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- Carta ao Editor

Mudam-se os tempos mudam-se as vontades...

Raquel Maria Silva
Assistente Hospitalar Graduada da Clinica Universitaria de Dermatologia, Hospital de Santa Maria, Lishoa

Lisboa, 18 de Abril de 2005

O Curriculum da Especialidade de Dermatologia tem sido ajustado de acordo com os interesses e as matérias
mais necessarias para a formacgéo e diferenciacdo de um Dermatologista.

Ha cerca de 20 anos o Internato foi prolongado com um ano de Medicina Interna, uma vez que a Dermatologia
€ uma disciplina essencialmente médica, que tantas vezes exprime doengas gerais cuja fisiopatologia é necessaria
conhecer, para melhor compreensédo de toda a sintomatologia. Também o percurso curricular passando cada 6 meses
pela dermatopatologia, fotodermatologia, alergologia cutanea e micologia médica, além da frequéncia simultanea
da Consulta de Dermatologia Geral e Venereologia, trazia uma preparagdo metodica, fundamentada e articulada
das diferentes patologias.

Se por um lado os estagios em servigos de Medicina Interna sdo decepcionantes, pelas tarefas que sao destinadas
aos Internos de outras especialidades, a necessidade de executar técnicas cirirgicas como terapéutica de algumas
patologias veio a tornar-se cada vez mais premente.

Entdo foi introduzida no Curriculum um semestre de Cirurgia Geral, em detrimento do ano de Medicina e mais um
ano de Dermatologia Cirlargica, com consequente encurtamento dos periodos de formacado estritamente dermatolo-
gica ja referidos. Estes passaram a curtos trés meses, muitas vezes entrecortados por feriados, “férias”, saidas
para Congressos, além da perturbacao resultante da Urgéncia semanal, e que séo notoriamente insuficientes para a
aquisicdo de conhecimentos.

Embora a Cirurgia Dermatoldgica tenha um papel importante no tratamento de tumores, deveria ser encarada
como uma técnica terapéutica, de entre as varias utilizadas em Dermatologia, que requerem conhecimento do com-
portamento das diferentes patologias.

Tem havido uma sobrevalorizacéo desta area, sem ddvida mais mediética, em prejuizo da aprendizagem da mar-
cha diagnostica, mais exigente em tempo e método, mas que €, afinal, a que distingue o Especialista.

Colocamos algumas hipéteses alternativas ao Curriculum actual e auscultdmos a opinido dos Internos que fre-
quentam presentemente o Servi¢co onde trabalhamos.

Na generalidade, ndo encontraram qualquer utilidade no estagio de Cirurgia Geral. No que respeita a Medicina
Interna, concordaram em parte com os moldes actuais, admitindo, no entanto, que pudessem ser repartidos por areas
mais especificas como a Hematologia, Imunoalergologia, Reumatologia e Infecciologia. Foram unanimes em consi-
derar a necessidade da Dermatologia Pediatrica ser parte integrante da Dermatologia Geral e a manutencao dos 6
meses opcionais. Sugeria-se também que o “ano” de Cirurgia Dermatoldgica passasse a integrar um estagio de 4
meses em Cirurgia Plastica e apenas 6 meses em Cirurgia Dermatologica. Em consequéncia desta redistribui¢do, os
tempos das valéncias médicas poderiam voltar a periodos de 6 meses cada, excepto a Micologia.

Esta carta tem apenas como objectivo suscitar alguma reflexdo sobre este assunto, que me parece pertinente, pois
podera estar em risco a descaracterizacdo da Especialidade.

Raquel Maria Silva
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Historia da Dermatologia

ICONOGRAFIA DERMATOLOGICA - Visao Histérica e Promotores

Aureliano da Fonsecat, Amélia Ricon Ferraz?

1Professor aposentado de Dermatologia da Faculdade de Medicina do Porto
2Directora do Museu Prof. Maximiano de Lemos da Faculdade de Medicina do Porto

Desde os recuados tempos da humanidade, o homem
procurou marcar, em riscos ou tragos, na terra ou no barro,
ou nos troncos das arvores, o seu modo de viver ou 0 que
a sua volta encontrava. Deste modo, desejava manter a
recordac@o das suas vivéncias. Tais registos eram natu-
ralmente pouco duraveis dada a fragilidade dos materi-
ais onde se faziam os riscos ou tracos e também dos objec-
tos utilizados para os executar.

