidas correspondem a mais de 50% dos diagnós-
ticos de infecção VIH nestas séries de doentes. 

O atingimento de mais de um dermátomo, bem 
como de dermátomos cefálicos foi associado positiva-
mente com infecção VIH26-28. 

Naveen et al investigaram a percentagem de episó-
dios de HZ recorrentes e concluíram tratar-se, na sua 
totalidade, de pacientes infectados pelo VIH, enquan-
to noutros estudos essa percentagem atinge valores de 
67%28 e 85%29.

Em países desenvolvidos os dados sugerem que o 
HZ tem um valor preditivo para infecção VIH apenas 
para indivíduos pertencentes a grupos de risco como 
MSM, prostitutas, utilizadores de drogas endovenosas e 
praticantes de relações sexuais desprotegidas. 

Em países com escassez de meios para rastreio de 

Fig 2 - Doente do sexo feminino de 27 anos de idade, na-
tural da Guiné Bissau, sem antecedentes pessoais conheci-
dos, recorreu ao Serviço de Urgência por quadro de Herpes 
Zoster em dermátomo torácico. Fez parte da investigação 
complementar serologia para infecção VIH, que foi positiva.

Tabela 2 - Prevalência de infecção VIH em doentes com diagnóstico de HZ nos diferentes estudos analisados. 
MSM: men who have sex with men.

Autor
Revista,

Data de Publicação
População nHZ Prevalência VIH

Naveen et al26 Dermatology online 
journal, 2011

População assistida na clínica Dermatológica de Hubli, 
India durante 2005

90 37,77%

Sharvadze 
et al27

Georgian Med News, 
2006

População assistida em Tiblissi, Georgia com comportamentos 
sexuais de risco: presos, utilizadores de drogas endovenosas, 

prostitutas e MSM druuante 2003-2005
164 18,9%

Onunu30 West Afr J Med, 2004
População assistida no Hospital Universitário de Benin, 

Nigéria durante 2004
52 69%

Kar et al28 Indian J Dermatol, 
2003

População do sexo masculino assistida em Bangalore, 
India entre 1998-1999

115 9,5%

Naburi and 
Leppard21 Int J STD AIDS, 2000 População assistida em Moshi, Tanzânia 200 95,7%

Vasconcellos 
et al29

Rev. Inst. Med. Trop. 
São Paulo, 1990 População assistida em São Paulo em 1988 66 10,66%

Van de Perre 
et al22

Scand J Infect Dis, 
1988 População assistida em Kigali, Rwanda durante 1986 131 92%

Colebunders23 J Infect Dis, 1988 População assistida em Kinshasa, Zaire durante 1986 146 91%

Melbye et al24 Lancet, 1987 MSM´s assistidos em Manhattan entre 1980-1986 112 72,8%

Friedman-Kien 
et al25

Journal of the 
American Academy of 
Dermatology, 1986

Pacientes assistidos em Nova Iorque, em 1984 48 72,9%
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HIV o quadro de HZ pode servir de sentinela para a 
realização do exame, principalmente em áreas endé-
micas, como a África Subsariana. 

CONCLUSÃO

São escassas as recomendações práticas relativas 
à investigação complementar do doente com HZ. O 
aparecimento em idades jovens é considerado sinal 
de alerta, sendo sugerido pela Sociedade Alemã de 
Dermatologia1 o rastreio de infecção VIH em todos os 
doentes com diagnóstico de HZ em idade inferior a 50 
anos. O rastreio do VIH em doentes provenientes de 
áreas endémicas como a África Subsariana deve tam-
bém ser feito.

Como nota final é de referir que para além de neo-
plasia e infecção VIH há outras entidades que pode-
rão estar associadas a esta patologia para as quais o 
valor preditivo do HZ ainda não foi estudado, como 
por exemplo, lúpus eritematoso sistémico e artrite reu-
matóide31.
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TRICOSCOPIA - UMA FERRAMENTA ÚTIL NO DIAGNÓSTICO DA 
ALOPECIA TRIANGULAR TEMPORAL

Felicidade Santiago1, Victoria Guiote2

1Assistente Hospitalar de Dermatologia e Venereologia/Consultant, Dermatology and Venereology, Serviço de Dermatologia, 
Centro Hospitalar de Leiria, Leiria, Portugal
2Assistente Hospitalar de Dermatologia e Venereologia/Consultant, Dermatology and Venereology, Serviço de Dermatologia, 
Centro Hospitalar de Leiria, Leiria, Portugal; Doutorada pela Faculdade de Medicina de Granada, Espanha
 

RESUMO – Os autores descrevem o caso de um menino de 3 anos de idade, saudável, com o diagnóstico de alopecia 
triangular temporal, e abordam os principais aspectos clínicos e tricoscópicos desta condição, comparando-a de um 
ponto de vista tricoscópico, com outras causas de alopecia focal.

PALAVRAS-CHAVE – Alopecia; Cabelo; Folículo piloso; Tricoscopia. 

TRICHOSCOPY - A USEFUL TOOL IN THE DIAGNOSIS OF 
TEMPORAL TRIANGULAR ALOPECIA

ABSTRACT – The authors describe the case of a healthy 3-year-old boy with temporal triangular alopecia, and discuss 
the main clinical and trichoscopic aspects of this condition, comparing it, from a trichoscopic point of view, with other 
causes of focal alopecia.
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CASO CLÍNICO

Menino de 3 anos de idade, saudável, que recor-
reu à consulta de dermatologia por queda de cabelo 
numa área circunscrita do couro cabeludo desde os 
2 anos. Ao exame objectivo apreciava-se uma área 
de alopecia, ovalada, medindo aproximadamente 3,5 
x 2,0cm na região fronto-temporal direita (Fig. 1A). 
Não se observava eritema ou descamação. O teste 
de tracção foi negativo. O restante exame objectivo 
era normal. Não havia história familiar de patologia 
dermatológica. 

A tricoscopia revelou óstios foliculares com cabelos 
velus rodeados por uma área de cabelos terminais de 
aspecto normal (Fig. 1B). 

Os aspectos clínicos e tricoscópicos permitiram 
fazer o diagnóstico de alopecia triangular temporal. 

O menino foi medicado com uma solução de mino-
xidil 2%, 1 aplicação/dia, durante 6 meses, no entan-
to, cerca de 12 meses após o diagnóstico inicial, não 
se observou qualquer alteração na lesão observada.

DISCUSSÃO

A alopecia triangular temporal (ATT), igualmente co-
nhecida por alopecia temporal ou alopecia triangular 
congénita, é um tipo de alopecia não-inflamatória e 
não-cicatricial, que surge na maioria dos casos na pri-
meira década de vida1,2. A frequência na população 
geral é 0.11%3. com menos de 100 casos relatados na 
literatura desde a sua descrição inicial em 1905.

Até ao momento, a maior revisão de casos de ATT 
reuniu 53 doentes e revelou que mais de metade dos 
casos (55,8%) foram detectados entre os 2 e os 9 anos 
de idade, 36,5% ao nascimento (Fig. 2) e apenas 3,8% 
(2 casos) na idade adulta2. 

A causa da ATT é ainda desconhecida, com escas-
sos casos familiares descritos, contudo, erroneamente 
alguns pais atribuíam o seu aparecimento ao uso de 
forceps ou cateters intravenosos no couro cabeludo no 
período neonatal2. 

As crianças afectadas são tipicamente saudáveis, 
mas foram descritas associações a facomatose pig-
mentovascular, síndrome de Down, malformação Dan-
dy-Walker, atraso mental e convulsões, e um caso de 
cardiopatia congénita, anomalias dentárias e ósseas, 
lêntigos múltiplos e manchas café com leite2. 

Clinicamente, a ATT apresenta-se como uma área 
de alopecia bem circunscrita, dotada de uma forma 
triangular (com a base do triângulo ao longo da linha 
frontal e o apex estendendo-se posteriormente), ova-
lada ou lanceolada, frequentemente unilateral (86,5% 
dos 53 casos revistos) e que envolve a região fronto-
-temporal1,2. As lesões parecem desprovidadas de ca-
belo, mas com a ajuda da tricoscopia são observados 
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Fig 1A - Área de alopecia na região fronto-temporal 
direita.

Fig 1B - Tricoscopia: óstios foliculares com cabelos ve-
lus rodeados por cabelos terminais normais. 
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exclusivamente cabelos muito finos, curtos, despigmen-
tados - cabelos velus - sem a presença de cabelos frac-
turados, óstios pretos e amarelos1,4,5.

Os principais diagnósticos diferenciais a considerar 
são em idade mais precoce, o nevo sebáceo e a aplasia 
cútis congénita (ACC), e em idade mais tardia, a alope-
cia areata (AA) e a tricotilomania4,5,9. Apesar das con-
dições referidas serem dotadas de uma clínica muito 
típica, a tricoscopia pode assumir um papel importante 
na sua distinção e follow-up6. Tem ganho popularidade 
sobretudo na área pediátrica, já que se trata de uma 
técnica não-invasiva, indolor, poupando o doente a 
biopsias e terapêuticas desnecessárias4-6,8,9.

À tricoscopia a ACC apresenta uma aparência trans-
lúcida com ausência completa de apêndices cutâneos4,9. 
Por outro lado, no nevo sebáceo em idade precoce ob-
servam-se óstios amarelos brilhantes não associados a 
folículos pilosos que correspondem ás glândulas sebá-
ceas9. Na AA, de acordo com a atividade e duração da 
doença, observam-se óstios pretos e amarelos associa-
dos a folículos vazios ou com pêlo, cabelos em ponto de 
exclamação, fracturados, distróficos, velus e em recresci-
mento4-8. Os cabelos velus são geralmente encontrados 
na doença inactiva, de longa duração8. Na tricotilomania 
há uma diminuição da densidade capilar, observando-se 
tipicamente cabelos fracturados com diferentes compri-
mentos, fissuras longitudinais distais (tricoptilose) e fre-
quentes cabelos retorcidos (cabelos em “saca-rolhas”)6,8.

Em 2011 foram propostos 4 critérios, clínicos e tri-
coscópicos, para estabelecer o diagnóstico de ATT: 1) 
área de alopecia triangular ou lanceolada envolvendo 
a região fronto-temporal; 2) presença de óstios folicu-
lares normais com cabelos velus rodeados por cabelo 

terminal normal; 3) ausência de cabelos fracturados, 
de perda de óstios, e de óstios pretos e amarelos; e 4) 
condição persistente, sem repovoamento significativo 
após 6 meses da confirmação da existência de cabe-
los velus4.

A ATT tem um carácter permanente, mas estável ao 
longo da vida. Não existe um tratamento eficaz, em-
bora alguns casos de sucesso tenham sido descritos 
com o uso de minoxidil tópico4,10. A excisão cirúrgica 
da lesão de alopecia ou o transplante de unidades 
foliculares têm sido igualmente modalidades de trata-
mento bem sucedidas11,12. Em conclusão, a ATT é uma 
forma de alopecia não-cicatricial e não-inflamatória 
circunscrita á região fronto-temporal, geralmente sub-
-diagnosticada face a outras causas de alopecia focal 
em idade pediátrica. Desde 2008 que a tricoscopia 
tem sido descrita como uma ferramenta útil no seu 
diagnóstico evidenciando a presença de cabelos velus 
e permitindo o diagnóstico diferencial com outras cau-
sas de alopecia, nomeadamente ao excluir aspectos 
tipicamente observados na AA e na tricotilomania4-7.
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SOLUÇÃO DE RECURSO NA RECONSTRUÇÃO DA PÁLPEBRA 
INFERIOR APÓS MAU PLANEAMENTO CIRÚRGICO  
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RESUMO – A reconstrução da pálpebra inferior reveste-se de preocupações funcionais que condicionam a estraté-
gia cirúrgica a adotar. 
Reporta-se o caso clínico de um doente submetido a excisão de carcinoma basocelular da pálpebra inferior esquer-
da da qual resultou um defeito envolvendo toda a espessura de aproximadamente metade desta. A execução do 
plano cirúrgico inicial, o qual passava pela realização de uma cantotomia associada a um retalho V-Y de avanço 
horizontal, revelou-se insuficiente para manter a rigidez necessária à manutenção da funcionalidade da pálpebra 
inferior. Decidiu-se pelo reforço do retalho com um enxerto condro-mucoso colhido no septo nasal. 

PALAVRAS-CHAVE – Carcinoma basocelular; Neoplasias das pálpebras; Complicações pós-operatórias; Procedi-
mentos cirúrgicos reconstrutivos; Retalhos cirúrgicos.

SALVAGE OF THE LOWER EYELID AFTER A POOR PLANNING

ABSTRACT – The surgical reconstruction of the lower eyelid is conditioned by functional concerns.
We report the case of a patient submitted to the excision of a basal cell carcinoma in the left lower eyelid, resulting in 
a full-thickness surgical defect affecting approximately one-half of its width. The execution of the initial surgical plan, 
which consisted in a cantothomy combined with a V-Y advancement flap, proved insufficient in order to maintain the 
lower eyelid rigidity and consequently its functionality. It was decided to reinforce the flap with a chondromucous graft 
harvested in the nasal septum.  

KEY-WORDS – Carcinoma, basal cell; Eyelid neoplasms; Postoperative complications; Reconstructive surgical proce-
dures; Surgical flaps.
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INTRODUÇÃO 

A elaboração de um plano cirúrgico é mandató-
ria na cirurgia oncológica da face. Contudo, especial-
mente quando perante a reconstrução de estruturas 
móveis, tais como as pálpebras, há imponderáveis 
importando o resultado funcional, os quais condicio-
nam mesmo o plano mais detalhado. Nesses casos, 
torna-se imperativa a capacidade para “replanear” e 
resolver os desafios cirúrgicos à medida que estes vão 
surgindo.

CASO CLÍNICO

Reporta-se o caso clínico de um doente de 85 anos 
com o diagnóstico de um carcinoma basocelular, 
envolvendo o terço interno da pálpebra inferior es-
querda (Fig. 1). A excisão deste tumor, com margens 
cirúrgicas apropriadas, resultou num defeito envolven-
do toda a espessura de aproximadamente metade da 
pálpebra inferior, sendo possível manter o seu terço 
externo e poupar o ponto lacrimal. De acordo com 
o que tinha sido planeado (Fig. 2), executou-se um 

retalho de avanço horizontal V-Y combinado com uma 
cantotomia externa, o que permitiu a sutura das duas 
porções da pálpebra restantes. Intraoperatoriamen-
te, concluiu-se que esta solução implicaria a perda 
de rigidez pela pálpebra inferior, com o compromis-
so funcional consequente. Decidiu-se assim reforçar o 
retalho cutâneo reconstruindo a lamela posterior da 
pálpebra. Colheu-se um enxerto condro-mucoso no 
septo nasal, o qual foi modelado em forma de meia-
-lua. Adicionalmente, fizeram-se incisões verticais na 
sua face condral permitindo ao mesmo dobrar ligei-
ramente e adquirir a convexidade necessária para se 
adaptar ao globo ocular. O enxerto foi então colocado 
entre o retalho V-Y previamente referido e a conjuntiva 
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Fig 1 - Carcinoma basocelular ocupando o terço médio 
da pálpebra inferior esquerda.

Fig 2 - Defeito cirúrgico envolvendo o terço médio da 
pálpebra inferior. Desenho do retalho planeado (avanço 
V-Y com cantotomia externa).
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(Fig. 3a), com o seu lado mucoso virado para a última, 
e fixado com sutura vycril® 5-0 externamente ao anel 
orbitário e internamente ao bordo externo da porção 
remanescente da pálpebra, a qual tinha sido avança-
da com o retalho V-Y. O bordo livre da pálpebra foi 
reconstruído através da sutura, com sutura nylon 6-0, 
da extremidade superior da pele avançada do canto 
externo ao enxerto condro-mucoso (Fig. 3b). O septo 
nasal foi deixado a cicatrizar por segunda intenção. O 
olho foi mantido em oclusão até à remoção das sutu-
ras no quinto dia de pós-operatório, altura em que já 
era visível a fusão entre o enxerto condro-mucoso e a 
pele (Fig. 4a). Ao quinto mês de pós-operatório a pál-
pebra inferior é perfeitamente funcional, sem ectro-
pion nem epífora, sendo o resultado estético bastante 
bom (Fig. 4b-c).

DISCUSSÃO

A reconstrução da pálpebra inferior pode ser bas-
tante desafiadora, dadas as preocupações estéticas 
mas sobretudo funcionais. A função desta estrutura 
anatómica depende da sua rigidez, a qual lhe permite 
manter uma adequação à conformação do globo ocu-
lar, e assegurar assim a sua protecção. Quando esta 
rigidez é perdida, surgem ectropion e epífora com as 
complicações inerentes1-3.

Os defeitos cirúrgicos envolvendo toda a espessura 
de até um terço da pálpebra inferior podem ser cor-
rigidos com sutura direta, contrariamente àqueles que 
afetam entre um terço e metade, os quais necessitam de 
um retalho para o seu encerramento. Quando se pre-
tende reconstruir mais de metade da pálpebra inferior, 
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Fig 3 - a) – Imagem intra-operatória com aposição de enxerto condro-mucoso entre retalho cutâneo e conjuntiva; b) Pós-opera-
tório imediato.

Fig 4 - a) – 5ºdia pós-operatório; b-c) – 5º mês pós-operatório.
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torna-se necessária uma solução complexa, com recons-
trução da lamela posterior da pálpebra, já que o tarso 
remanescente não permitirá manter a rigidez necessária 
para a função desta estrutura, o que acontece para de-
feitos de menores dimensões. A reconstrução desta la-
mela posterior obriga a combinar uma estrutura rígida, 
por meio de um enxerto ou retalho, com o retalho cutâ-
neo utilizado para a reconstrução da lamela anterior 
da pálpebra. As soluções para este fim são múltiplas, 
sendo os enxertos do septo nasal ou palato mole e os 
retalhos do tarso da pálpebra superior (procedimento 
de Hughes) os mais frequentemente empregues4-6.

Mais importantes do que a escolha da técnica a uti-
lizar são a perceção das dimensões do defeito cirúrgi-
co e a adequação da solução a estas. É fundamental a 
medição dos defeitos estimados e a elaboração de um 
plano cirúrgico apropriado. Contudo, especialmente 
em defeitos com dimensões “borderline”, é indispen-
sável a aferição da rigidez da pálpebra reconstruída, 
a qual deve ser feita pela comprovação da adapta-
ção da pálpebra ao globo ocular em repouso e do 
seu retorno a esta posição quando destacada. Quan-
do estas premissas não são satisfeitas, é obrigatória a 
mudança da estratégia cirúrgica.

Para além de contribuir para a compreensão das 
contingências aplicáveis à reconstrução da pálpebra 
inferior, o caso que se reporta é um exemplo perfeito 
de um dos mandamentos de Millard para a cirurgia 

reconstrutiva: “Make a plan, a pattern, and a second 
plan (lifeboat)”7.
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RESUMO – Introdução: O quisto mucoso digital é uma lesão relativamente comum sendo a sua etiopatogenia con-
troversa. Inicialmente admitia-se ser mucinose cutânea primária, resultante de processo degenerativo, sem relação 
com a articulação adjacente. Em contrapartida, actualmente, defende-se que resultam da comunicação com a arti-
culação interfalângica distal. Estão descritos diversos tratamentos incluindo punção, aspiração, drenagem, criotera-
pia, laserterapia e excisão, com resultados variáveis e potenciais complicações. O objectivo deste trabalho consistiu 
em avaliar a eficácia e segurança de técnica cirúrgica que inclui a identificação e sutura de pedículo(s) que liga(m) 
o quisto mucoso digital  à articulação articulação interfalângica distal. Material e Métodos: Estudo retrospectivo dos 
doentes com diagnóstico de quisto mucoso digital submetidos a identificação e sutura de pedículo(s) no Serviço de 
Dermatovenereologia do Hospital Garcia de Orta, num período de um ano (Agosto 2012-Agosto 2013). Resulta-
dos: No período estudado foram operados 11 doentes com média de idades de 62 anos. Os quistos predominaram 
na mão direita (7). Em 2 casos identificaram-se 2 pedículos em simultâneo. Num follow-up mediano de 16 meses 
não se identificaram complicações nem recidivas. Conclusões: Os resultados obtidos suportam os dados da litera-
tura que demonstram taxas de cura superiores às restantes técnicas, com menos complicações. Como desvantagens 
da técnica, salientam-se o tempo dispendido e necessária curva de aprendizagem. 

PALAVRAS-CHAVE – Quisto mucoso digital; Azul de metileno; Dedos.

PEDICULE(S) IDENTIFICATION FOR THE TREATMENT OF DIGITAL 
MUCOUS CYST

ABSTRACT – Introduction: Digital mucous cyst is a relatively common lesion with controversial etiopathogenesis. Ear-
lier it was considered a primary cutaneous mucinosis, as a result of a degenerative process, unrelated to the adjacent 
joint. Currently, it is believed that digital mucous cyst arise as a result of a communication with the distal interpha-
langeal joint. There are reported several treatments such as puncture, aspiration, drainage, cryotherapy, laser and 
excision with variable results and potential complications. The objective of this study was to evaluate the efficacy and 
safety of surgery that includes the identification and suture of the pedicle(s) that connects the digital mucous cyst to 
the distal interphalangeal joint. Material and Methods: A 1-year retrospective study (August 2012 - August 2013), 
including patients with digital mucous cyst treated with identification and suture of the pedicle(s) at the Department 
of Dermatology and Venereology of Hospital Garcia de Orta was performed. Results: During this period, 11 patients 
were submitted to surgery. The mean age was 62 years. The cysts were more often located on the right hand (7). In 
2 cases, 2 pedicles were identified simultaneously. In a median follow-up of 16 months, there weren’t complications 
neither relapses. Conclusions: The results are similar to the reported in the literature, revealing superior cure rates with 
fewer complications. As disadvantages of this technique, it is pointed the duration of the procedure and the necessary 
practical experience.

KEY-WORDS – Methylene blue; Cysts; Fingers; Mucus.
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INTRODUÇÃO

O quisto mucoso digital (QMD), também designado 
por quisto mixóide, é uma lesão relativamente comum 
que surge principalmente em mulheres adultas, mais 
frequentemente nos dedos das mãos, embora também 
possa localizar-se nos dedos dos pés1. Tipicamente ma-
nifesta-se como nódulo translúcido, localizado na face 
dorsal da falange distal, potencialmente produzindo um 
sulco longitudinal da unha por compressão da matriz 
ungueal. Geralmente é assintomático, podendo even-
tualmente cursar com discreto desconforto local e liber-
tar substância gelatinosa após microtraumatismos2. Em 
relação à fisiopatologia, ainda hoje permanece contro-
versa. Inicialmente considerava-se ser mucinose cutânea 
primária, resultante de processo degenerativo local, não 
se admitindo ligação etiológica com a articulação inter-
falângica3. Actualmente, a maioria dos autores defende 
que se trata de um ganglion, intimamente ligado à arti-
culação interfalângica distal (IFD) por um ou vários pedí-
culos4-6. Na sua génese estará uma artrite da articulação 
IFD que facilita o desenvolvimento de osteófitos e aumen-
to do fluxo do fluido sinovial, promovendo erosão articu-
lar e formação de falhas que vão originar os pedículos e 
os quistos mixóides6. Como não têm revestimento epite-
lial, não são verdadeiros quistos, sendo a sua designação 
mais correcta de pseudoquisto mucoso ou mixóide6.

Vários tratamentos têm sido descritos, nomeadamen-
te, a punção e drenagem simples, crioterapia, laserte-
rapia, fotocoagulação, injecção de agente esclerosante 
ou corticoterapia intralesional4-9. Com estes tratamentos 

raramente se atingem taxas de cura superiores a 80-
90%, sendo as recidivas muito frequentes. Altas taxas 
de cura (superiores a 90%) estão associadas a cirurgias 
mais invasivas que envolvem a remoção de osteófitos, 
limpeza da cápsula articular e eventual retalho cutâneo 
para encerramento do defeito cirúrgico. No entanto, as 
complicações são maiores, existindo risco de compro-
meter a mobilidade articular e induzir distrofia ungueal 
definitiva4,5.

A identificação e sutura de pedículo(s) surge como 
um método intermédio, com taxas de cura semelhantes 
às cirurgias mais invasivas, mas com menor número de 
complicações e morbilidade pós-operatória5,8,9.

O objectivo deste trabalho consistiu em avaliar a efi-
cácia e segurança da técnica cirúrgica que consiste na 
identificação e sutura de pedículo(s) que liga(m) o QMD 
à articulação IFD.

MATERIAL E MÉTODOS

Realizou-se estudo retrospectivo, com recurso aos 
processos clínicos e base iconográfica, dos doentes 
com diagnóstico de QMD submetidos a identificação 
e sutura de pedículo(s) no Serviço de Dermatovenereo-
logia do Hospital Garcia de Orta, num período de um 
ano (Agosto 2012 - Agosto 2013). Foram estudados 
dados demográficos (idade e sexo) e clínicos (localiza-
ção, número de pedículos identificados, complicações 
e recidivas). Descreve-se ainda pormenorizadamente a 
técnica cirúrgica utilizada.

Revista da SPDV 72(3) 2014; João Alves, Hugo Barreiros; Identificação de pedículo(s) no QMD.

Conflitos de interesse: Os autores declaram não possuir conflitos de interesse.
No conflicts of interest. 
Suporte financeiro: O presente trabalho não foi suportado por nenhum subsídio ou bolsa. 
No sponsorship or scholarship granted.
Direito à 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 - Junho/June 2014; Aceite/Accepted - Julho/July 2014



367

Dermatologia Cirúrgica

Descrição da técnica:
1. Desinfecção com iodopovidona ou clorohexidi- 

 na;
2. Aplicação de garrote;
3. Bloqueio anestésico distal com lidocaína a 2%  

 (sem adrenalina);
4. Injecção de azul de metileno ou azul patente na  

 articulação IFD com seringa de insulina e agulha  
 30 G (Fig. 1):

a. Flexão da falange distal do doente a 45º;
b. Inserção da agulha na face ventral do dedo, cerca  

 de 5 mm proximalmente à prega interfalângica  
 distal, na linha média, com uma inclinação de 30- 
 45º;

c. Injecção de 0,05 mL de azul de metileno no inte- 
 rior da articulação;

5. Na maioria dos casos com injecção bem sucedida  
 o QMD corará de azul;

6. Incisão cutânea, semicircular, realizada entre o  
 QMD e a articulação IFD;

7. Desbridamento cuidadoso com identificação de  
 pedículo(s), visualizados pela cor azul (Fig. 2 e 3);

8. Sutura de pedículo(s) com fio absorvível (geral- 

 mente 5-0) (Fig. 4);
9. Punção e drenagem de QMD se ainda estiver in- 

 tacto;
10. Sutura simples do defeito com fio não absorví- 

 vel;
11. Elevação do membro nas primeiras 48h;
12. Penso simples realizado em dias alternados com  

 desinfecção com iodopovidona;
13. Remoção de sutura entre o 10.º e o 15.º dia  

 pós-operatório.

Fig 1 - Injecção de azul de metileno na articulação inter-
falângica distal.
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Fig 2 - Identificação de pedículo (cor azul).

Fig 3 - Identificação de pedículo (cor azul).



368

Dermatologia Cirúrgica

RESULTADOS

Entre Agosto de 2012 e Agosto de 2013, 11 doen-
tes foram submetidos a identificação e sutura de 
pedículo(s), no Serviço de Dermatovenereologia do 
Hospital Garcia de Orta. Nove eram mulheres e 2 ho-
mens. A idade média foi de 62 anos. O mais novo tinha 
55 e o mais velho 69 anos. Todos os QMD localizavam-
-se nos dedos das mãos, predominando na direita (7 
casos). Todos eram sintomáticos (dor, prurido ou altera-
ções ungueais). Seis localizavam-se no segundo dedo, 
4 no terceiro e 1 no primeiro. Na maioria dos casos 
foi apenas identificado um pedículo a ligar o QMD à 
articulação IFD. Em 2 casos (18%) foram identificados 
2 pedículos em simultâneo. A duração total da técnica 
foi inferior a 30 minutos em todos os doentes, sendo a 
indução anestésica o principal factor condicionante do 
tempo cirúrgico. Num follow-up mediano de 16 meses 
(8-22 meses) não se registaram quaisquer complica-
ções ou recidivas.

DISCUSSÃO

O QMD é patologia frequente na prática clínica. 
Enquanto que o diagnóstico é simples, o seu trata-
mento é complexo, sobretudo no que concerne à efi-
cácia e risco de recidiva. A etiopatogenia permanece 
controversa, sendo que, actualmente, defende tratar-
-se de ganglion, intimamente ligado à articulação IFD 
por um ou mais pedículos4-6. Esta ligação foi inicial-
mente comprovada pela coloração que o QMD adqui-
re após injecção de corante na articulação IFD5. Para 

QMD sintomáticos (dor, prurido, exsudação, deformi-
dade ungueal), os tratamentos mais simples consistem 
na punção, crioterapia, laserterapia, fotocoagulação, 
injecção de agente esclerosante ou corticoterapia in-
tralesional4-7. No entanto, com estas técnicas, rara-
mente se atingem taxas de cura satisfatórias, sendo 
a recidiva frequente4,5. Têm sido descritos excelentes 
resultados, em termos de eficácia, com a utilização 
de técnicas cirúrgicas mais complexas que envolvam 
desbridamento, limpeza da cápsula articular, remo-
ção de osteófitos e realização de retalhos cutâneos. 
Porém, com estes métodos, o risco de complicações 
e morbilidade pós-operatória é maior5. O tratamento 
de QMD utilizando a identificação e sutura de pedícu-
los tem sido apontada como técnica cirúrgica intermé-
dia, alcançando altas taxas de cura com morbilidade 
pós-operatória reduzida4,5,8,9. Isto foi também confir-
mado na nossa experiência, onde num longo período 
de follow-up não se evidenciaram quaisquer recidivas 
ou complicações. O facto de todos os quistos inter-
vencionados estarem localizados nos dedos das mãos 
diminuiu a probabilidade de recidiva. Os dois casos 
onde foram identificados 2 pedículos a ligarem a ar-
ticulação IFD ao QMD chamam a atenção para a 
procura cuidada e sistemática de pedículos múltiplos, 
diminuindo assim também, de sobremaneira, a possi-
bilidade de recidiva.

Como se trata de técnica cirúrgica simples, envol-
vendo manipulação tecidular mínima, as complicações 
cirúrgicas são raras. Estão descritas a infecção, hemor-
ragia, reacção de corpo estranho e cicatriz atrófica4,5,9. 
As duas primeiras são inerentes a qualquer procedi-
mento cirúrgico, sendo minimizadas pela assepsia, 
desinfecção cuidada e controlo eficaz da hemostase. 
A sutura do pedículo com fio absorvível pode, even-
tualmente, levar à formação de granuloma de corpo 
estranho e cicatriz atrófica. Esta complicação é menos 
provável caso se suture o pedículo apenas com um 
ponto simples, evitando deixar as pontas do nó compri-
das. As recidivas são raras e dependem, sobretudo, da 
localização do QMD e da realização adequada da téc-
nica cirúrgica. O tratamento dos QMD localizados nos 
dedos dos pés têm maiores taxas de recidiva, estando 
a eficácia descrita na ordem dos 57%4. A recidiva ocor-
re pelo facto da pressão intra-sinovial ser significativa-
mente aumentada pelo ortostatismo e deambulação, 
motivo de persistência, recorrência e aparecimento 
de novos pedículos4. Outra causa de recidiva consis-
te na realização inadequada da injecção de azul de 
metileno na articulação. Qualquer erro na realização 
deste passo compromete a correcta identificação dos 

Fig 4 - Sutura de pedículo com fio absorvível 5-0.
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pedículos, motivo pelo qual, esta técnica necessita de 
curva de aprendizagem mínima, para se reduzir a pro-
babilidade de recidiva. É, assim, fundamental injectar 
a quantidade adequada de azul de metileno intraar-
ticular para que seja possível corar todos os pedícu-
los, podendo assim serem facilmente identificados. Esta 
quantidade não deve ser superior a 0,1mL pelo peri-
go de comprometimento visual ao corar todo o campo 
operatório de azul. Deve ainda salientar-se que cerca 
de 10% dos pedículos se encontram muito lateraliza-
dos, sendo necessário alargar a incisão cutânea para 
correcta identificação9.

A técnica de identificação de pedículo(s) no trata-
mento de QMD surge assim como método seguro e 
eficaz, confirmando-se estes dados pela experiência do 
nosso Serviço assim como vários trabalhos na literatu-
ra. Como possíveis desvantagens desta técnica apon-
tam-se a ineficácia no tratamento dos QMD dos pés, o 
tempo dispendido para a sua realização e necessária 
curva de aprendizagem.

CONCLUSÕES

Os resultados obtidos na nossa série suportam os 
da literatura que demonstram que a identificação de 
pedículo(s) no tratamento de QMD têm taxas de cura 
superior aos métodos de tratamento mais simples, com 
menos complicações relativamente às técnicas cirúrgicas 
mais complexas. O azul de metileno permite localizar 
com exactidão e quantificar o número de pedículos, di-
minuindo assim a probabilidade de recidiva.
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RESUMO – Introdução: A Dermatite herpetiforme é uma dermatose crónica, pruriginosa e polimórfica conside-
rada o equivalente cutâneo da doença celíaca. Na população pediátrica é, com frequência, um diagnóstico difícil de 
evocar, quer pela sua raridade quer pelo polimorfismo das lesões cutâneas. Caso Clínico: Apresentamos um doente 
do sexo masculino de 8 anos, com lesões polimorfas nas superfícies extensoras dos membros evoluindo há 2 anos. 
A biopsia cutânea lesional demonstrou neutrófilos nas papilas dérmicas e a imunofluorescência directa peri-lesional 
revelou depósitos granulosos de IgA nas papilas dérmicas, estabelecendo o diagnóstico de dermatite herpetiforme. 
Estudo complementar subsequente confirmou a associação a doença celíaca e a adopção de uma dieta sem glúten 
levou à resolução clínica cutânea e da enteropatia.

PALAVRAS-CHAVE – Criança; Dermatite herpetiforme; Dieta sem-glúten; Doença celíaca.

DERMATITIS HERPETIFORMIS IN CHILDREN – A DIAGNOSIS TO 
KEEP IN MIND

ABSTRACT – Introduction: Dermatitis herpetiformis is a chronic, pruritic, polymorphous dermatosis, considered the 
cutaneous equivalent of coeliac disease. In pediatric patients, differential diagnosis with other more common dermato-
sis makes this a challenging diagnosis. Case Report: We present the case of an 8-year old male patient, with polymor-
phous, pruritic lesions on the extensor surfaces of limbs, evolving for 2 years. Lesional skin biopsy showed neutrophils 
on the tips of the dermal papillae, and direct immunofluorescence of perilesional skin demonstrated granular deposits 
of IgA also on the tips of the dermal papillae, establishing the diagnosis of dermatitis herpetiformis. Subsequent studies 
confirmed the association to celiac disease and the adoption of a gluten-free diet led to the clinical resolution of both 
cutaneous lesions and enteropathy.

KEY-WORDS – Child; Dermatitis herpetiformis; Diet, gluten-free; Celiac disease.
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INTRODUÇÃO

A dermatite herpetiforme (DH) foi inicialmente des-
crita por Duhring em 18841, e posteriormente por 
Brocq, em 1888, como uma dermatose bolhosa e pru-
riginosa, com quadro clínico polimorfo. 