Foi preciso passarem muitos milhares de anos (cerca
de 10.000 a.C.), para que as gravacgdes se tornassem
perduraveis, feitas nas rochas e usando sucessivamente
marcadores mais resistentes.

Pouco a pouco, a intencdo de esculpir o que se via
ou pensava, de formas rudimentares, tornarem-se mais

Fig.1

evidentes ou expressivas, até merecerem a denomi-
nacao de desenhos, figuras ou imagens.

Consoante 0 modo de entender o que se observava
ou imaginava, acerca do tempo, do lugar, da cultura e
das experiéncias que a idade e o convivio permitiam,
segundo cada pessoa, passou-se a ter variacdes no
desenho, na pintura ou na escultura, dando assim origem
a diversificadas modalidades ou formas que constituem
expressdes da Arte!

Decorrido o tempo, foi a figuracéo aplicada ao estudo
e ensino, a permitir recordar, quando se desejasse, com
serena e profunda reflexdo, aquilo que em certo momento
se vislumbrara. E o desejo, a ser exigente necessidade, foi
manifesta nas alteracBes morfolégicas que se viam nas
pessoas doentes. Assim, a possibilitar-se ver, rever e com-
parar, em qualquer ocasiao, as diferentes anormalidades
porventura existentes ja ao nascimento ou desenvolvidas
no decurso da vida, ou em doencas com a possivel por-
menorizac&o das suas particularidades estruturais. Com o
tempo foi-se melhorando a sua apresentacéo. Ficava de
fora, naturalmente, a viséo da personalidade do indivi-
duo, de imprescindivel valor para melhor se conhecer a
pessoa e doente.

A intencdo figurativa surgiu com relevancia, como €
Obvio, no campo dermatoldgico, tendo interesse a sua
historia.

Alphonse Devergie! médico do Hospital Saint-Louis
(Paris), ao apresentar numa exposicdo, em 1840,
numerosas aguarelas, por ele efectuadas que represen-
tavam manifestacdes cuténeas observadas, despertou
no director da unidade hospitalar a ideia de as reunir
em local adequado, o que veio a acontecer.

Pelo mesmo tempo, Jean-Louis Alibertz (Fig. 1),
médico do mesmo Hospital, tendo conhecido a classifi-
cacdo do botanico francés Bernard de Jussieud e 0s
desenhos que das plantas se fizeram, elaborou uma
ordenacéo das enfermidades cutaneas, apoiando-se no
aspecto das lesdes, a que chamou Nosologie naturelle
ou les maladies du corp humain distribués par familles.

Curioso é dizer-se que, sempre que 0 tempo o per-
mitia, Alibert fazia as suas licbes nos jardins do Hospital
sob as ramagens das tilias, a ser ouvido “com grande
entusiasmo pelos seus discipulos e muitos outros médi-
cos, todos empolgados pelo brilhantismo da sua
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Fig.2

palavra, valorizada pela elevada cultura grega”.

Decerto entusiasmado pela figuracdo das plantas
feita por Bernard de Jussieu, avivou-se-lhe a ideia que
Alphonse Devergie tivera da ilustra¢é@o iconografica, de
registar, com a possivel pormenorizacdo e rigor, 0s
aspectos e as caracteristicas das doencas. Assim pen-
sando, exaltou o recurso a desenhos, aguarelas e figu-
racBes em o6leo, a ponto de pressionar os doentes a
posar, mantendo-se ao lado dos artistas a encorajé-los,
porque eles frequentemente se mostravam enojados
com as dermatoses e seus cheiros; e teve também de
vencer o desagrado dos doentes, levando-0s a suportar
o longo tempo de pose, por vezes de horas.

Sob a mesma influéncia botanica, elaborou a Arbre
des dermatoses (arvore das dermatoses) (Fig. 2) na sua
obra Monographie des dermatoses... (1835), com
familias, gé-neros e espécies destacadas dos seus
ramos, na qual o tronco representa a pele e 0s ramos
as diversificadas alteracdes morbidas cutaneas.