Nos anos 60, pela mão de autores como Fry et 
al2 foi consolidada a sua associação à doença celía-
ca, sendo a exposição ao glúten considerada o factor 
ambiental evidente na génese dos períodos de agrava-
mento da dermatose.

Mais tarde foi demonstrada a presença de um terre-
no de predisposição genética pela associação entre DH 
e os HLA DQ2 e DQ83.

Actualmente, sabe-se que a DH está presente em 
12% dos casos de doença celíaca4 e que, apesar de ra-
ramente manifestarem sintomas gastrointestinais, mais 
de 75% destes doentes têm atrofia das vilosidades in-
testinais e os restantes alterações mucosas compatíveis 
com enteropatia por sensibilidade ao glúten.

Reportada maioritariamente em adultos, a DH atin-
ge preferencialmente homens, e a sua incidência varia 
geograficamente (Finlândia: 75,3/100.000 pessoas5, 
Escócia: 11,5/100.00)6.

Até recentemente, não eram conhecidos dados epi-
demiológicos caracterizando a DH em idade pediá-
trica mas West et al7 e Hervonen et al5 demonstraram 
uma incidência neste grupo etário de 0,59/100.00 e 
0,56/100.000, respetivamente, no Reino Unido e Fin-
lândia.

Clinicamente, a DH caracteriza-se por lesões vesico-
-bolhosas com fácil rutura e escoriação, lesões papulo-
-crostosas ou urticariformes, intensamente pruriginosas, 

por vezes agrupadas, dispostas sobretudo a nível das 
superfícies extensoras dos membros, região dorsal, cer-
vical, glútea e peri-bucal. Ocasionalmente, sobretudo 
na criança, podem coexistir lesões petequiais ou pur-
púricas acrais8.

A terapêutica assenta na adoção de uma dieta sem 
glúten, que leva à melhoria das lesões cutâneas de forma 
lenta e gradual (podendo levar até 2 anos) e da entero-
patia de forma mais célere9. A terapêutica farmacológi-
ca, maioritariamente com recurso à dapsona, pode levar 
à resolução clínica em até 48-72h, no entanto deve ser 
ponderada mediante os efeitos adversos possíveis.

CASO CLÍNICO

Doente do sexo masculino, com 8 anos de idade, re-
ferenciado por quadro com mais de 2 anos de evolução 
caracterizado por lesões discretas, papulo-crostosas, 
escoriadas, muito pruriginosas, por vezes vesiculosas 
e ocasionalmente precedidas de crises urticariformes, 
localizadas aos cotovelos, joelhos, região cervical, glú-
tea, peri-bucal e escapular bilateral (Fig.s 1 e 2).

Tinha já sido medicado pelo médico assistente 
com ciclos de corticoterapia tópica, anti-histamínicos e 
agentes acaricidas, sem benefício.

Não apresentava quaisquer outras queixas, nomea-
damente gastrointestinais.

Tinha antecedentes pessoais de má progressão pon-
deral entre os 11 e os 18 meses, tendo realizado estudo 
complementar que não revelara alterações, incluindo 
anticorpos anti-endomísio (Ac anti-EMA) e anti-trans-
glutaminase tecidual (Ac anti-tTG) com valores normais. 
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Desde então apresentava bom desenvolvimento estato-
-ponderal, que mantinha à data da consulta. 

Tinha história familiar positiva para diabetes mellitus 
tipo 2 (avô materno) e diabetes gestacional (mãe).

A biópsia cutânea lesional demonstrou microab-
cessos neutrofílicos no topo das papilas dérmicas, com 
esboço de descolamento subepidérmico (Fig. 3). Este 
achado foi reforçado pela imunofluorescência directa 
peri-lesional que revelou depósitos granulosos de IgA 
nas papilas dérmicas.

Por se confirmar o diagnóstico de dermatite herpeti-
forme foi iniciado o estudo para doença celíaca, tendo 
realizado pesquisa de auto-anticorpos, positivos para 
anti-endomísio (Ac anti-EM), anti-transglutaminase 

tecidual (Ac Anti-tTG) 200 U (normal<20), e anti-glia-
dina (Ac anti-Gli) 153,7 U (normal<25).

O estudo da função tiroideia e auto-anticorpos anti-
-tiroideus foi normal ou negativo.  

A endoscopia digestiva alta mostrou um aspecto 
empedrado da mucosa duodenal, traduzindo as altera-
ções histológicas de atrofia moderada das vilosidades 
e expansão da lâmina própria por infiltrado linfoplas-
mocitário e linfocitose intra-epitelial, compatível com o 
diagnóstico de doença celíaca.

Iniciou dieta sem glúten, com melhoria do prurido e 
resolução completa das lesões cutâneas em 4 semanas 
(Fig. 4).

Revista da SPDV 72() 2014; Inês Coutinho, Mónica Jerónimo, Ana Brinca, Óscar Tellechea, Ana Moreno, Américo Figueiredo; 
Dermatite herpetiforme em idade pediátrica.

Fig 1 - Lesões periorais, pruriginosas.

Fig 2 - Lesões discretas papulocrostosas nos cotovelos.

Fig 3 - Biopsia cutânea de lesão do cotovelo, corada com 
hematoxilina-eosina, demonstrando microabcessos neutro-
fílicos no topo das papilas dérmicas, com escassos eosinófi-
los e esboço de descolamento subepidérmico.

Fig 4 - Melhoria do quadro clínico após 1 mês de absten-
ção de glúten.
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DISCUSSÃO

A dermatite herpetiforme em idade pediátrica é 
rara, com aparente predomínio no sexo feminino (ao 
contrário do que acontece no adulto)5, e de difícil diag-
nóstico. 

Nesta faixa etária, o diagnóstico diferencial faz-se 
sobretudo com eczema atópico, urticária e sarcopto-
se, mais frequentes, mas também com dermatose IgA 
linear, penfigóide bolhoso e eritema polimorfo, mais 
raros10. O diagnóstico definitivo é baseado em critérios 
clínicos associados ao achado histopatológico de bolha 
subepidérmica com infiltrado neutrofílico e escassos eo-
sinófilos nas papilas dérmicas11.

Na imunofluorescência directa (IFD) peri-lesional, 
gold-standard no diagnóstico de DH, encontram-se 
depósitos granulosos de IgA nas papilas dérmicas ou 
depósitos granulosos ao longo de toda a junção der-
mo-epidérmica. Estes dois padrões podem ainda coe-
xistir, assemelhando-se a um depósito granuloso por 
toda a junção dermoepidérmica com acentuação nas 
papilas9.

Dados recentes apontam a transglutaminase epi-
dérmica (eTG), localizada nas papilas dérmicas, como 
o principal auto-antigénio responsável pelo quadro de 
DH12. 

Hipoteticamente, em doentes celíacos com auto-
-anticorpos anti-tTG dar-se-ia um fenómeno de epitope 
spreading que resultaria na sensibilização cruzada para 
a eTG, pela homologia com a sua congénere intestinal. 

Actualmente, está disponível um método de dosea-
mento, por ELISA, de níveis séricos de auto-anticorpos 
anti-eTG, com sensibilidade de 100% e especificidade 
de 97,1% para o diagnóstico de DH. Este poderá vir a 
ser um meio adicional para rastreio de doentes candi-
datos à realização de biópsia cutânea para histopato-
logia e IFD13.

Os auto-anticorpos anti-eTG, como também os au-
to-anticorpos anti-EMA e anti-tTG, utilizados no diag-
nóstico e seguimento da doença celíaca, permitem 
monitorizar a adesão a uma dieta sem glúten, com 
elevação dos títulos na presença de indiscrições ali-
mentares. 

Curiosamente, na população pediátrica, a preva-
lência da IgA anti-eTG é significativamente mais baixa 
(11% no estudo de Hull et al14, sendo a sua utilidade 
para o diagnóstico de DH limitada neste grupo etário.

A terapêutica com restrição de glúten é obrigató-
ria tanto para a melhoria cutânea, habitualmente mais 
lenta, como para a resolução do quadro intestinal, de 
forma mais rápida. Estão descritos depósitos de IgA 

anti-eTG até 2 anos após suspensão do glúten na dieta, 
sendo este o motivo potencial pelo qual a resolução da 
dermatose pode ser tardia9,11. 

Neste contexto, a terapêutica farmacológica pode-
rá estar indicada, e a dapsona é a primeira linha de 
actuação, com resposta clínica do quadro cutâneo em 
até 48-72h. Está recomendada em doses de 1mg/kg/
dia no adulto9 e 2mg/kg/dia10 na criança, com titulação 
à dose mínima capaz de aliviar os sintomas, e deve ser 
introduzida após ponderação dos seus possíveis efeitos 
adversos. Particularmente, a hemólise e a meta-hemo-
globinémia, dose-dependentes, mas também as reac-
ções idiossincráticas de síndrome de hipersensibilidade à 
dapsona, agranulocitose e neuropatia periférica. Por este 
motivo, os doentes devem iniciar dapsona apenas após 
se confirmarem doseamentos normais de glicose-6-fos-
fato desidrogenase e devem realizar estudo analítico nas 
primeiras duas semanas após introdução da sulfona e 
posteriormente durante os primeiros 3 meses9,11.

Outras alternativas terapêuticas incluem a sulfasala-
zina e a sulfametoxipiridazina em doses de 1-2g/dia e 
0,25-1,5g/dia, respectivamente, nas situações em que 
o tratamento com dapsona não for suficiente para con-
trolo da dermatose ou se associar a efeitos adversos9,11.

Os corticoides tópicos de elevada potência, como o 
clobetasol, e os anti-histamínicos de 3ª geração podem 
ter algum papel na diminuição do prurido, não sendo 
contudo, terapêuticas de primeira linha.

O prognóstico dos doentes com dermatite herpeti-
forme tem sido descrito em relação com o prognósti-
co da doença celíaca, estando associado, no adulto, a 
condições auto-imunes como a diabetes tipo 1 e tiroi-
dite auto-imune.

Estudos recentes prospectivos em crianças com DH 
vieram contrariar este conceito, não tendo sido rela-
tado nenhuma destas patologias na população infan-
til5. Hervonen et al reportaram, em 2012, uma taxa de 
mortalidade menor na DH relativamente aos doen-
tes celíacos sem manifestações de DH, explicada por 
menos casos de hipercolesterolémia, menos hábitos ta-
bágicos e maior adesão à dieta sem glúten4. Contudo, 
é importante salientar que os doentes com DH mantêm 
um risco aumentado para linfoma não-Hodgkin, tal 
como acontece nos doentes com doença celíaca, espe-
cialmente aqueles que não aderem à dieta4.

Assim, descrevemos este caso clínico não só pela 
sua raridade, mas também pelo papel importante da 
Dermatologia no diagnóstico de uma condição sistémi-
ca, por vezes de características subclínicas e cujo prog-
nóstico seria certamente mais reservado na ausência de 
intervenção atempada.
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RESUMO – O dermatofibrossarcoma protuberans é um tumor fibro-histiocitário com frequentes recidivas locorregio-
nais e escasso poder metastático. Apenas 6% dos dermatofibrossarcoma protuberans são diagnosticados em idade 
pediátrica. O tratamento de eleição é cirúrgico, obtendo-se uma menor taxa de recidiva nos casos tratados com 
margens cirúrgicas alargadas (2,5cm) ou com cirurgia micrográfica de Mohs. Apresenta-se o caso de uma criança 
do sexo feminino, com 8 anos, com um dermatofibrossarcoma protuberans da parede abdominal excisado com 
margens alargadas e resposta favorável após 12 meses de seguimento. Comentam-se os aspetos mais caraterísticos 
deste tumor na criança e os principais diagnósticos diferenciais a considerar. 

PALAVRAS-CHAVE – Dermatofibrosarcoma; Criança; Imatinib, mesilato; Neoplasias da pele.

DERMATOFIBROSARCOMA PROTUBERANS IN PEDIATRIC AGE

ABSTRACT – Dermatofibrosarcoma protuberans is a rare fibrohistiocytic tumor with frequent locoregional recurrences 
and a low metastatic ability. Only 6% of dermatofibrosarcoma protuberans are diagnosed in children. The gold stan-
dard treatment is the surgical excision and the lower recurrence rates are observed with wide surgical margins (2,5cm) 
or with margin control by Mohs micrographic surgery. The authors report the case of a female 8-year-old child with 
a dermatofibrosarcoma protuberans of the abdominal wall. The tumor was excised with wide margins with a good 
outcome after a 12-month follow-up. The typical features of this tumor in children and the main differential diagnoses 
were pointed out.  

KEY-WORDS – Dermatofibrosarcoma; Skin neoplasms, child; Imatinib, mesylate.
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INTRODUÇÃO

O dermatofibrossarcoma protuberans (DFSP) é um 
tumor raro que representa aproximadamente 1% dos 
sarcomas de tecidos moles. Considerado um tumor me-
senquimatoso com diferenciação fibroblástica e miofi-
broblástica, localiza-se inicialmente na derme, podendo 
invadir a hipoderme, a fáscia, o músculo e o osso1.

A clínica, a histologia, a imuno-histoquímica e as 
anomalias moleculares (expressão de proteína de 
fusão COL1A1-PDGFB produzida por translocação 
(17;22) são similares no adulto e na criança2-4, exis-
tindo, no entanto, diferenças na localização, já que as 
áreas mais frequentemente atingidas na infância são 
os membros inferiores e as zonas acrais (embora exis-
tam casos publicados de DFSP na face e couro cabe-
ludo), enquanto o tronco e a raiz dos membros são as 
localizações predominantes no adulto. 

Diversos artigos referem a possibilidade de exis-
tir um traumatismo prévio como fator etiopatogénico, 
considerando a frequente localização sobre cicatrizes 
ou áreas de vacinação5.

Na infância, a natureza da lesão passa frequente-
mente despercebida, atrasando o diagnóstico. Alguns 
autores consideram, ainda, que a verdadeira preva-
lência deste tumor na infância é provavelmente supe-
rior à reportada6,7, existindo casos não diagnosticados 
atempadamente na idade pediátrica que seriam reco-
nhecidos posteriormente na época adulta, consideran-
do incluso a possibilidade de formas congénitas8.

CASO CLÍNICO

Uma criança de 8 anos de idade, do sexo feminino, 
foi observada na consulta de Dermatologia por lesão 
dura no abdómen com evolução de vários meses, ca-
racterizada por crescimento lento e progressivo e sem 
sintomas associados.

Ao exame objetivo, destacava-se a presença de 
uma placa de aproximadamente 1,5cm de maior eixo, 

de cor rósea-eritematosa, com áreas salientes e ou-
tras deprimidas (aspeto pregueado) e de consistên-
cia dura à palpação (Fig. 1). À dermatoscopia digital 
foram visualizadas áreas de rede delicada sobre fundo 
rosado alternado com outras áreas sem estruturas, 
hipopigmentadas (Fig. 2). (conforme ao descrito na li-
teratura)9. Com as hipóteses de diagnóstico de derma-
tofibroma, mastocitoma solitário ou morfeia em placa, 
foi efectuada uma biopsia incisional, que revelou pro-
liferação mesenquimatosa de células fusiformes, com 
arranjo estoriforme (Fig. 3A), com infiltração da gor-
dura e sem pleomorfismo significativo (Fig. 3B). O ín-
dice mitótico era reduzido, com marcação pelo Ki-67 
inferior a 1% (Fig. 3C). O estudo imunocitoquímico, 
que mostrou negatividade para S100 e CD 31, revelou 
uma positividade franca e difusa para CD 34 (Fig. 4) 
sendo o resultado compatível com dermatofibrossarco-
ma protuberans.
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Fig 4 - Placa rósea-eritematosa, de aspeto pregueado, 
na parede abdominal.
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Após caracterização da extensão local da doença 
por ressonância magnética, a criança foi submetida a 
excisão radical do tumor com 3 cm de margem, incluin-
do a fáscia na profundidade (Fig. 5). O encerramento 
do defeito foi realizado por encerramento directo (Fig. 
6). As margens operatórias estavam livres de tumor ao 
exame histopatológico.

DISCUSSÃO

O DFSP foi descrito pela primeira vez em 1924 por 
Darier e Ferrand, referindo-se a ele como um “der-
matofibrossarcoma progressivo e recorrente”. Um 
ano depois, Hoffman propôs a designação de der-
matofibrossarcoma protuberans, devido à tendência 
para o aparecimento de nódulos protuberantes1,8. 
Do ponto de vista histológico, caracteriza-se por uma 

Fig 2 - Aspecto da lesão á dermatoscopia digital.
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Fig 3 - A) Proliferação mesenquimatosa de células fusiformes com pleomorfismo ligeiro e baixo índice mitótico que se dispõe em 
remoinhos (padrão estoriforme); B) A lesão infiltra o tecido adiposo condicionando septação deste; C) Em grande ampliação, por-
menor do componente fusocelular com pleomorfismo ligeiro sem mitoses.

Fig 4 - Marcação fortemente positiva para CD34, marca-
dor caracteristicamente positivo nesta lesão.

Fig 5 - Excisão radical do tumor com 3cm de margem, 
incluindo a fáscia na profundidade.
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proliferação fibroblástica, com células tumorais agru-
padas em fascículos que se agrupam, dando o aspe-
to de remoinhos ou de rodas de carro. O marcador 
imuno-histoquímico mais específico é o CD34, que se 
revela geralmente positivo de forma difusa e intensa 
em 50 a 100% das células tumorais, tendo uma sensi-
bilidade de 85 a 100%13.

Foram descritas diferentes variantes histológicas14: 
variante clássica, variante pigmentada (conhecida 
como tumor de Bednar), variante fibrossarcomatosa 
(considerada a de pior pronóstico), variante de célu-
las granulosas, variante com diferenciação miogénica, 
variante plana atrófica e variante mixoide (esta última, 
muito rara)15.

Um pormenor muito importante deste tipo de 
tumor é a sua associação a uma translocação recípro-
ca t(17;22) (q22;q13), mais comum em crianças, ou 
a um cromossoma supranumerário em anel r(17;22), 
predominante nos adultos. Estas alterações produzem 
um gene quimérico que codifica uma proteína de fusão 
COLA1-PDGFB responsável pela transformação onco-
génica7,13,17,18. Estes achados genéticos não foram, no 
entanto, pesquisados no presente caso.

Refira-se que a proteína de fusão COLA1-PDGFB 
constitui um alvo terapêutico para o mesilato de imati-
nib, que pode utilizar-se de forma neoadjuvante para 
reduzir o tamanho do tumor no pré-operatório, ou nos 
casos de doença disseminada19.

Na idade infantil, os principais diagnósticos di-
ferenciais devem incluir outros tumores fibro-his-
tiocitarios, como dermatofibroma, neurofibroma e 

dermatomiofibroma, aplasia cútis, morfeia, carcinoma 
basocelular morfeiforme ou linfocitomas entre outros5.

Na abordagem pré-operatória, a RMN da área afe-
tada é muito útil para avaliar a extensão do tumor em 
profundidade. A maioria dos autores preconiza a exci-
são com margens alargadas com pelo menos de 3 cm, 
incluindo a fáscia, ou por cirurgia de Mohs, o que per-
mite reduzir o número de recidivas locorregionais20,21. 
Sempre que a localização anatómica o permita, a ex-
cisão com 3 cm de margem é razoável.

Em crianças de idade inferior a 5 anos, margens de 
1cm são habitualmente suficientes.

Finalmente, quando a extirpação ampla não seja 
viável ou existam margens positivas sem possibilida-
de de nova intervenção pode estar indicada a radio-
terapia adjuvante22. Em casos de recorrência tumoral 
irressecável, a radioterapia e o mesilato de imatinib 
constituem alternativas terapêuticas. Este fármaco en-
contra igualmente aplicação na doença metastática. 
Embora não esteja aprovado na idade pediátrica, exis-
tem relatos de utilização em crianças23,24. 

No presente caso, após estadiamento local com 
ressonância magnética, a criança foi submetida a exci-
são alargada do tumor sob anestesia geral, com resul-
tado histológico posterior que confirmou a existência 
de margens livres e ausência de recidiva tumoral no 
seguimento.

Embora o DFSP seja um tumor pouco comum na 
idade pediátrica, deve ser considerado no diagnóstico 
diferencial de qualquer lesão nodular dura, de cresci-
mento lento, particularmente se localizada nos mem-
bros inferiores e nas zonas acrais.
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RESUMO – O hamartoma angiomatoso écrino é uma malformação benigna rara, de etiologia desconhecida, ca-
racterizada histologicamente por numerosos capilares e estruturas glandulares écrinas. Surge mais frequentemente 
ao nascimento ou na infância, manifestando-se por mancha, placa ou nódulo com crescimento proporcional ao da 
criança. Pode apresentar hiperhidrose, hipertricose e dor. Descreve-se o caso de uma criança do sexo masculino, de 
3 anos, referenciada por 3 manchas discretamente hiperpigmentadas de tonalidade castanha clara, com contornos 
irregulares e hipertricose, com mais de 20 cm de maior eixo cada, localizadas à área toracolombar esquerda. À 
fricção as lesões tornavam-se mais evidentes. Evoluíam desde os 6 meses de idade com hiperhidrose local. A biopsia 
confirmou o diagnóstico de hamartoma angiomatoso écrino. Face à benignidade da lesão e à fruste sintomatologia 
optou-se por não realizar tratamento. O hamartoma angiomatoso écrino é uma entidade rara destacando-se neste 
caso, as lesões de grande dimensão, segundo o nosso conhecimento, não referidas anteriormente na literatura. 
 
PALAVRAS-CHAVE – Hamartoma; Doenças das glândulas sudoríparas.

ECCRINE ANGIOMATOUS HAMARTOMA 

ABSTRACT – Eccrine angiomatous hamartoma is a rare, benign malformation, of unknown aetiology, histologically 
characterized by capillary and eccrine glandular proliferation. It begins more frequently at birth or during childhood, 
presenting with a patch, plaque or nodule growing proportionally to the child’s growth. It can present with hyperhidro-
sis, hypertrichosis and pain. We report the case of a 3-year-old boy who was referred by 3 lightly brownish hyperpig-
mented patches, with more than 20cm long each, irregular borders, hypertrichosis, at the left thoracolumbar region. 
At friction, lesions became more vivid, with an evolution from 6 month-old with hyperhidrosis. The biopsy confirmed 
eccrine angiomatous hamartoma diagnosis. Due to the lesion’s benign nature and subtle symptomatology it was de-
cided not to perform any treatment. Eccrine angiomatous hamartoma is a rare entity and this case, to the best of our 
knowledge, is the biggest one described until now. 

KEY-WORDS – Hamartoma; Sweat gland diseases.
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INTRODUÇÃO

O hamartoma angiomatoso écrino (HAE) é uma 
malformação benigna rara, descrita pela primeira vez 
por Lotzbeck1 em 1859, aquando da observação de um 
tumor angioma-like na face de uma criança.

Caracteriza-se histologicamente pela proliferação 
hiperplásica glandular écrina em associação a capila-
res numerosos ao nível da derme e tecido celular sub-
cutâneo, por vezes, a fibras nervosas, mucina ou tecido 
adiposo2.

Pode estar presente ao nascimento3 ou surgir na in-
fância e manifesta-se por uma placa, nódulo, mancha 
ou pápula com crescimento proporcional ao da crian-
ça2, estando descrita a possibilidade de crescimento rá-
pido na menarca4 e gravidez5, provavelmente devido a 
um estímulo hormonal. 

Embora sejam ainda mais raros, há também casos 
de aparecimento de HAE reportados na idade adulta6.

O HAE tem sobretudo localização acral nos mem-
bros inferiores, podendo apresentar sudorese excessiva, 
hipertricose ou dor2,3,7, estando esta última possivel-
mente relacionada com a presença de pequenos ner-
vos infiltrantes, observados à microscopia electrónica8.

CASO CLÍNICO

Descreve-se o caso de uma criança do sexo mas-
culino, de 3 anos de idade, referenciada à consulta de 
Dermatologia Pediátrica por manchas do dorso, evo-
luindo desde os 6 meses de idade, com hiperhidrose 
local.

Ao exame objectivo observavam-se três manchas 
discretamente hiperpigmentadas, de tonalidade cas-
tanha, com contornos irregulares e hipertricose, com 
mais de 20 cm de maior eixo cada, localizadas à área 
toracolombar esquerda (Fig. 1). À fricção as lesões tor-
navam-se mais evidentes. 

Foi realizada biopsia cutânea que mostrou epider-
me sem alterações e hiperplasia das glândulas sudorí-
paras écrinas, aumento do número de capilares, com 

tecido adiposo disperso focalmente e hiperplasia de fi-
bras nervosas (Fig. 2), confirmando o diagnóstico de 
hamartoma angiomatoso écrino.

Face à benignidade da lesão, à fruste sintomatolo-
gia e com acordo da família, optou-se por não realizar 
qualquer tratamento.
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Fig 1 - Manchas castanhas discretamente hiperpigmen-
tadas, de contornos irregulares, hipertricose, com mais 
de 20cm de maior eixo cada, na área toracolombar es-
querda. 
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DISCUSSÃO

O HAE é uma lesão rara, benigna e de morfologia 
heterogénea.  

A sua etiologia é desconhecida, estando postulada 
a possibilidade de uma mecanismo bioquímico defei-
tuoso na diferenciação do epitélio e do mesênquima 
subjacente induzindo uma proliferação anormal de es-
truturas anexiais e vasculares2. As dimensões da lesão 
presente neste caso são maiores do que aquelas des-
critas na literatura9, tendo o maior caso descrito até à 
data, 15 x 8cm6.

Os principais diagnósticos diferenciais clínicos são 
as malformações vasculares, o hamartoma do músculo 
liso, o nevo écrino, o angioma sudoríparo e o hamarto-
ma fibroso da infância2,7,10.

Do ponto de vista histológico importa diferenciar 
com o nevo écrino, em que existe um aumento do ta-
manho e/ou número dos ductos espiralados écrinos, 
mais do que das glândulas propriamente ditas, sem 
associação com aumento do número de vasos, tecido 
adiposo, fibras nervosas ou mucina. A distinção com 
o angioma sudoríparo pode também ser difícil, embo-
ra nestes a proliferação seja de vasos de grande cali-
bre2,11.

Face à sua beniginidade não necessita habitualmen-
te de tratamento7. Por outro lado, atendendo à dor e à 
hiperhidrose, características acompanhantes frequentes 
(em cerca de 42,4% e 34,3% dos casos respectivamen-
te2), e à perturbação estética, por vezes incomodativa, 
poderá ser questionada uma possível abordagem tera-
pêutica. A excisão cirúrgica é habitualmente curativa, 

podendo, dependente da extensão, sintomatologia e 
localização da lesão, serem ponderadas a utilização de 
toxina botulínica12, injecção de agentes esclerosantes13, 
ou o uso de laser pulsado de contraste ou Nd-YAG14.

As características clínicas descritas do HAE permitem 
um bom índice de suspeição, sendo a confirmação ob-
tida pelos achados histológicos. 
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RESUMO – A paquidermodactilia é uma forma rara de fibromatose que envolve a face lateral das primeiras falan-
ges dos dedos das mãos. Apesar de idiopática por definição, muitas vezes é possível identificar um trauma mecânico 
repetitivo na sua origem.
Os autores descrevem 2 casos clínicos ilustrativos desta patologia. 

PALAVRAS-CHAVE – Fibroma; Dedos.

PACHYDERMODACTYLY - TWO NEW CASES

ABSTRACT – Pachydermodactylyis is a rare form of fibromatosis affecting the lateral aspects of the first phalanges 
of the hands. Although idiopathic by definition, frequently a repetitive mechanical trauma is identifiable as its cause.
The authors describe two case reports of this condition.
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INTRODUÇÃO

A paquidermodactilia é uma forma rara, benigna e 
assintomática de fibromatose digital. Inicialmente des-
crita por Bazex1, deve o seu nome a Verbov2. Com cerca 
de cem casos descritos na literatura, caracteriza-se pela 
presença de espessamento dos tecidos moles que cir-
cundam a zona lateral das articulações interfalângicas 
e falanges proximais das mãos. Geralmente assinto-
mática, a paquidermodactilia afecta sobretudo adultos 
jovens saudáveis do sexo masculino, com uma idade 
média reportada de 21 anos3-7.

Desconhece-se a sua fisiopatologia, mas num nú-
mero considerável dos casos reportados na literatura, 
é possível identificar um trauma mecânico repetitivo na 
pele, quer ocupacional quer patológico (tique)3-7.

CASOS CLÍNICOS

Caso 1: Doente do sexo masculino, 17 anos de 
idade, sem antecedentes pessoais relevantes, obser-
vado em consulta de dermatologia por espessamento 
cutâneo das faces laterais das falanges proximais e da 
zona circundando as articulações interfalângicas dos 
dedos II-IV de ambas as mãos, com cerca de 1 ano de 
evolução (Fig.s 1 e 2). Na anamnese não se consegui-
ram identificar traumas repetitivos envolvendo as áreas 
afectadas.

Foi efectuada biopsia cutânea que mostrou hiper-
ceratose ortoceratósica, acantose e espessamento da 
derme (Fig. 3)

Caso 2: Doente do sexo masculino, 16 anos de 
idade, sem antecedentes pessoais identificados, que 
recorre a consulta de dermatologia por espessamen-
to cutâneo da face lateral das primeiras falanges e da 
zona interfalângica dos dedos II-IV de ambas as mãos, 
com instalação progressiva nos 2 anos precedentes. Era 
também evidente hiperceratose na face interna das fa-
langes proximais do segundo e terceiro dedos da mão 
direita, bem como da face externa da falange proximal 
do quarto dedo da mão esquerda (Fig. 4). O doente re-
portava a utilização continuada e prolongada de luvas 
de hóquei desde os 5 anos de idade (Fig. 5). Adicional-
mente, referia um tique consistindo no entrelaçar dos 
dedos de ambas as mãos com movimentos friccionais 
repetitivos (Fig. 6).

Fez-se biopsia de pele que mostrou hiperceratose 
ortoceratósica e acantose, bem como espessamento da 
derme.

Fig. 1 - Exantema maculopapular eritematoso após contacto 
com a água.
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Fig 1 - Espessamento cutâneo das faces laterais das fa-
langes proximais e da zona circundando as articulações 
interfalângicas dos dedos II-IV de ambas as mãos. 

Fig 2 - Detalhe do espessamento cutâneo do quarto 
dedo da mão direita. 

Fig 3 - Avaliação histopatológica mostrando hipercera-
tose ortoceratósica, acantose e espessamento da derme 
(H&E, 40X). 
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DISCUSSÃO

Do grego paqui (espesso), dermo (pele) e dáctilos 
(dedos)6, a paquidermodactilia é uma doença benigna 
cuja fisiopatologia se desconhece. Apesar disso, está 
frequentemente associada a movimentos repetitivos 
de natureza ocupacional, podendo também ter na sua 
origem hábitos psicopatológicos enquadráveis na per-
turbação obsessivo-compulsiva, ou outras patologias 
psiquiátricas, envolvendo a manipulação das mãos5,8,9. 
Geralmente encontram-se compulsões em que o con-
tacto mão-com-mão é mantido pelo entrelaçar dos 
dedos, tal como acontece no segundo caso clínico aqui 
exposto, ou pela preensão ou fricção dos mesmos. 
Estes processos levam geralmente ao envolvimento dos 
dedos II-IV. Todavia, há casos, tal como o primeiro aqui 
descrito, em que não se identifica qualquer tipo de mo-
vimento repetitivo, mantendo-se a apresentação clínica 

em que o primeiro e quinto dedo são, por regra, pou-
pados. 

Para além desta forma clássica, está descrita uma 
variante em que apenas um dedo se encontra atingido 
(monopaquidermodactilia)10, e outra em que o espes-
samento cutâneo se estende a outras zonas das mãos 
que não os dedos, tal como as articulações metacarpo-
falângicas11. Apesar de estar descrita uma forma fami-
liar12, sem outras manifestações, e a associação com 
outras patologias, nomeadamente a esclerose tubero-
sa13,14, a paquidermodactilia ocorre, regra geral, de 
forma isolada e esporádica. 

Os exames imagiológicos mostram normalmente 
espessamento dos tecidos moles em torno das inter-
falângicas proximais, poupando os tendões, ligamen-
tos, superfícies articulares e periósteo16.

Histologicamente, a paquidermodactilia caracteri-
za-se por hiperceratose ortoceratósica, acantose e es-
pessamento da derme, alterações que se encontraram 
nos dois casos clínicos aqui expostos. Este espessamen-
to é atribuível ao aumento do número de fibroblastos 
e das fibras de colagénio tipo III e V. Geralmente há 
pouca ou nenhuma inflamação1-7,16.

Inicialmente descrita como uma forma atípica de 
“Knuckle pads”, a paquidermodactilia tem na locali-
zação do espessamento cutâneo, que caracteriza estas 
duas entidades, a sua particularidade. Nas “Knuckle 
pads” este é bem delimitado localizando-se na face 
dorsal das mãos sobretudo sobre as articulações in-
terfalângicas proximais e mais raramente sobre as 
metacarpofalângicas ou interfalângicas distais. Já na 
paquidermodactilia, este espessamento ocorre nas 
faces laterais dos dedos na área que circunda as in-
terfalângicas proximais e a primeira falange, sendo 
isso ilustrado pelos casos clínicos relatados. Ambas as 

Fig 4 - Espessamento cutâneo da face lateral interfalângi-
ca e falângica proximal dos dedos II-IV de ambas as mãos; 
hiperceratose da face interna das falanges proximais do se-
gundo e terceiro dedos da mão direita e da face externa da 
falange proximal do quarto dedo da mão esquerda.
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Fig 5 - Luva de Hóquei utilizada pelo doente.

Fig 6 - Doente exemplificando tique consistindo em entrela-
çar os dedos das mãos.
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doenças têm uma etiologia desconhecida, sendo que 
nas “Knuckle pads”, por definição, não há associação 
com trauma cutâneo, ao contrário do que frequente-
mente acontece na paquidermodactilia16-18.

Tem sido descrita, sob o termo pseudo-“Knuckle 
pads”, uma outra entidade que, tal como pode acon-
tecer na paquidermodactilia, resulta da fricção cutânea 
repetida, distinguindo-se desta pelo facto do espessa-
mento cutâneo envolver a face dorsal dos dedos. Sendo 
muitas vezes consideradas manifestações diferentes 
dentro do espectro de uma mesma doença, a nomen-
clatura envolvendo estas entidades permanece pouco 
clarificada11,19.

No que diz respeito ao tratamento, o qual se re-
veste apenas de motivações estéticas, pese embora a 
ausência de resultados consistentes relativos a qualquer 
método, há relatos de eficácia com injecção intralesio-
nal de acetonido de triancinolona, bem como através 
da remoção cirúrgica das zonas afectadas. Quando é 
identificável uma compulsão com características pato-
lógicas, o acompanhamento psicológico/psiquiátrico 
poderá ser útil no controlo da mesma, o que leva à 
regressão do quadro clínico cutâneo.