Lutando denodadamente com a adversidade onde
imperavam criticas maledicentes, mas firme nos objec-
tivos, Alibert fez do "Hospital de Saint-Louis™ um centro
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de estudo, investigacao e ensino de referéncia para os
estudiosos das enfermidades da pele e das doencas em
geral. O que fez foi valorizado pela elevada cultura e
visdo romantica da vida, caracteristicas, alias, da maior
parte dos médicos do seu tempo. Escreveu ensaios
filoséficos e poéticos, distinguindo-se o escrito
Physiologie des passions ou nouvelle doctrine des sen-
timents moraux (Paris, 1825), no qual faz reflexdes
morais acerca dos quatro instintos inatos: conservacao,
imitacdo, relacéo e reproducéo. Em Saint-Louis, Alibert
pontificou desde 1801 a 1837, sendo considerado o
instituidor da escola dermatolégica francesa.

Outra personalidade a merecer destaque é Sir
Jonathan Hutchinson4 (1828-1913). Primeiramente estu-
dando fisiopatologia, dedicou-se a cirurgia no Liverpool
Street Ches Hospital, mas ocupava os tempos livres em dar
atencdo as populacdes dos bairros mais pobres de
Londres. Transferindo-se para o Blackfriars Hospital, ai se
deu ao estudo das enfermidades da pele, e de tal modo
foi 0 seu prestigio que, em 1850, esse Hospital se tornou
no centro orientador da Dermatologia na Gréa-Bretanha.

Curioso € referir que, para possibilitar aos alunos
recordarem, em qualquer momento, o aspecto das
doencas cutaneas estudadas, mandou reproduzir as
dermatoses em grandes tabuas, a criar problemas para
guardar e conservar essas grandes pranchas. E para
dar mais realismo aos registos clinicos que os alunos
deveriam fazer, em desenhos sempre aguarelados, exi-
gia a insercao fiel de tudo o que estivesse na area onde
a dermatose estava, tais como ganchos de cabelo,
boinas, lacos ou fitas, adornos e até aspectos da roupa.

Pelo mesmo tempo, no mesmo Hospital de Saint-Louis
surge Charles Lailler (1822-1893), discreto e modesto, um
pouco timido, mas voluntarioso, entusiasmou-se pelo
estudo das tinhas. Merece referéncia a sua ideia de
criar no Hospital uma escola para as criancas que
sofriam essa doenca, porque, sendo longa a hospitali-
zacao para os tratamentos devidos, com essa escola
nenhum prejuizo tinham. E a escola ele proprio a man-
tinha, pagando as remunera¢cBes aos professores e
demais despesas. Entendendo o valor do estudo ao
lado dos doentes, teve a ideia de fundar uma biblioteca
médica no Hospital (1778), tendo sido ele o primeiro a
doar livros.

Conhecendo ocasionalmente Jules Baretta (Fig. 3)5,
italiano fabricante de frutos arti-ficiais com pasta de
cartdo, Lailler logo o convidou para Saint-Louis, para
fazer modelagens dos locais da pele com afeccdes
cutaneas. O interesse de tais trabalhos, impds a criacédo
de instala¢cbes adequadas, comecadas em 1878 e ter-
minadas sete anos depois, apresentadas ao mundo



médico quando do Prémier Congrés International de
Dermatologie et de Syphiligraphie, realizado em Paris
em 1889, no entdo denominado Musée de ['Hbpital
Saint-Louis (Fig. 4).

Pela surpresa e admiracdo que as modelagens
provocaram, numerosos dermatologistas lhe fizeram
encomendas. Pouco tempo depois, diferentes Clinicas
de Dermatologia ja faziam as suas modelagens. Assim
aconteceu nas Clinicas de Dermatologia de Berlim
(onde pontificava Lassar e também Lesser), Breslau (que
tinha Neisser), Heidelberg (com Jacobi), e sucessiva-
mente em quase todas as Clinicas da Alemanha.
Infelizmente, algumas colec¢des, pelo descuido na con-
servacao, deterioraram-se. Mas foi sobretudo durante a
Guerra Mundial (1914-1918), que a maior parte
dessas obras, algumas verdadeiras preciosidades
foram destruidas. Considere-se que, em Breslau, onde
existiam 2.695, restam apenas 282; em Munique, de
1.000, ha 200, em Rostock, de 3.000, ha 50. Também
se fizeram moldagens nas Clinicas da Austria (onde, de
mais ou menos 4.000, ha 2.358), em Zurique (de
2.500, existem 1.200), etc.

Fig.3
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Apos o falecimento de Jules Baretta, 0 Museu passou
a ter o seu nome (Fig. 3), havendo nele cerca de 5.000
pecas, a maioria em perfeita conservagdo. Em anexo
existe uma biblioteca e uma sala de conferéncias.

Importa relembrar que a ideia da modelagem em
cera tera tido inicio com Leonardo da Vinci (1452-
1519) e Miguel Angelo (1475-1562), que modelaram
a partir de cadaveres.

Até a ideia da modelagao em cera, a ilustracdo das
alteracdes observadas na pele em livros, ou em arquivo
para o ensino, eram primeiramente tiradas de gravacdes
em cobre e mais tarde em pedra litograficaé. Nestes
métodos, a exactiddo estava, obviamente, muito depen-
dente da subjectividade e aptiddo do executante. A
falta de rigor era agravada porque os artistas nao eram
médicos e as coloracdes eram posteriormente feitas sem
o doente a vista, 0 que aumentava a subjectividade de
quem coloria as imagens.

Criada a modelagem com matéria plastica, tornou-
se mais exacta a representacdo das lesbes cutaneas,
ainda que pudesse haver dificuldades na preparacéo
das ceras coradas, e pelas manifestas diferencas de
aptidao de artista para artista.

Saiba-se, todavia, que dos modeladores sairam artis-
tas, muitos a terem nome em diversos dominios das Artes.

Com o aparecimento da fotografia, dando rigor a
visualizacdo das formas das lesdes, muito melhorou o
registo das dermatoses. Sendo, porém, as fotografias
em preto e branco ou acastanhado e branco, surgiu a
ideia de as colorir a mao, o que, tornando-as muito arti-
ficiais, ndo despertava interesse. Com a introdug&o,
porém, da fotografia a cores, mais perfeita e quase
exacta no registo da realidade, desapareceram todas
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Fig.5

as deficiéncias apontadas, a possibilitar o estudo das
alteracdes morfolégicas com pormenores jamais pre-
vistos.

E sem dlvida muito o que se conseguiu, mas ainda
incompleto, e sempre sera, por faltarem as informacoes
decorrentes da pratica clinica: o palpar as lesées, o0 sen-
tir a sua macieza ou mais ou menos dureza, a tempera-
tura e a reaccdo ao toque, e até o cheiro da pele, e
ainda com expressivo valor a historia da doenca e do
doente.

Mas voltemos as modelagens e saibamos que elas
também entre nos tiveram o seu tempo e lugar.

Foi no Porto que Luiz Viegas (Fig. 5)7 iniciou um
arquivo iconografico que merece ser referenciado.

Em 1897, tendo a intenc&o de se dedicar ao estudo
das doencgas da pele, em particular da sifilis, doenca na
época a flagelar a sociedade europeia, e de conseguir
uma Consulta no Hospital de Santo Antonio, da Santa
Casa da MisericoOrdia, foi a Paris visitar o Servico de
Dermatologia do Hospital de S. Louis. Ai, conhecendo
o valor pedagdgico das modelagens, conseguiu obter
97 exemplares em cera das mais frequentes enfermi-
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dades cutaneas, sobretudo da sifilis. E o0 entusiasmo por
tal meio de ensino levou-o0 a conseguir da Faculdade a
colaboracéo de um fotégrafo, alias sem qualquer remu-
neracdo, a ser o Dr. Pedro Vitorino8. Também teve o con-
tributo de Jodo Augusto Ribeiro?; e sobretudo de Alberto
de Sousal®, médico e assistente de Anatomia, a con-
seguir nos seus desenhos ou pinturas pormenorizar de
modo muito rigoroso o0 que a pele mostrava.