Os casos clínicos aqui descritos ilustram de forma 
explícita esta patologia rara, que embora benigna 
causa um dano estético considerável. O primeiro idio-
pático e o segundo resultante de um trauma mecânico 
repetitivo, ambos com uma apresentação clínica seme-
lhante e muito característica da patologia em questão.
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RESUMO – A síndrome de Melkersson-Rosenthal é composta pela tríade: língua plicata, paralisia facial intermiten-
te e edema orofacial. O achado dominante e mais precoce é o edema  orofacial. Desta forma, o dermatologista é 
frequentemente o primeiro profissional a ter contato com o paciente. A condição tem sido pouco descrita em revistas 
dermatológicas. Apresentamos um caso clássico da tríade completa. 

PALAVRAS-CHAVE – Síndrome de Melkersson Rosenthal; Clofazimina; Língua fissurada; Paralisia facial. 

MELKERSSON-ROSENTHAL SYNDROME 

ABSTRACT – The Melkersson-Rosenthal Syndrome is composed of the Triad: linqua plicata, intermittent facial palsy 
and orofacial swelling. Usually, the dominant and earliest finding of the syndrome is the orofacial swelling. Therefore, 
it’s frequently the dermatologist the first professional to have contact with the patient. Yet, the condition has been few 
times described in dermatological literature. We present a classical case of the complete triad.

KEY-WORDS – Melkersson-Rosenthal Syndrome; Clofazimine; Tongue, fissured; Facial paralysis. 
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INTRODUCTION

Merkelsson-Rosenthal Syndrome is a rare condition 
composed of the triad: recurrent orofacial swelling, lin-
gua plicata e intermittent facial nerve palsy1,2. The Syn-
drome was first described by Melkersson in 1928 in its 
incomplete form. In 1931 Rosenthal added lingua pli-
cata to the syndrome. Since 1949 the triad is known as 
Melkersson-Rosenthal syndrome1,3. We describe a case 
of this condition in its complete form.

CASE REPORT

Female, 22 years old with a four year history of re-
current inferior lip swelling. Firstly the swelling was in-
termittent but it developed to persistency with periodic 
exacerbations (Fig. 1). She complained also of an epi-
sode of facial palsy one year earlier. The patient de-
nied the use of medications, gastrointestinal symptoms 
and cough. Physical examination showed edema of the 

inferior lip mainly on its right portion and the presence 
of lingua plicata and macroglossia (Fig. 2). There were 
no infectious signs on the dental area. The eletroneu-
romyography showed evidence of previous right facial 
nerve palsy with signals of aberrant reinnervation. The 
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Fig 1 - Important inferior lip swelling. 

Fig 2 - Lingua plicata. 

Fig 3 - Aspect of the lips one year after the completion 
of treatment.
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histopathological examination added to the diagnosis 
as it uncovered the presence of lymphocytic granulo-
mata in the skin of the inferior lip. We began treatment 
with clorfazimine 100mg/day which she used for two 
years with great clinical improvement. At the moment 
she is with no treatment for a year and shows no signs 
of remission (Fig. 3).  

DISCUSSION

We present a classical case of Melkersson-Rosenthal 
Syndrome. The condition is more frequent in young 
adults and has similar distribution among the sexes4. 
The Dominant clinical feature of the triad is the facial 
swelling and it happens mostly on the lip in the form 
of granulomatous cheilitis1. Nevertheless, the complete 
triad happens only in 13%-25% of cases1,2. The Diagno-
sis is often difficult since the symptoms seldom present 
simultaneously1.

The histopathological examination shows non-ca-
seating granulomata. However, it is necessary clinical 
correlation since diseases like sarcoidosis and Crohn’s 
disease have similar histopathology4. Clinically should 
be excluded gastrointestinal alterations that may su-
ggest Crohn’s disease. The patient should also be que-
ried about the presence of chronic cough which would 
suggest sarcoidosis, histoplasmosis and tuberculosis. 
The use of medications such as ACE inhibitors and cal-
cium channel blockers, as well as other diseases like Ro-
sacea and Angioedema are differential diagnosis too5.

The treatment remains a challenge and it will de-
pend on the severity of clinical manifestations. The ma-
jority of patients with granulomatous cheilitis benefit 
from the use of topical corticosteroids such as triamci-
nolone or clobetasol in orobase. More extensive cases 

may respond to intralesional triamcinolone or to short 
courses of systemic glucocorticoids. clofazimine, hydro-
xychloroquine or sulfasalazine are attractive alternatives 
to the last6. In case of disfiguring or recurrent swelling 
of the lip the surgical treatment is sometimes essential7. 
On the other hand, facial palsy treatment is hard and 
none of the available options seems to change its evo-
lution2. Clorfazimine was chosen to the management of 
this patient leading to a well succeeded treatment.
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RESUMO – Devido ao desenvolvimento de grandes áreas permanentes de alopecia, os pacientes com LPP são mais 
propensos a evoluir com distúrbios psicossociais e menor qualidade de vida. O líquen plano pilar (LPP) é caracte-
rizado por uma resposta autoimune contra antígenos do folículo piloso. Sabe-se que pode coexistir com doenças 
imunológicas sistêmicas, porém essa relação ainda não é bem compreendida. O reconhecimento precoce e a te-
rapia imediata são a base para proteger o folículo piloso de possível fibrose e deter a progressão da perda capilar. 
Apresentamos uma terapêutica com excelente resultado utilizada em um caso de líquen plano pilar que ocorreu em 
overlap a dermatomiosite e esclerodermia.

PALAVRAS-CHAVE – Alopecia; Líquen plano.

LICHEN PLANOPILARIS – A CASE ASSOCIATED WITH 
AUTOIMMUNE DISEASES

ABSTRACT – Due to the development of large areas of permanent alopecia, patients with lichen planopilaris are more 
likely to evolve with psychosocial disorders and lower quality of life. Lichen planopilaris (LPP) is characterized by an 
autoimmune response against antigens of the hair follicle. It is known that can coexist with systemic autoimmune di-
seases, although this relationship is not well understood. Early recognition and prompt therapy are to protect the base 
of the hair follicle and fibrosis can stop the progression of hair loss. We present a therapy used with excellent results 
in a case of lichen planus pillar overlap that occurred in dermatomyositis and scleroderma.
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INTRODUÇÃO

Descrito por Pringle, em 1985, o líquen plano pilar 
(LPP) é uma condição inflamatória crônica rara com 
alto grau de acometimento capilar. Apesar de sua etio-
logia ainda incerta, é considerada doença autoimune 
com envolvimento de linfócitos T ativados1. Estudos re-
centes mostraram que nas unidades pilossebáceas, de 
pacientes com LPP, há a deficiência do receptor ativado 
por proliferadores de peroxissomos (PPAR-y)1 e a distri-
buição alterada de integrinas, nas lesões ativas2.

A distinção entre LPP e outras alopecias cicatriciais 
pode ser difícil. Observa-se em estudo histopatológico 
do LPP intensa inflamação liquenóide, infiltrado linfo-
cítico superficial e hiperceratose com vacuolização das 
células da membrana basal. O infiltrado inflamatório 
no LPP se estende em um padrão em forma de banda 
ao longo do epitélio folicular e, geralmente, o segmen-
to inferior do folículo e a derme são poupados. 

Na literatura atual, há poucos relatos que associam 
o aparecimento de LPP com doenças autoimunes ou 
drogas utilizadas na terapêutica3. Não se compreen-
de totalmente essa relação, mas sabe-se que o líquen 
plano pilar pode mimetizar ou ocorrer em overlap a ou-
tras condições imunológicas, como o lúpus eritematoso 
sistêmico e a esclerodermia em couro de sabre4.

O tratamento do LPP é baseado na eliminação do 
processo inflamatório, o que permite que o folículo pi-
loso volte a se desenvolver. Em casos de fibrose já esta-
belecida as opções restringem-se a métodos invasivos 
como, por exemplo, o transplante capilar.

Nesse artigo, apresentamos uma opção terapêuti-
ca que demonstrou excelente resultado para um caso 
de líquen plano pilar em overlap com esclerodermia e 
dermatomiosite.

RELATO DO CASO

Paciente do sexo feminino, de quarenta e um anos 
de idade, natural de Coari, no estado do Amazonas, 
é portadora de esclerodermia e dermatomiosite desde 
2006. Fez uso de treze pulsos de ciclofosfamida para 
tratamento das doenças autoimunes sistêmicas, sendo 

o último pulso realizado em dezembro de 2009. Foi 
encaminhada para primeira avaliação dermatológica 
no HUGV em junho de 2010, apresentando alopecia 
central em couro cabeludo há três meses, com piora 
progressiva do quadro. Na consulta paciente fazia uso 
de prednisona 20mg/dia, nifedipina 20mg/dia, ome-
prazol 40mg/dia, sinvastatina 20mg/ dia, hidroxizine 
20mg/dia e azatioprina 100mg/dia. 

Ao exame físico apresentava placa única de alope-
cia que se iniciou no vértex, com progressiva extensão 
para toda região central do couro cabeludo (Fig. 1); na 
periferia visualiza-se descamação e eritema perifolicular 
(Fig. 2). O teste de tração estava positivo. A dermatosco-
pia demonstrou diminuição dos óstios foliculares, além 
de melhor definição das escamas perifoliculares (Fig. 3).

Como conduta foi solicitada biópsia de couro cabe-
ludo em corte longitudinal e transversal em área infla-
matória, que evidenciou infiltrado inflamatório irregular 
em derme papilar, que acompanha a morfologia do 
folículo piloso e é composto por células mononucleares 
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Fig 1 - Placa de alopecia única, com descamação e 
eritema perifolicular na periferia da lesão.
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do tipo linfócitos e histiócitos, acometendo principal-
mente a região infundibular. (Fig. 4). O diagnóstico 
foi firmado como líquen plano pilar, e prescrito dipro-
pionato de betametasona e minoxidil a 5%. A paciente 
apresentou melhora importante com boa repilação do 
couro cabeludo nos meses seguintes.

Nas últimas consultas a paciente mostrou quadro de 
boa reepitelização e negou queda capilar (Fig. 5). O 
tratamento foi mantido por 2 anos com completa re-
gressão do caso (Fig. 6).

Fig 2 - Detalhe do eritema e descamação na periferia da 
placa de alopecia.
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Fig 3 - Detalhe da dermatoscopia na periferia da lesão, 
com descamação perifolicular.

Fig 4 - Corte histológico longitudinal de couro cabeludo 
corado com hematoxilina-eosina, mostrando infiltrado in-
flamatório irregular em derme papilar, que acompanha a 
morfologia do folículo piloso e é composto por células mo-
nonucleares do tipo linfócitos e histiócitos, acometendo prin-
cipalmente a região infundibular.

Fig 5 - Após 3 meses de tratamento. Estagnação do proces-
so inflamatório e repilação.

Fig 6 - Após 1 ano de tratamento, com repilação complete 
da placa anterior de alopecia.
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DISCUSSÃO

A principal característica clínica do líquen plano pilar 
é o desenvolvimento de grandes áreas de alopecia ci-
catricial. Quando comparados com pacientes que não 
possuem esta manifestação cutânea, os que apresen-
tam LPP possuem maiores índices de baixa autoestima 
e menor sensação de bem estar geral. Condições que 
podem desenvolver ou piorar quadros depressivos e 
afetar diretamente a vida social e profissional do pa-
ciente4.

A perda capilar no LPP é caracterizada por inflama-
ção crônica em torno do folículo piloso. Esse processo 
inflamatório é mediado, principalmente, por linfócitos T 
CD8 e pode evoluir para fibrose caso a terapêutica não 
seja instituída precocemente. Os antígenos alvos des-
ses linfócitos são desconhecidos, mas acredita-se que 
possam ser de origem virais, medicamentosas ou auto-
-antígenos.

D’Ovidio et al demonstrou a existência de uma dis-
tribuição irregular de integrinas, nos pacientes com LPP. 
Essa alteração provoca a perda da aderência folicular 
do queratinócito e explica os sinais clínicos, como as 

áreas de alopecia e o fenômeno de fácil destacamen-
to do cabelo2. A intensa inflamação do folículo piloso 
também foi explicada por Alsantali et al em estudo que 
detectou que a deficiência do receptor PPAR-y, nas uni-
dades pilossebáceas, resulta em exagerada produção 
de lipídios pró-inflamatórios1.

De maneira geral, o líquen plano pilar é uma doen-
ça rara na população e quando presente ocorre em 
maior número em pacientes do sexo feminino entre 40 
a 60 anos5. Há poucos relatos que descrevem a sobre-
posição do LPP a outras condições imunológicas6. Dos 
existentes em literatura citam-se apenas overlap com 
lúpus eritematoso sistêmico7 e esclerodermia do tipo 
golpe de sabre4. 

Não há informações sobre a ocorrência simultânea 
com dermatomiosite4. O único caso em literatura de pa-
ciente que desenvolveu esclerodermia golpe de sabre e 
LPP sugeriu etiologia semelhante ou processo patológi-
co parecido para as duas dermatoses6. E quanto aos 
medicamentos que induzem a alopecia cicatricial do 
LPP, relatam-se somente estudos que associam o apare-
cimento ao uso de drogas anti-TNFa, como etanercepte3 
e influximabe8. 

A terapêutica do LPP é bastante desafiadora. Os 
corticosteroides atuam a fim de reduzir a inflamação 
estabelecida e permitir a parada da progressão da alo-
pecia9,10. Apesar do longo quadro de overlap de der-
matomiosite e esclerodermia, o maior incômodo da 
paciente relatada advinha do LPP, condição que a levou 
a buscar tratamento no serviço de dermatologia. 

A paciente encontrava-se sem melhora da perda ca-
pilar progressiva apesar do uso crônico de prednisona 
em dose imunossupressora e da realização de 13 pulsos 
com metilpredinisolona, para terapia reumatológica. 

O tratamento proposto foi oclusão tópica com dipro-
pionato de betametasona e, posteriormente, associa-
ção com triancinolona intralesional. Observou-se que, 
diferente do uso crônico com corticosteroide oral e da 
pulsoterapia, as oclusões com corticóide tópico de alta 
potência associadas com aplicação intralesional mos-
traram grande eficácia, em curto período de tempo, e 
evidente melhora clínica da paciente. 

Apresentamos, portanto, uma opção terapêutica 
com ótima resposta, baixo risco e baixa interseção me-
dicamentosa. 
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Fig 7 - Após 3 anos de tratamento.
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RESUMO – O pioderma gangrenoso (PG) e a hidrosadenite supurativa (HS) são doenças inflamatórias, de etiologia 
desconhecida, sendo a sua associação rara mas bem documentada. Descreve-se o caso de uma doente de 27 anos, 
com história de lesões axilares e inguinais de HS desde há 4 anos com desenvolvimento de uma lesão de PG na perna 
direita. Realizou-se tratamento com corticoterapia sistémica, em internamento. Posteriormente realizou tratamento 
com clindamicina e rifampicina, seguida de isotretínoina oral em baixa dose, com boa resposta.
A associação da HS e do PG poderá ter uma origem comum relacionada com alterações da atividade dos neutrófilos. 
A descrição do síndrome autossómico dominante PAPA (PG, acne e artrite piogénica) assim como PASH (PG, acne e 
HS), dermatoses enquadradas no espectro das doenças autoinflamatórias, perspectivam uma maior compreensão da 
etiopatogenia desta associação com possíveis implicações diagnósticas e terapêuticas.

PALAVRAS-CHAVE – Pioderma gangrenoso; Hidrosadenite supurativa.

PYODERMA GANGRENOSUM ASSOCIATED WITH HIDRADENITIS 
SUPURATIVA – A RARE BUT WELL ESTABLISHED ASSOCIATION 

ABSTRACT – Pyoderma gangrenosum (PG) and hidradenitis suppurativa (HS) are inflammatory diseases of unknown 
aetiology, which association is rare but well established. We describe the case of a 27-year-old female patient, with axi-
llary and inguinal hidradenitis supurativa lesions since four years ago who developed a pyoderma gangrenosum lesion 
in her right leg. Treatment was instituted with systemic corticosteroids in inpatient setting. Afterwards, clindamycin and 
rifampicin were chosen followed by low dose isotretinoin with good response.
The association of HS and PG can possibly have a common aetiology related to neutrophilic activity dysfunction. The 
description autossomic dominant syndrome PAPA (PG, acne and pyogenic arthritis) as well as PASH (PG, acne and HS), 
dermatos included in the spectrum of autoinflammatory diseases, promise a better comprehension of aetiopathogenesis 
of this association with possible diagnostic and therapeutic improvements.

KEY-WORDS – Pyoderma gangrenosum; Hidradenitis suppurativa.
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INTRODUÇÃO

O pioderma gangrenoso (PG) e a hidrosadenite su-
purativa (HS) são doenças inflamatórias raras, cuja as-
sociação está descrita em cerca de 30 casos1. 

O Pioderma gangrenoso é uma dermatose neu-
trofílica, de etiologia desconhecida, caracterizando-se 
pelo desenvolvimento de um nódulo ou pústula doloro-
sa formando progressivamente uma úlcera com bordo 
elevado e de aspecto denteado. Surge mais frequen-
temente nas extremidades inferiores mas pode surgir 
em qualquer local do corpo1. Foi descrito pela primeira 
vez em 1916 por Brocq como phagédenisme géometri-
que2 e em 1930 por Burnsting e colaboradores como 
pioderma gangrenoso3, sendo realçado o componen-
te de úlceras necrotizantes. A associação com outras 
doenças sistémicas surge em metade dos casos, como 
a doença inflamatória intestinal, a gamapatia mono-
clonal e o mieloma4. Na patogénese estão implicadas 
alterações da quimiotaxia, e da reactividade neutrofíli-
ca5 bem como de linfócitos T auxiliares e citotóxicos6. 

A HS é uma dermatose neutrofílica crónica e recor-
rente, de etiologia desconhecida. Surge após a puber-
dade, com lesões dolorosas, inflamatórias, nodulares, 
fistulizantes e cicatriciais nas áreas com glândulas apó-
crinas7. Observaram-se neutrófilos disfuncionais8 assim 
como a possível influência hormonal e genética9.