Luiz Viegas, no seu Plano de Ensino apresentado a
Faculdade em 23 de Margo de 1912, refere o seguinte:

“... Na consulta especial de Dermatologia e
Syphiligrafia, cada doente é observado e em uma
papeleta propria, redigida a sua observagdo com todo
o detalhe necessario a salientar o que nesse caso ha
digno de nota como variedade clinica, bem como a
terapéutica empregada. A cada nova consulta o nimero
de ordem que indica a papeleta e que é requisitada na
receita, torna possivel exarar-se na papeleta as modifi-
cac0es soffridas na evolugéo e no resultado terapéutico,
Nessa papeleta, a sede das lesdes € indicada a lapis
corado nos graphicos regionaes, que por meio de
carimbos de borracha ahi podemos imprimir. Assim
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constituiremos o0 nosso arquivo nosographico. Ora,
como muitos exemplares sao tao curiosos, que é
necessario deixa-los traduzidos por forma mais evidente
que a simples descripgado, recorreremos a photographia
ou a aguarella. No momento presente, um alumno desta
Faculdade, o snr Salazar, que € um bom artista no
desenho e aguarela, presta-se a fixar por este meio
alguns exemplares dermatolégicos da nossa consulta e
que ficardo como belos documentos das nossas obser-
vacles e elementos valiosos para o futuro ensino 11,

Apos o falecimento do Prof. Luiz Viegas em 1927,
néo tendo havido o devido cuidado em resguardar os
diversos valores iconograficos, alguns dos quais seriam
artisticos, pelo tempo e pela humidade, tudo se deterio-
rou. Assim aconteceu com as papeletas clinicas, onde
havia desenhos, que ainda em 1939 estavam amon-
toados numa galeria existente na Consulta. Também
desenhos e das aguarelas, muitos em acabamento,
guardadas numa gaveta de um pequeno armario exis-
tente na referida galeria, se perderam.

Em 1959, a dever inaugurarse o Hospital de S.
Jodo, e nele instalado o Servigo de Dermatologia
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(Internamento e Consulta), o muito pouco sobrevivido
em modelagens e fotografias, foi naturalmente entregue
ao novo Servico. Nao havendo, porém, espaco ade-
quado, esse precioso espolio iconografico foi ulterior-
mente integrado no antigo Museu de Anatomia
Patolégica da Faculdade de Medicina da Universidade
do Porto e, mais tarde, em 1971, transferido para o
Museu da Histéria da Medicina “Maximiano de Lemos”
da Faculdade de Medicina da Universidade do Porto,
por orientacdo do Professor Daniel Serréo.

Das moldagens guardadas, destacamos uma de
sifilis (sifilides papulosas na face) (Fig. 6), e outra de
sarna (lesées numa mao) (Fig. 7).

E de crer que este breve estudo acerca da icono-
grafia possa evidenciar o seu valor. Importa lembrar
que todo o passado, seja qual tenha sido, deve ser
preservado, porque, se nao se valoriza, ndo sera de
admirar que, no futuro, ndo seja respeitado o que hoje
se faz.

Com efeito, ndo respeitar o passado &, sem duivida
e no minimo, atitude insensata porque, seja qual tenha
sido o passado, ele pertence-nos, pois dele vimos... E,
s6 guardando o que de bom e do mau dele temos, afir-
mamos a nossa existéncia.

1 Marie-Guillaume Alphonse Devergie (1798-
1879), primeiramente dedicada a Medicina Legal,
sobre esta matéria escreveu um livro em 1653. Mas,
interessando-se sobretudo pela Dermatologia, em
breve publicou o Traité pratique des maladies de la
peau (1864). Em 1874 foi eleito presidente do
Academia de Medicina.

2 Jean-Louis Marc Alibert (1768-1837), nasceu
em Villefranche-d'Aveyron, sendo seu pai juiz.
Decidido a seguir a vida eclesiastica, surgindo a
revolucdo francesa e por ela, abolidas as congre-
gacoes religiosas, suspendeu o noviciado e, dedi-
cou-se a Medicina, tendo sido um dos primeiros
alunos na nova “Ecole de Santé” criada em 1794.

3 Bernard de Jussieu (1699-1777), dedicado a
embriologia e sistematica vegetal, foi um dos
idealizadores do conceito de familia na classificacao
das plantas.

4 Jonathan Hutchinson (1828-1913), tera sido a
primeira pessoa a traduzir, por simbolos ou alego-
rias, as expressdes das doencas. Serve de exemplo o
ter chamado a atencao para os nédulos da tuberculose
da pele (n6dulos lupicos ou lupomas), com o aspecto
de geleia de maga; e para os dentes incisivos, obser-
vados nos individuos com sifilis congénita, a sugerir
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a ponta de chave de parafuso. Atitude também inédita
foi a de dar as doengas mal conhecidas o nome dos
doentes que as sofriam. Assim temos a doencas das
pernas de Brandford, a corresponder a hoje denom-
inada tuberculose endurada ou eritema endurado de
Bazin; a doenca de Penmman, a ser a forma frustre
da porfiria hereditaria congénita ou chamada tam-
bém hidroa estival; e a doenca de Mortimer, a ser a
sarcoidose cutanea. Da actividade clinica merece
referéncia a sua dedicacdo ao estudo da sifilis, e
sobretudo da lepra, a justificar viagens a Africa, a
Ceildo e a Noruega, na época com grande incidén-
cia de tais doentes, tendo desenvolvido intensa luta
contra o isolamento dos leprosos, ideia revolu-
cionéria naquele tempo. Das suas aulas, 0s estu-
dantes diziam, “serem melhor do que qualquer diver-
timento”. Dotado de elevado sentido irénico,
facilmente satirizava as pessoas, sobretudo as mais
proeminentes. No seu exibicionismo, muito gostava
de andar a cavalo e diariamente tomava um banho
frio numa piscina que tinha em casa. Com grande
interesse pela Natureza, fez da sua casa um museu,
onde por vezes dava aulas ao Domingo de tarde.
Para o seu timulo mandou cinzelar a frase seguinte:
“Um homem de esperanca para a frente olhando
atentamente.”

Pierre Jules Frangois Baretta (1833-1923),
aceitando o convite, em Saint-Louis dedicou-se com
muito entusiasmo, a despeito de lhe terem destinado
um pequeno recanto sob o telhado do Hospital, onde
via os doentes e fazia os moldes, primeiramente em
cartdo, material que ndo oferecendo adequadas
condicdes técnicas e de conservagcdo, mais tarde
passou a utilizar a cera. A primeira modelagem
surgiu em 1865. Quando Jules Baretta faleceu, havia
cerca de 2.000 modelagens.

Pedra litografica, pedra calcaria que permite
desenhar ou escrever, da qual por processo ade-
quado (litografico), € possivel, transpor para papel
ou outros materiais.
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Porto e estudou na Escola Médico-Cirlrgica.
Concluido o seu curso aos 24 anos, de seguida
preparou uma dissertacdo que intitulou “A Tuber-
culose e as suas manifestacdes cirlrgicas”, onde
descreve 112 doentes de entre os quais ha 51 com
manifestacdes cutaneas.

8 Dr. Joaquim Pedro Vitorino Ribeiro (1893-

1944), que cursara Medicina, e pela fotografia se
interessava com entusiasmo, deu grande apoio ao
ensino, tendo feito um interessante album de
fotografias dermatoldgicas, do qual s6 uma parte se
salvaguardou. Dedicando-se a Histéria, escreveu
acerca da cidade do Porto, Medicina Popular e
Deuses da Medicina

9 Joao Augusto Ribeiro (1870), alias pai do Dr.

Joaquim Pedro Vitorino, dado a pintura na Escola de
Belas-Artes do Porto, onde foi professor, prestou tam-
bém preciosa colaboracéao desenhando e colorindo
diversas dermatoses.

10 Alberto da Silva e Sousa Porto (1892-1920),

depois da Medicina, fez o curso de desenho e de pin-
tura na Escola das Belas-Artes, estando as suas obras
dispersas por particulares. O toponimo Porto adop-
tou-o para se distinguir de Alberto Augusto de Sousa
(1880-1961), que em Lisboa viveu, aguarelista e
ilustrador de varios jornais e revistas, com quadros
de tipos e costumes populares.