A única ligação comum sugerida entre estas duas 
entidades parece ser uma função neutrofílica defeituo-
sa embora não exista evidência de suporte de que este 
seja o factor etiológico comum10.

CASO CLÍNICO

Doente do sexo feminino, caucasiana, de 27 anos 
de idade que recorreu ao serviço de urgência devido 
a ulceração na perna direita, com duas semanas de 
evolução, tendo tido início como nódulo eritematoso 
doloroso (Fig. 1). Realizada limpeza cirúrgica com agra-
vamento da lesão (Fig. 2). Instituída terapêutica antibió-
tica com flucloxacilina e meropenem. Transferida para o 
serviço de Dermatologia, apresentando à entrada lesão 
ulcerada na perna direita com 10cm por 6cm, com bor-
dos relativamente bem definidos, irregulares, violáceos 
com aspecto em mordida e exsudação ligeira, tendo-se 
diagnosticado pioderma gangrenoso. Obesa.

Hidrosadenite supurativa desde há 4 anos, com le-
sões axilares e inguinais - estádio III de Hurley (Fig. 4). 
Há 2 anos tinha realizado tratamento com isotretinoína 
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Fig 1 - (a) Nódulo doloroso de coloração violácea (b) 
com início de ulceração.
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oral 20mg/dia e clindamicina tópica durante 1 ano, 
sem melhoria.  

Sem história de traumatismo. Negou alterações do 
trânsito intestinal, oculares e articulares. Fenómeno de 
patergia positivo. 

Analiticamente, sem anemia ou leucocitose. Ausên-
cia de pico monoclonal. O esfregaço sanguíneo não 
apresentava alterações. Rastreio de autoimunidade ne-
gativo.

Realizou colonoscopia total que não demonstrou 
alterações do tracto gastrointestinal. Telerradiografia 
de tórax normal. Hemoculturas negativas. Serologias 
para o VIH, anti- VHC, AgHBs, AcHBs negativas. RPR 

negativo. Culturas micológicas e bacteriológicas da 
lesão foram negativas. 

Sem história de acne grave. Sem história familiar 
de autoimunidade ou de doença inflamatória intestinal.

Realizou-se tratamento com prednisolona 1mg/Kg/
dia com boa evolução e reepitelização da lesão de pio-
derma gangrenoso.

Seguidamente, realizou o esquema de Mendonça 
e Griffiths11, clindamicina 300mg 2x/dia e rifampicina 
300mg 2x/dia, durante 10 semanas, com estabilização 
das lesões axilares e inguinais. Instituiu-se terapêutica 
com isotretinoína oral em baixa dose (10mg/dia). Rea-
lizado tratamento cirúrgico com excisão alargada das 
lesões inguinais. 

Em seguimento desde há 2 anos, sem recidiva de 
lesões de pioderma gangrenoso e com um ano de se-
guimento após o tratamento cirúrgico das lesões ingui-
nais, mantendo-se desde então sem actividade da HS, 
não realizando actualmente qualquer medicação para 
o efeito. 

DISCUSSÃO

O diagnóstico prévio de HS ao desenvolvimento de 
PG na nossa doente corrobora o descrito na literatu-
ra. A HS antecede por período varíavel o PG, estando 
descritos longos períodos de latência, com uma média 
de 21 anos por Ah-Weng e colaboradores10 e períodos 
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Fig 2 - (a) Lesão ulcerada após limpeza cirúrgica e (b) à 
entrada do serviço de Dermatologia.

Fig 3 - (a) Lesão em reepitelização (b) lesão reepitelizada.

Fig 4 - Lesão axilar com trajectos fistulosos vários.
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mais curtos, com um tempo de latência média de 3 
anos por Hsiao e colaboradores1. Nesta série, a maior 
descrita, com onze casos desta associação, a localiza-
ção das lesões de PG observadas foi mais comum nos 
mesmos locais das lesões de HS, o que pode conferir 
alguma indefinição diagnóstica, visto que lesões de HS 
com ulceração crónica podem assemelhar-se a lesões 
de PG e a distinção histológica entre estas duas entida-
des pode ser difícil. Foi descrita uma baixa prevalên-
cia de doença inflamatória intestinal nesta série, e uma 
predominância no sexo feminino, que poderá estar re-
lacionada com a maior prevalência de HS no sexo fe-
minino12. A maior parte dos doentes observados eram 
obesos1, tal como neste caso, o que poderá estar rela-
cionado com o potencial de exacerbação da HS devido 
ao aumento de forças de cisalhamento, oclusão e ma-
ceração13,14 e pela criação de um estado de hiperan-
drogenismo9, sendo que uma diminuição de peso pode 
levar a melhoria da HS15. Foi reportado aumento dos 
marcadores de inflamação, e também comorbilidades 
tais como obesidade, diabetes mellitus tipo II e doença 
arterial coronária1.

No entanto, não se observa correlação da activida-
de da doença nas duas entidades antes ou depois do 
desenvolvimento do pioderma gangrenoso10. 

A associação do pioderma gangrenoso, acne e ar-
trite piogénica enquadra-se no síndrome PAPA16, uma 
doença autoinflamatória causada por mutações no 
gene PSTPIP1 localizado no cromossoma 15q24-q25.1 
codificando a proteína 1 de ligação ao CD217. É uma 
doença de transmissão autossómica dominante, estan-
do descritos 41 casos em 4 continentes18.

Foi recentemente descrito uma síndrome autoinfla-
matória resultante da presença de pioderma gangre-
noso, acne e hidrosadenite supurativa, PASH, estando 
ausente o componente de artrite do síndrome PAPA, mas 
presente a hidrosadenite supurativa. A nossa doente, no 
entanto, não tinha história de acne grave. Nesta síndro-
me não se detectou a mutação no gene PSTPIP1, nem 
as mutações MEFV, NLRP3 e TNFRSF1A, habitualmente 
associadas à maioria dos casos de febre mediterrânica 
familiar, síndrome periódico associado às criopirinas e 
os síndromes periódicos associados ao receptor 1 do 
factor de necrose tumoral. A única alteração detectada 
foi um aumento de repetição de microssatélites CCTG 
na área do promotor do PSTPIP1, também observados 
na síndrome de abcessos abdominais assépticos, que 
pode também surgir em associação com doença infla-
matória intestinal, abcessos cutâneos e outras dermato-
ses neutrofílicas18.

O PG pode surgir em qualquer fase do 

desenvolvimento da HS, sendo uma associação de di-
fícil resolução terapêutica com necessidade frequente 
de utilização de múltiplos fármacos para o seu trata-
mento10. 

Devido à raridade desta associação, as terapêuticas 
propostas baseiam-se em relatos e pequenas séries, 
estando descritos vários tratamentos possíveis. A cor-
ticoterapia oral mantém-se como primeira linha para 
o tratamento do PG, embora não seja frequentemente 
utilizada na HS devido ao curso crónico da mesma1. 
A corticoterapia fez parte dos esquemas de tratamen-
to descritos, isoladamente ou em associação com imu-
nossupressores, como a azatioprina e a ciclosporina, 
ou com antibióticos como a minociclina, rifampicina e 
clindamicina nas maiores séries descritas1,10.

A utilização de terapêuticas biológicas anti-TNF, 
com relatos de eficácia variável1,19, podendo ser com-
binadas com corticoterapia intralesional1, assim como 
a utilização de ciclosporina20, parecem ser promisso-
res pela sua actuação em ambas as dermatoses. Os 
agentes antineutrofílicos clássicos, como a colchicina21 
e a dapsona1, têm sido ineficazes no tratamento desta 
entidade.

O antagonista do receptor da IL-1 – anakinra - pa-
rece ser eficaz no tratamento do síndrome PAPA22, com 
indução de resposta, ainda que parcial na síndrome 
PASH18 e ainda num caso desta associação1, HS e PG, 
perspectivando-se como uma possível terapêutica.

Pretende-se com este caso descrever uma asso-
ciação rara mas estabelecida, cuja etiologia não está 
ainda esclarecida mas com provável enquadramento 
numa síndrome autoinflamatória. O conhecimento da 
epidemiologia, com o aumento do número de casos 
relatados e os constantes desenvolvimentos no campo 
da investigação genómica possibilitarão, um melhor 
conhecimento desta patologia, com melhor intervenção 
e terapêutica alvo.
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RESUMO – Pseudotumor cerebral é uma síndrome de hipertensão intracraniana na ausência de alargamento dos 
ventrículos, lesões expansivas ou qualquer outra causa estrutural. Medicamentos comumente utilizados na prática 
clínica da dermatologia estão associados ao desenvolvimento de pseudotumor cerebral, incluindo retinóides, tetra-
ciclina e corticosteróides. Esta alteração deve ser suspeitada em qualquer paciente que desenvolva sintomas de hi-
pertensão intracraniana enquanto está em uso de tais medicações. O reconhecimento precoce do quadro clínico é 
de grande importância, permitindo a suspensão imediata da droga, que é a principal conduta nestes casos. É apre-
sentado um caso de pseudotumor cerebral associado ao uso de isotretinoína, com rápida identificação do quadro e 
tratamento adequado.

PALAVRAS-CHAVE – Hipertensão intracraniana; Isotreitinoína; Pseudotumor cerebral.

PSEUDOTUMOR CEREBRI ASSOCIATED WITH THE USE OF 
ISOTRETINOIN

ABSTRACT – Pseudotumor cerebri is a syndrome of intracranial hypertension in the absence of enlargement of the 
ventricles, mass lesions or other structural cause. Drugs commonly used in clinical practice of dermatology are associa-
ted with the development of pseudotumor cerebri, including retinoids, corticosteroids and tetracycline. This amendment 
should be suspected in any patient who develops symptoms of intracranial hypertension while in use of such medica-
tions. Therefore, early recognition of the clinical picture is of great importance and allows the immediate suspension of 
the drug, which is the main conduit in these cases. One case of pseudotumor cerebri associated with the use of isotreti-
noin, with rapid identification and appropriate treatment of the frame is displayed.
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INTRODUÇÃO

A síndrome de pseudotumor cerebral é uma afec-
ção caracterizada por sinais e sintomas de aumento da 
pressão intracraniana, ausência de lesões expansivas 
e de ventriculomegalia aos exames de neuroimagem, 
além de constituição do líquor normal em um paciente 
sem alterações no nível de consciência. É uma condi-
ção infrequente na população geral, com incidência 
de 1 caso para cada 100.000 habitantes por ano; en-
tretanto em mulheres jovens e obesas,  apresenta inci-
dência em torno de 20 casos por 100.000 habitantes 
por ano1.

Os pacientes apresentarão sintomas relacionados 
ao aumento da pressão intracraniana, sendo a cefa-
léia intensa o sintoma mais precoce, e ao papiledema, 
com alterações visuais. Obscurecimento transitório da 
visão é um sintoma frequente, ocorrendo em até 70% 
dos pacientes, além de diplopia horizontal1.

A hipertensão intracraniana pode ocorrer associa-
da a algum fator desencadeante presumível, como 
fármacos. Medicamentos comumente utilizados na 
prática clínica da dermatologia estão associados ao 
desenvolvimento de síndrome do pseudotumor cere-
bral, incluindo retinóides, tetraciclina e corticosterói-
des. A isotretinoína é o medicamento mais prescrito 
na classe dos retinóides, usado por cerca de cinco mi-
lhões de americanos. Dados estatísticos mostram que 
o pseudotumor cerebral ocorre em até 9% dos pacien-
tes em uso de isotretinoína oral2.

Pseudotumor cerebral deve ser suspeitado em 
qualquer paciente que desenvolva sintomas de hi-
pertensão intracraniana enquanto está em uso destas 
medicações. A maior morbidade está na perda visual 
em casos mais severos. Portanto, o reconhecimento 
precoce do quadro clínico é de grande importância e 
permite a suspensão imediata da droga, que é a prin-
cipal conduta nestes casos.

RELATO DE CASO

Paciente do sexo feminino, caucasiana, 23 anos, 
procurou atendimento para tratamendo de acne 

nódulo-cística. Após resultado insatisfatório com tra-
tamento tópico e sistêmico anterior, foi optado pela 
terapêutica com isotretinoína oral. O peso da paciente 
correspondia a 52 quilos, sendo calculada dose-alvo 
de 6240mg (120mg/kg). Foi iniciado o tratamento em 
setembro de 2011 com 20mg ao dia. Em dezembro 
do mesmo ano foi aumentada a dose diária de 20 mg 
para 40 mg. No final de janeiro de 2012, a paciente 
iniciou quadro de cefaléia occipital, vertigem, turva-
ção visual e edema palpebral bilateral. Não procurou 
auxílio médico, interrompendo o medicamento ape-
nas 3 semanas após o início do quadro. Na sema-
na seguinte, retornando em consulta, a hipótese de 
pseudotumor cerebral foi aventada, e por  avaliação 
da neurologia, verificou-se papiledema ao exame do 
fundo de olho, optando-se por internação hospitalar. 
Foram excluídas outras causas de hipertensão cra-
niana, com exames de imagem sem anormalidades, 
e através da raquimanometria encontrou-se pressão 
aferida de 20cmH2O. Pela avaliação subsequente da 
oftalmologia, foi verificado edema palpebral e con-
juntival, papiledema grau 4 bilateral e parâmetros 
normais pela campimetria computadorizada. Função 
renal e tireoideana sem alterações. O tratamento con-
sistiu em suspensão da isotretinoína, punção liquórica 
para alívio da cefaléia, acetazolamina e prednisona 
pela persistência da visão turva. Após 1 mês houve 
regressão total da sintomatologia.

DISCUSSÃO

Os retinóides são amplamente utilizados para o 
tratamento tópico e sistêmico de várias dermatoses, 
como a psoríase, desordens de queratinização e acne 
severa, além de tratamento ou quimioprevenção do 
câncer de pele e outras neoplasias3. A isotretinoína 
encontra-se em ascensão, com um aumento de 250% 
no número de receitas nos Estados Unidos entre 1992 
e 2000. Em 2003, a isotretinoína foi colocada pela 
Organização Mundial de Saúde na categoria de cer-
tamente induzir hipertensão intracraniana4.

O mecanismo fisiopatogênico dos retinóides em 
desenvolver hipertensão intracraniana não é muito 
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clara, mas postula-se que seu produto final, o ácido 
trans-retinóico, induza  a secreção de fluido cerebroes-
pinal e altere os constituintes lipídicos das vilosidades 
aracnoides. Podendo, então, interromper os sistemas 
normais de transporte e impedir a absorção do fluido 
cerebroespinal nas vilosidades aracnoides5.

Embora a síndrome seja relativamente benigna do 
ponto de vista neurológico, pode levar a inúmeras al-
terações oftalmológicas. O papiledema é o sinal mais 
relevante para a suspeita e um dado extremamente 
importante para o diagnóstico. Pode resultar em perda 
visual insidiosa e de progressão lenta, o que normal-
mente é reversível com o tratamento adequado. De-
feitos de campo visual são extremamente comuns nos 
pacientes com síndrome do pseudotumor cerebral, e 
podem acometer entre 49-87% dos pacientes durante 
alguma fase da doença6.

O diagnóstico é essencialmente de exclusão. É ne-
cessária uma avaliação completa incluindo atenciosa 
anamnese, avaliação oftalmológica e neurológica e 
exames complementares (análise do líquor e neuroi-
magem) para descartar uma causa secundária de hi-
pertensão intracraniana6.

O preenchimento dos critérios diagnósticos (Tabe-
la 1), juntamente com a investigação sobre uso dos 
fármacos associados e com a exclusão de uma causa 
secundária, diminui consideravelmente as chances de 

confusão ou atraso no diagnóstico da síndrome. Não 
deve haver evidências de hidrocefalia, massa tumo-
ral, lesão vascular ou estrutural ao exame de imagem, 
além de composição normal do liquor7.

Para pacientes que estão em uso de retinóides, 
deve ser evitada a utilização concomitante de tetra-
ciclina ou vitamina A, pois podem potencializar seus 
efeitos no sistema nervoso central. Os pacientes que 
estão em tratamento com retinóides orais e se quei-
xam de inexplicáveis dores de cabeça ou sintomas vi-
suais, devem comunicar imediatamente o profissional 
médico responsável. 
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Tabela 1 - Critérios diagnósticos para síndrome da 
hipertensão intracraniana idiopática.

1. Sinais e sintomas de hipertensão intracraniana (cefaleia,  
náuseas, vómitos obscurecimento transitório da visão e 
papiledema);

2. Ausência de sinais neurológicos focais, com exceção apenas de 
parilisia unilateral ou bilateral de abducente;

3. LCR apresenta aumento da pressão, entretanto os parâmetros 
bioquímicos e citológicos se mostram dentro dos limites 
normais;

4. Ventrículos simétricos com tamanho normal ou reduzido ao 
exame de imagem.

LCR – líquido cefalorraquidiano
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RESUMO – A reacção de hipersensibilidade (HS) ao abacavir é uma doença sistémica, potencialmente fatal, que 
ocorre em 2-9% dos doentes expostos. Inicia-se nas primeiras 6 semanas de tratamento e assemelha-se clinicamente 
ao DRESS, no entanto, sem eosinofilia. 
A relação desta reacção com o HLA-B*5701 foi definitivamente comprovada quando os casos imputáveis ao abacavir 
foram confirmados com um teste epicutâneo (TE) positivo. O HLA-B*5701 foi considerado um indicador excelente de 
HS ao abacavir, com um valor preditivo positivo da ordem dos 55%, pelo que actualmente se recomenda a sua pes-
quisa antes de iniciar qualquer esquema de tratamento com este fármaco. 
Relata-se um caso de HS ao abacavir, relembrando a sua semelhança clínica com o DRESS e realçando as suas di-
ferenças, bem como a importância da fenotipagem HLA antes de iniciar o tratamento e a utilidade dos TE, tanto na 
confirmação da etiologia da reacção imunológica como no estudo dos mecanismos efectores.

PALAVRAS-CHAVE – Abacavir; Antígenios HLA-B; Síndrome de hipersensibilidade a medicamentos; Testes epicutâ-
neos.

DR(E)SS TO ABACAVIR CONFIRMED BY PATCH TESTS

ABSTRACT – Abacavir hypersensitivity is a potentially fatal systemic adverse reaction that occurs in 2-9% of exposed 
patients. Symptoms appear during the first 6 weeks of therapy and are similar to DRESS although usually there is no 
eosinophilia.
Studies have confirmed a positive relation with HLA-B*5701, particularly when only cases confirmed by a positive epicu-
taneous patch test were considered. This HLA allele is now considered an excellent predictor of abacavir hypersensitivity 
reaction (55% positive predictive value) and it is mandatory to perform a genetic screening before initiating any HIV 
treatment with abacavir.
We report a case of abacavir hypersensitivity reaction, reminding its clinical resemblance with DRESS and pointing out 
the differences between these two entities, as well as highlighting the importance of HLA phenotyping before beginning 
treatment with abacavir and the utility of the patch test in confirming this immunologic reaction and studying its effector 
mechanisms.

KEY-WORDS – Abacavir; Drug hypersensitivity syndrome; HLA-B antigens; Patch tests.
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INTRODUÇÃO

O abacavir é um análogo da guanosina que actua 
inibindo a transcriptase reversa do VIH. O seu uso no 
tratamento da infecção pelo VIH está aprovado desde 
19981. 

A reacção de hipersensibilidade (RHS) ao abacavir 
é uma doença multi-orgânica que ocorre em cerca de 
2-9% dos doentes VIH positivos que iniciam este trata-
mento2,3, e é a causa mais frequente de interrupção do 
fármaco. Os sintomas surgem habitualmente 8 a 11 
dias após o início do tratamento2, sendo que, em mais 
de 90% dos casos, o quadro clínico se desenvolve nas 
primeiras 6 semanas de tratamento4.

A RHS ao abacavir inicia-se por um quadro relativa-
mente inespecífico, semelhante a um síndrome gripal, 
com temperaturas febris, mal-estar, cefaleias, mialgias 
e artralgias, exantema discreto (pode estar ausente em 
cerca de 30% dos casos)5, sintomas respiratórios e sin-
tomas gastro-intestinais (náuseas, vómitos e dejecções 
diarreicas). Estes últimos podem ser utilizados no diag-
nóstico diferencial com infecção por influenza, por serem 
mais frequentes na RHS ao abacavir6. Ao contrário do 
DRESS, a eosinofilia e hepatite são pouco frequentes. 
Há tipicamente um agravamento dos sintomas e pro-
gressão do quadro com cada toma de abacavir, sendo 
contudo rápida a resolução do quadro clínico após a 
suspensão terapêutica. É essencial o diagnóstico pre-
coce e a interrupção imediata do fármaco, bem como 
a sua evicção permanente, pois uma reação potencial-
mente fatal pode ocorrer com a sua reintrodução2,4.

A patogénese da RHS ao abacavir tem sido progres-
sivamente esclarecida, havendo dados que suportam 

uma etiologia multifactorial, com combinação de fac-
tores metabólicos, virusais, imunológicos e genéticos, 
particularmente com o HLA-B*57:017,8.

A associação entre o sistema HLA e determinadas 
patologias é já reconhecida (de que são exemplo a es-
pondilite anquilosante, doença inflamatória intestinal e 
doença celíaca). Estudos recentes estabeleceram tam-
bém relação entre determinados alelos HLA e reac-
ções de hipersensibilidade a fármacos, nomeadamente 
à carbamazepina, alopurinol e abacavir9,10. Desde 
2002 que está demonstrada a associação entre RHS 
ao abacavir e 3 marcadores genéticos: HLA-B*57:01, 
HLA-DR7 e HLA-DQ3. A presença dos 3 tem um valor 
preditivo positivo (VPP) de 100% e valor preditivo nega-
tivo (VPN) de 97%2. Dados posteriores revelaram que 
o alelo HLA-B*57:01 (pertencente ao MHC classe I) é 
por si só um excelente indicador da RHS ao abacavir, 
com um VPP de 55% e VPN de 100%1. Considera-se 
actualmente que, para haver RHS ao abacavir, é ne-
cessária (mas não suficiente) positividade para o HLA-
B*57:01. Ao permitir a identificação de pacientes de 
risco, o screening genético reduziu significativamente a 
incidência de RHS ao abacavir pelo que actualmente 
se preconiza a sua realização antes de iniciar qualquer 
esquema de tratamento que contenha este fármaco4,11.

Atualmente está bem estudada a ligação do aba-
cavir a aminoácidos da goteira antigénica do HLA-
B*57:01, que se torna absolutamente necessária para 
o posterior reconhecimento do conjunto pelo TCR do 
linfócito CD8+12. Estudos celulares demonstraram res-
postas exuberantes com produção de factor de necro-
se tumoral  (TNF-) e interferão  (IFN ) bem como 
proliferação de células CD8+ ex vivo após exposição ao 
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abacavir. Estes dados sustentam a hipótese de a RHS 
ao abacavir se tratar de uma patologia mediada por 
linfócitos CD8+1,11,13.

A pedra angular do tratamento desta patologia é 
a suspensão do abacavir, constatando-se uma melho-
ria clínica rápida em 72 horas. Apesar de não haver 
eficácia terapêutica comprovada, são habitualmen-
te adoptadas medidas de suporte com antipiréticos e 
anti-histamínicos11. A utilidade da corticoterapia oral 
na prevenção de reacções de HS ao abacavir e outros 
anti-retrovirais não está demonstrada, pelo que não se 
recomenda a sua utilização14.

Tendo em consideração que o sobrediagnóstico 
desta RHS pode limitar a utilização de um fármaco po-
tencialmente útil no tratamento do VIH, é fundamental 
que se façam esforços para um diagnóstico seguro e 
exacto. Neste contexto, os testes epicutâneos (TE), ape-
sar das limitações no âmbito das reacções adversas a 
fármacos, ganharam importância já que confirmam 
não só a natureza causal da reacção (estes doentes ini-
ciam simultaneamente múltiplos fármacos e é muitas 
vezes difícil estabelecer imputabilidade)15, mas também 
a natureza imunológica da RHS. 

Os TE consistem na aplicação de abacavir em dife-
rentes concentrações e veículos na pele sã do dorso. O 
fármaco penetra na epiderme e é apresentado como 
hapteno às células apresentadoras de antigénios, de-
sencadeando uma resposta local mediada por linfóci-
tos CD8+ (MHC I) ou por células CD4+ (MHC II). Ao 
permitirem uma reexposição local e controlada, os TE 
fornecem uma alternativa à reexposição sistémica. Um 
TE negativo não permite, no entanto, a exclusão de im-
putabilidade do fármaco suspeito16. Os testes de trans-
formação linfocitária (TTL) apesar de utilizados para 
alguns fármacos (abacavir, nevirapina, cotrimoxazol), 
não estão aprovados como teste fidedigno de diagnós-
tico na prática clínica diária.

A morbi-mortalidade associada à RHS ao abacavir 
ocorre na reexposição ao fármaco, com reacções po-
tencialmente graves e mortais2,4. Por esse motivo, na 
suspeita de HS ao abacavir (mesmo com HLA-B*57:01 
e TE negativos), está contra-indicada a introdução de 
esquemas terapêuticos contendo abacavir9.

CASO CLÍNICO

Um doente do sexo masculino de 46 anos de idade 
recorreu ao serviço de urgência por exantema ma-
culo-papuloso generalizado, discretamente prurigi-
noso, com início a nível da face e tronco e posterior 

progressão para os membros inferiores com 2 dias 
de evolução. Apresentava mal-estar geral, com tem-
peraturas febris (máximo 39.6ºC), náuseas e dejec-
ções diarreicas (em número não especificado), sem 
sangue, muco ou pús. Tratava-se de um doente com 
infecção VIH conhecida há 8 meses, sem outros an-
tecedentes de relevo, que havia iniciado terapêutica 
anti-retroviral tripla com lamivudina, abacavir e efavi-
renz 10 dias antes do início do quadro. O exame ob-
jectivo, além do exantema descrito, era normal, não 
se verificando a presença de adenopatias. Do ponto 
de vista analítico verificava-se leucopenia (leucócitos 
3,1G/L), sem eosinofilia ou presença de linfócitos atí-
picos, e uma trombocitopenia (87000/µL); na bioquí-
mica registava-se deterioração da função renal (azoto 
ureico 36mg/dl e creatinina 1,36mg/dl), elevação das 
enzimas hepáticas (TGO 111U/L, TGP 86U/L, GGT 
72U/L e LDH 725U/L) e da PCR (14,8mg/dl).

O quadro foi interpretado como uma reacção de 
HS aos antiretrovirais (abacavir/efavirenz?), pelo que 
se suspendeu a terapia antiretroviral em curso. Iniciou-
-se hidratação endovenosa e corticoterapia oral com 
metilprednisolona na dose de 0,5mg/kg/dia, seguida 
de um desmame lento. Houve melhoria clínica rápida 
em cerca de 48 horas, com descamação generalizada 
(Fig. 1) embora as alterações analíticas tivessem tido 
uma regressão mais lenta, com normalização dos va-
lores em 2 semanas.
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Fig 1 - Exantema maculoso discreto, com descamação ge-
neralizada 48h após a suspensão do abacavir.
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A fenotipagem HLA, realizada previamente mas 
ainda não disponível à data de necessidade imperiosa 
de início da terapêutica antiretroviral, revelou positivi-
dade para o HLA-B*57:01. Serologias realizadas no 
decurso da fase aguda do quadro clínico não revela-
ram reactivação do CMV ou HHV6.

Quatro meses após a resolução do quadro clínico 
realizaram-se testes epicutâneos (Finn chambers) com 
a Série Padrão do Grupo Português de Dermatologia 

de Contacto, antivíricos tópicos e abacavir (Ziagen® 
comp) 10% em H2O e vaselina, com leitura às 48 e 72 
horas. Obteve-se positividade intensa (3+) ao abaca-
vir em ambos os veículos, com esboço de bolha, con-
solidando a hipótese de HS ao abacavir (Fig. 2). 

A biópsia do patch test revelou vesículas intra-epi-
dérmicas, com infiltrado dermo-epidérmico linfocitá-
rio, degenerescência hidrópica da membrana basal e 
linfócitos agrupados em tecas na região subcórnea, 
alterações compatíveis com toxidermia (Fig.s 3 e 4). A 
imunohistoquímica da peça de biópsia mostrou que o 
infiltrado de células inflamatórias era constituído por 
células CD8+ (Fig. 5), com negatividade para CD4 
(Fig. 6) e CD56, sustentando a hipótese de a reacção 
ser efectivamente mediada por linfócitos CD8+. Havia 
marcação discreta com granzima B.

DISCUSSÃO

Apresentamos um caso típico e actualmente raro 
de RHS ao abacavir. Realçamos a semelhança com 
DRESS, com o seu rebate do ponto de vista sistémico 
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Fig 2 - Testes epicutâneos (leitura em D2), com positivi-
dade ao abacavir 10% vas (+++), com eritema, infiltra-
ção, vesiculação e esboço de bolha.

Fig 3 - Biópsia do TE revelando múltiplas vesículas in-
traepidérmicas e infiltrado dermo-epidérmico linfocitário.

Fig 4 - Biópsia do TE mostrando degenerescência hidró-
pica da membrana basal e linfócitos agrupados em tecas 
na região subcórnea.
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(atingimento renal e hepático, alterações do hemogra-
ma), e salientamos as diferenças entre as 2 entidades, 
nomeadamente o início precoce do quadro (10 dias 
após o início do tratamento), a ausência de eosinofi-
lia e linfadenopatias, o atingimento gastro-intestinal, 
bem como a resposta clínica rápida (em 48 horas) à 
suspensão do fármaco. 

Os testes epicutâneos revelaram-se fundamentais 
na confirmação da suspeita clínica do diagnóstico, 
permitindo a destrinça entre os fármacos suspeitos 
que o doente havia iniciado simultaneamente. O aba-
cavir, à semelhança da carbamazepina, é um dos fár-
macos em que o teste epicutâneo é frequentemente 
positivo, representando um útil meio complementar 
para o diagnóstico dos exantemas medicamentosos, 
incluindo o DRESS16-18. 

A análise histoquímica da biópsia do patch test 
mostrou positividade para células CD8+ sustentando 
o mecanismo imune da RHS e confirmando as teorias 

actuais de que esta RHS (à semelhança do Síndrome 
de Stevens-Johnson e Necrólise Epidérmica Tóxica) é 
mediada por linfócitos CD8+ e seu equipamento cito-
tóxico (perforin, granzima B e granulisina)19,20.

Com a descoberta da associação entre reacções de 
HS a fármacos e alelos HLA específicos surgiu a espe-
rança de, recorrendo ao screening farmacogenético, 
se poderem prever e prevenir reacções farmacológi-
cas adversas graves, até agora consideradas aleató-
rias e imprevisíveis1,9. No caso específico do abacavir, 
os benefícios da fenotipagem HLA são indiscutíveis: 
antes da instituição do screening HLA-B*57:01, a RHS 
era diagnosticada clinicamente em 6-12% dos doen-
tes, uma percentagem superior ao número real de 
casos. O screening sistemático deste alelo veio não só 
eliminar quase por completo as RHS imunologicamen-
te mediadas, mas também reduzir o número de diag-
nósticos clínicos incorrectos que acabavam por limitar 
as opções relativas à terapia anti-retroviral9.

A farmacogenética pode oferecer uma estratégia 
promissora ao melhorar a segurança e eficácia da te-
rapia medicamentosa21. O caso da RHS ao abacavir 
espelha a necessidade crescente de estabelecer pontes 
entre a investigação básica e a prática clínica, apos-
tando na chamada investigação de translação. O 
conhecimento profundo e acurado dos mecanismos fi-
siopatológicos da doença vai permitir a elaboração de 
estratégias terapêuticas cada vez mais eficazes, com 
claro benefício para o indivíduo doente.
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LESÕES PÚRPURICAS NUMA CRIANÇA

Criança do sexo feminino, 5 meses de idade, cau-
casiana, foi enviada ao serviço de urgência por erup-
ção cutânea com 3 dias de evolução caracterizada 
por placas eritematosas e purpúricas, indolores, bem 
delimitadas, simétricas, dispersas pela região genia-
na, pavilhões auriculares e membros acompanhada 
de episódios febris e de edema da face. A mãe ne-
gava história de medicação ou vacinação, mas refe-
ria história de infeção respiratória recente. O exame 

objetivo não tinha alterações, para além das lesões 
cutâneas visíveis na Fig. 1. A biópsia cutânea reve-
lou: epiderme sem alterações; na derme, infiltrado 
inflamatório misto constituído por linfócitos e neutró-
filos com leucocitoclasia, e eosinófilos com padrão 
peri-vascular, perianexial e intersticial; sem necrose 
fibrinóide na parede dos vasos (Fig. 2). A imunoflu-
rescência directa foi negativa. Na avaliação laborato-
rial destacava-se serologias positivas para Echovírus 
e Coxsackie vírus, e exsudado nasal positivo para Ri-
novírus. 

Dermatology Quiz
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DIAGNÓSTICO: EDEMA HEMORRÁGICO AGU- 
DO DA INFÂNCIA

O edema hemorrágico agudo da infância (EHAI) é 
uma forma rara e benigna de vasculite leucocitoclási-
ca, descrito pela primeira vez em 19131. Esta patologia 
afeta crianças com idade inferior a 24 meses e carac-
teriza-se por uma tríade de sinais e sintomas que inclui 
episódios febris, edema acral e a presença de placas 
purpúricas bem demarcadas, simétricas, localizadas, 
predominantemente, na face e extremidades2-4. A sua 
etiologia ainda não está totalmente esclarecida3,4. No 
entanto, alguns autores consideram o EHAI uma doen-
ça mediada por imuno-complexos4-6. Em 75% dos 
casos foram descritas associações com infeção aguda, 
vacinação ou ingestão recente de fármacos5,6. De entre 
os agentes infeciosos reportados salienta-se: Staphylo-
coccus, Streptococcus, Adenovírus, Cytomegalovirus, 
Coxsackievirus e Rotavírus5,7. 

O diagnóstico desta entidade efetua-se com base 
em achados clínicos e é confirmado por biópsia 

cutânea. O principal diagnóstico diferencial realiza-se 
com púrpura de Henoch-Schonlein (PHS)6. No passado, 
alguns autores defendiam que o EHAI era uma variante 
ou forma clínica atípica de PHS. Atualmente considera-
-se que o aparecimento da dermatose em idades mais 
precoces, o seu curso clínico e a ausência de envolvi-
mento sistémico são diferenças clínicas suficientes para 
o definir como uma entidade distinta5. O diagnóstico 
diferencial inclui ainda: síndrome de Sweet, eritema 
multiforme, vasculite de hipersensibilidade, urticária, 
doença de Kawasaki, meningococemia, purpura fulmi-
nans e maus-tratos infantis2-6. 
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Fig. 1 - Placas eritematosas e purpúricas localizadas na face 
e membros, com 3 dias de evolução.

Fig. 2 - Biopsia cutânea (H&E, x100).

Fig. 3 - Edema hemorrágico agudo da infância – Placas 
purpúricas e alaranjadas, bem delimitadas localizadas na 
face e membros superiores, 6 dias após aparecimento da 
dermatose.



419

Qual o Seu Diagnóstico?

A doente foi ao serviço de urgência com quadro clí-
nico típico e a biopsia cutânea foi realizada 6 dias após 
o aparecimento da dermatose. Nessa altura, ainda se 
observava o aparecimento de novas placas purpúricas, 
bem-delimitadas, indolores nos membros inferiores e 
superiores, e as placas iniciais tinham uma coloração 
vermelho-alaranjado, já em remissão (Fig.s 3 e 4). As ca-
racterísticas histológicas desta entidade são de vasculite 
de pequenos vasos (capilares e vénulas pós-capilares) na 
derme superficial e profunda e a presença de infiltrado 
inflamatório intersticial e perivascular rico em neutrófilos 
com leucocitoclasia abundante, consistente com um pa-
drão de vasculite leucocitoclásica com ou sem necrose fi-
brinóide5. No EHAI verifica-se uma vasculite mais extensa 
do que na PHS, geralmente, com depósitos de fibrina. Os 
depósitos de IgA, contrariamente à PHS, estão presen-
tes numa minoria de casos3. A imunoflurescência directa 
das biopsias cutâneas revela depósitos de fibrinogénio 

Fig 4 - Edema hemorrágico agudo da infância – Placas 
purpúricas nos membros inferiores.

(100%), C3 (100%), IgG (22%), IgM (78%), IgA (33%), IgE 
(33%) e de C1q na parede dos vasos6. No nosso caso 
clínico a imunoflurescência directa foi negativa.

Como se trata de uma dermatose benigna e au-
to-limitada, realizou-se tratamento sintomático com 
analgésicos, anti-inflamatórios não-esteroídes e anti-
-histamínicos. A terapêutica com corticosteróides sisté-
micos é desnecessária, visto não alterar o curso natural 
da doença2,3,5. No entanto, pode ser realizada nos 
casos mais graves3. Em cerca de 80% dos casos ocorre 
recuperação completa entre 1 e 3 semanas8. No caso 
descrito ocorreu às 4 semanas.

A importância do reconhecimento desta entidade 
centra-se na possibilidade de estabelecer um prognós-
tico favorável e tranquilizar os familiares, enquanto se 
prossegue com uma investigação criteriosa, evitando 
contudo procedimentos cruentos e dispendiosos.

 

BIBLIOGRAFIA

1. Snow IM. Purpura, urticaria and angioneurotic 
edema of the hands and feet in a nursing baby. 
JAMA. 1913; 61:18-9.

2. Fotis L, Nikorelou S, Lariou MS, Delis D, Sta-
moyannou L. Acute hemorrhagic edema of infan-
cy: a frightening but benign disease. Clin Pediatr. 
2012;51:391-3.

3. Risikesan J, Koppelhus U, Steiniche T, Deleuran M, 
Herlin T. Methylprednisolone therapy in acute he-
morrhagic edema of infancy. Case Rep Dermatol 
Med. 2014 (in press).

4. Carvalho C, Januário G, Maia P. Acute haemor-
rhagic oedema of infancy. BMJ Case Rep. 2013. 
doi:10.1136/bcr-2012-008145.

5. Jindal SR, Kura MM. Acute hemorrhagic edema of 
infancy – a rare entity. Indian Dermatol Online J. 
2013;4:106-8.

6. Blasini W, Saini R, Vincek V. Acute hemorrhagic 
edema of infancy: A case report. Dermatol Online 
J.2007; 13(3):27. 

7. Bolognia JL, Jorrizzo JL, Schaffer JV. Dermatology.3ª 
ed. Philadelphia: Elsevier Saunders; 2012.

8. Fiore E, Rizzi M, Simonetti GD, Garzoni L, Bian-
chetti MG, Bettinelli A. Acute hemorrhagic edema 
of young children: a concise narrative review. Eur J 
Pediatr. 2011; 170:1507-11.

Revista da SPDV 72(3) 2014; Leonor Lopes, Joana Oliveira, Ana Fraga, A. Siborro-Azevedo, Luís Soares-Almeida; Lesões purpúricas na infância.





421

Carta ao Editor

LARVA MIGRANS CUTÂNEA
Francine Papaiordanou1, Diana De La Cruz1, Milena Cordeiro Alfradique2, João Carlos Regazzi Avelleira3

1Aluna do primeiro ano de Dermatologia/Resident of the first year of Dermatology, Instituto de Dermatologia Professor 
Rubem David Azulay, Rio de Janeiro, Brasil
2Especialista em Dermatologia/Specialist in Dermatology; Preceptora de Dermatologia/Consultant of the Dermatology, 
Instituto de Dermatologia Professor Rubem David Azulay, Rio de Janeiro, Brasil
3Especialista em Dermatologia pela Sociedade Brasileira de Dermatologia/Specialist in Dermatology; Chefe do Serviço 
de Dermatologia/Head of the Dermatology Department, Hospital Federal da Lagoa, Rio de Janeiro, Brasil

CUTANEOUS LARVA MIGRANS

Conflitos de interesse: Os autores declaram não possuir conflitos de interesse.
No conflicts of interest. 
Suporte financeiro: O presente trabalho não foi suportado por nenhum subsídio ou bolsa. 
No sponsorship or scholarship granted. 
Direito à 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 - Junho/June  2014; Aceite/Accepted – Julho/July  2014

Revista da SPDV 72(3) 2014; Francine Papaiordanou, Diana De La Cruz, Milena Cordeiro Alfradique, João Carlos Regazzi Avelleira; 
Larva migrans cutânea.

Correspondência:
Dr.ª Francine Papaiordanou
Santa Casa da Misericórdia do Rio de Janeiro
Instituto de Dermatologia Prof. Rubem David Azulay, Brasil
Rua Santa Luzia, 206 - Centro, Rio de Janeiro – RJ
20020-022, Brasil

Prezado Editor,

Em número recente desta revista foram publicados 
dois relatos de caso sobre "Larva Migrans Cutânea". 
Tratavam-se de pacientes que haviam viajado para a 
Jamaica e Brasil, ressaltando a endemicidade da der-
matose em países tropicais e subtropicais do continente 
Americano. A larva migrans cutânea é conhecida popu-
larmente pelo nome de "bicho geográfico".

No Rio de Janeiro, a ocorrência desta parasitose é 
frequente, principalmente pelas condições ambientais e 
culturais, que reúne um clima quente e húmido, e inú-
meros parques e praias arenosas. Estes locais são uti-
lizados para atividades de lazer por grande parte da 
população, e frequentemente são habitados ou visita-
dos por animais domésticos como o cão e o gato.

A ocorrência de quadros clínicos exuberantes, loca-
lizações menos comuns como o tronco, e complicações 
de origem bacteriana ou devido ao uso intempestivo de 

terapêuticas tópicas não são raros em nossos ambula-
tórios.

Como descrito em seus recentes artigos1,2 a forma 
de contágio mais comum é o contato direto com lar-
vas do Ancylostoma brasiliense que habitam o solo, e 
mais raramente outros agentes (Ancylsotomoa caninum, 
Uncinaria Stenocephala, Bunostomum phlebotomum). A 
fêmea do Ancylostoma brasiliensis e Ancylostomo cannis 
libera em média 16.000 ovos/dia no intestino delgado 
de cães e gatos, esses, juntamente com as fezes, alcan-
çam o meio ambiente onde transformam-se em larvas 
infectantes que após ciclo de de 7 dias estará capacita-
da a penetração pela pele4.

Exames de necrópsia realizados em gatos em de-
terminadas regiões do Brasil, demonstram prevalências 
de 67.12% a 89.6%3,4 de parasitos presentes no trato 
gastrointestinal destes animais. Por outro lado, estudos 
de amostras da areia de praias de várias regiões bra-
sileiras demonstraram resultados positivos para ovos e 
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larvas de Ancylostomo spp variando de 23,3% a 25%5. 
Apresentamos como contribuição ao assunto, dois 

casos atendidos na Santa Casa de Misericórida do Rio 
de Janeiro, onde chamavam atenção o grande número 
de larvas infectantes, o local da penetração e a presen-
ça de áreas eczematizadas pelo uso de fórmulas casei-
ras para alívio do intenso prurido.

O menor de sexo masculino revelava ter adormecido 
na praia à sombra de uma árvore (caso epidemiologi-
camente típico), entretanto, no caso da paciente do sexo 
feminino, esta não referia contato direto com areia ou 
solo, embora convivesse com gatos em sua residência, 
que no momento estava em obras, com grande acúmu-
lo de areia na área externa da casa. 

Hipótese que a areia contaminada tenha sido trans-
portada para sofás ou camas no interior da residência 
pelos gatos e que estas tenham sobrevivido nestes lo-
cais, nos pareceu bastante inusitada pela quantidade de 
larvas penetrantes, e é possível que haja alguma omis-
são na história da paciente sobre o contato direto com 
a areia.

Embora o quadro dermatológico dos pacientes 
fosse extenso, houve pronta resposta ao tratamento 
com ivermectina 18 microgramas via oral, repetida 
após 7 dias, e do uso de tiabendazol tópico. O prurido 
foi controlado com antihistamínicos e corticóide tópi-
co nas áreas que sofreram eczematização. Nos dois 
casos ao final de 21 dias havia apenas lesões residuais 

(áreas de hipo e hiperpigmentação), com remissão 
completa dos sintomas.

Ressaltamos a importância de medidas que comba-
tam a infestação dos animais domésticos e que man-
tenham livre de contaminação os parques e praias. É 
também essencial a promoção de campanhas educativas 
sobre a forma de transmissão da zoonose, consideran-
do que nosso país sediará eventos com grande fluxo de 
turistas nacionais e internacionais, como o campeonato 
mundial de futebol em 2014 e as olimpíadas em 2016.
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Nos últimos anos tem-se observado um grande 
avanço no conhecimento da fisiopatologia da pso-
ríase. A demonstração da eficácia da ciclosporina A 
no tratamento da psoríase nos anos 80 demonstrou 
o papel fundamental dos linfócitos na sua imunopa-
togénese1. Desde então, a investigação direccionou-
-se para o sistema imunológico, tentado identificar as 
células e citocinas intervenientes, levando ao desen-
volvimento de terapêuticas direccionadas que revolu-
cionaram o tratamento da psoríase2.

Uma das mais recentes e provavelmente mais pro-
missora descoberta na investigação da psoríase foi o 
papel dos linfócitos Th17 e de uma das suas citocinas, 
a IL-17, na patogénese, progressão e manutenção da 
doença.

A IL-17 é uma citocina pró-inflamatória que per-
tence a uma família de 6 membros (IL-17A a IL-17F)3. 
A IL-17A, habitualmente chamada de IL-17, foi a 
primeira a ser identificada e tem um elevado grau 
de homologia com a IL-17F, ligando-se ao mesmo 
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receptor (IL-17RA e RC). A IL-17A tem sido implicada 
na fisiopatologia de múltiplas doença imunomedia-
das, como a artrite reumatóide, lúpus e doença de 
Crohn4-6. Contudo, apesar de a IL-17 estar implica-
da em várias doenças inflamatórias, ela é também 
essencial na defesa contra microorganismos, confir-
mado pelo aumento da susceptibilidade a infecções 
provocadas por Klebsiella pneumoniae e Candida al-
bicans em casos de ratos transgénicos com deficiên-
cia de IL-177.

A IL-17 induz o recrutamento de neutrófilos nos 
locais de inflamação, sendo produzida por múlti-
plas células, mas predominantemente pelos linfócitos 
Th17. Modelos murinos com ratos transgénicos com 
deficiência do receptor da IL-17 demonstraram não 
desenvolver lesões psoríase-like induzidas em labora-
tório8. Em doentes com psoríase, os linfócitos Th17 e 
a IL-17 encontram-se aumentados nas lesões e, a ad-
ministração local de IL-23, que é essencial no desen-
volvimento de linfócitos Th17, induz o aparecimento 
de lesões psoríase-like9. Desta forma, a IL-17 parece 
ser um excelente alvo terapêutico na psoríase.

A via mais directa para bloquear as funções media-
das pela IL-17 consiste na inibição da citocina ou do 
receptor. Actualmente estão em desenvolvimento três 
anticorpos monoclonais contra a IL-17A ou IL-17R: 
o secukinumab (AIN457, Novartis), um anticorpo 
completamente humano, que completou recentemen-
te estudos de fase III para a psoríase9; o ixekizumab 
(LY2439821, Eli Lilly), um anticorpo humanizado, que 
completou um estudo de fase II para a psoríase10; e o 
brodalumab (AMG-827, Amgen), um anticorpo mo-
noclonal inteiramente humano contra o IL-17RA que 
completou estudos de fase II e tem em curso um es-
tudo de fase III para a psoríase11. Os resultados pre-
liminares foram encorajadores, demonstrando uma 
elevada rapidez de acção e eficácia associado a um 
perfil de segurança favorável. Ainda assim, o impacto 
fisiológico a longo prazo do bloqueio da IL-17 precisa 
de ser demonstrado em ensaios clínicos mais longos e 
com maior número de doentes.

Na edição de Março-Abril da Acta Médica Portu-
guesa os autores abordam o papel da IL-17 na imu-
nopatogénese da psoríase e o potencial terapêutico 
da sua inibição12.

Em conclusão, a IL-17 parece ser um importan-
te alvo terapêutico na psoríase, quer através da sua 
inibição directa, como pela inibição do seu recep-
tor, uma vez que o seu bloqueio parece conseguir 

maximizar a eficácia terapêutica e reduzir os riscos 
associados a uma imunossupressão mais alargada.
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Mulher de 68 anos com história de mieloma múltiplo 
IgG K estadio IIIA, para o qual estava a ser tratada, na 
consulta de hematologia do nosso hospital, com esque-
ma combinado de quimioterapia (melphalan, predniso-
lona e talidomida) havia 16 meses, é enviada à nossa 
consulta por dermatose assintomática com 2 meses de 
evolução, caracterizada por 3 nódulos violáceos de 
consistência firme, aderentes aos planos profundos, 

medindo 4-6 cm de diâmetro, localizados na região pa-
rietal direita, o maior dos quais e mais posterior, com 
ulceração e formação de crostas amareladas aderentes 
ao seu polo superior (Fig. 1a). Para além destes tinha vá-
rios outros nódulos de menores dimensões no restante 
couro cabeludo e antebraço direito. Na anamnese não 
foi apurada qualquer outra sintomatologia, nomeada-
mente febre ou anorexia. O restante exame objectivo 
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era normal, nomeadamente não eram evidentes ade-
nopatias. Não havia também evidência laboratorial de 

progressão do mieloma múltiplo, o qual se encontrava 
controlado com o tratamento em vigor. Na TC crânio-
-encefálica não eram visíveis lesões ósseas subjacentes 
às cutâneas (Fig. 1b).

O exame histopatológico da biopsia de um dos nó-
dulos parietais mostrou um infiltrado denso e difuso em 
toda a derme, composto por plasmócitos típicos e atípi-
cos (Fig.s 2 a,b). O estudo imunohistoquímico mostrou 
positividade para CD138 e expressão restrita de cadeias 
leves K (Fig.s 2 c-e).

Com estes dados, e considerando o mieloma múl-
tiplo previamente conhecido, fez-se o diagnóstico de 
plasmocitomas cutâneos metastáticos. 

Apesar da optimização terapêutica com bortezomib, 
assistiu-se à progressão da doença cutânea. Concomi-
tantemente, a doença sistémica evoluiu com anemia e 
trombocitopénia de difícil controlo. A doente morreu, na 
sequência de complicações infecciosas, 4 meses após o 
aparecimento das lesões cutâneas.

O plasmocitoma é uma entidade clínica rara e resulta 

Fig. 1 - a) Nódulos parietais à direita. b) TC crânio-ence-
fálica não mostrando lesão osteolítica subjacente à lesão 
cutânea.

Fig 2 - a) Infiltrado denso na derme (H&E, x100); b) Plasmócitos típicos e atípicos compondo o infiltrado dérmico (H&E, x400); 
c) Imunohistoquímica positiva para CD 138; d) Imunohistoquímica positiva para cadeias K; e) Imunohistoquímica negativa para 
cadeias .
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de um envolvimento cutâneo primário ou secundário 
por uma proliferação clonal de plasmócitos. O plasmo-
citoma cutâneo primário, uma forma de plasmocitoma 
extramedular, é extremamente raro. Os plasmocitomas 
cutâneos metastáticos podem surgir, secundariamente, 
no contexto de uma neoplasia dos plasmócitos: mielo-
ma múltiplo, plasmocitoma ósseo solitário, leucemia de 
plasmócitos ou plasmocitoma extramedular primaria-
mente extracutâneo. O mieloma múltiplo, dada a sua 
maior prevalência, é a causa mais frequente. Os plas-
mocitomas metastáticos ocorrem tipicamente em está-
dios avançados do mieloma múltiplo, reflectindo uma 
carga tumoral elevada e, consequentemente, indiciam 
um mau prognóstico. Por via de regra, as lesões de plas-
mocitoma resultam da extensão directa para a pele de 
lesões ósseas osteolíticas. No entanto, em casos raros, 
como o da nossa doente, pode surgir independente-
mente do envolvimento ósseo comportando-se como 
uma verdadeira doença metastática, podendo, ainda 
mais raramente, ser a primeira manifestação de mielo-
ma múltiplo1-7. Geralmente caracterizam-se por placas 
ou nódulos eritemato-violáceos, sendo possível haver 
apenas envolvimento subcutâneo. No entanto, estão 
descritas outras apresentações clínicas, tais como lesões 
“erisipela-like”8. Qualquer área do tegumento pode ser 
afectada, contudo o tronco, o couro cabeludo e a face 
são as localizações mais reportadas, provavelmente por 
ser nestas que mais frequentemente se localizam as le-
sões osteolíticas no contexto do mieloma múltiplo.

O nosso caso clínico ilustra o valor prognóstico da 
identificação de plasmocitomas cutâneos metastáti-
cos, já que estes foram a primeira manifestação dum 
mieloma múltiplo em estadio terminal, cujo curso clí-
nico rapidamente de deteriorou.
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