11 O Snr Salazar, é curioso referir, € Abel de Lima

Salazar (1889-1946), que veio a ser professor na
Faculdade de Medicina do Porto. Dedicou-se as artes
plasticas, ao desenho, pintura, gravura e escultura.
Talvez pela dispersao de interesses e actividades, as
suas obras s&o muito diversificadas na sua esséncia.
De qualquer modo, sera de admitir que na Consulta
de Dermatologia, a observar com pormenor as der-
matoses, para as desenhar e aguarelar, tenha Abel
Salazar encontrado ambiente e condi¢Bes para des-
pertar e porventura desenvolver as suas capacidades
artisticas.

7 Luiz de Freitas Viegas (1869-1928), nasceu no
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O DERMATOLOGISTA JAMES SEQUEIRA

Aureliano da Fonseca

Professor de Dermatologia aposentado da Faculdade de Medicina do Porto

Certo médico de nome Jaime, residia em Lisboa
quando as tropas de Napoledo invadiram Portugal em
1807. Sentindo-se inseguro, foi para Londres com a sua
mulher e um filho. Pouco tempo depois, tornou-se
médico da Embaixada de Portugal. O filho, também
medico, naquela cidade exerceu clinica.

Da vida dessa familia, apenas se sabe de um neto,
nascido em 1865, filho do seu filho, a ter o nome de
James (Tiago) Henry Sequeira, que, chegado aos 19
anos, adquiriu uma bolsa para cursar Medicina no
London Hospital.

Estudando e trabalhando ao lado de destacadas
personalidades médicas, tais como o cirurgiao Sir
(1844-1909), John Hughlings Jackson (1835-1911),
neurologista e Sir Frederick Treves (1853-1923), pio-
neiro da cirurgia abdominal, decorridos nove anos foi

aceite Member of Royal College of Physicians (M.R.C.P.)
e Associado do Fellow of the Royal College of Surgeons
(FR.C.S.).

Sendo-lhe reconhecido grande mérito e apurado senso
clinico, em Setembro de 1902 foi eleito primeiro derma-
tologista do hospital onde se formara, com modesta remu-
neragdo, da qual vivia!

Logo lancou-se na organizacdo do Finsen Light
Department! e no de radioterapia, campos onde, alias,
foi pioneiro, com valiosos estudos e ensaios que se divul-
garam e desencadearam proficuas investigagoes. E tera
sido Sequeira quem, pela primeira vez, verificou a
nocividade dos R.X na pele, tendo escrito o seguinte:
“Faziam-se tratamentos sem pensar em proteger o
operador ou os doentes das radiacdes, repetidas vezes
sem conta, no Departamento desde as nove horas até

1 Niels Ryberg Finsen (1861-1904), terminado o curso de Medicina em Copenhaga, dedicou-se ao estudo da luz

solar, verificando que a radiac&o ultravioleta possuia elevada capacidade bactericida. Decidiu, ent&o, verificar a sua
accao na pele humana, utilizando, para o efeito, um aparelho de arco de carbono. Apoés persistentes estudos, em 1895
apresentou publicamente os resultados das suas investigagdes na tuberculose cutanea, sobretudo na modalidade lupica,
a demonstrar a possibilidade da sua cura e com cicatriz estética. Recordemos que, por esse tempo, a tuberculose da
pele estava muito difundida por toda a Europa, a atingir sobretudo o nariz com profunda mutilac&o. Recebeu Finsen o
Prémio Nobel em 1903. Desde entdo a finsenterapia divulgou-se até para outras dermatoses. Foi Finsen, portanto, o
criador da Fotobiologia. Tera interesse contar o facto seguinte: seguinte: Jodo Alberto Pereira de Azevedo Neves (1877-
1953), de Angra do Heroismo, na Real Escola Médico-Cirlrgica de Lishoa fez o curso de Medicina (1900). Ingressando
no Real Hospital de S. José, pouco depois foi para Berlim, para o Laboratério de Anatomia Patolégica do Professor Von
Hansemann no Hospital de Friedrichshan. Regressando a Portugal em 1903, tendo conhecimento da Terapia Finsen na
tuberculose cutanea, foi para a Dinamarca. Esclarecido sobre tal matéria, no Hospital de S. José em Lishoa montou um
servico com aparelhagem adequada para tratamento pelos raios Finsen, chamando a colaborar a Dr.2 Sophia Quintino,
ao assunto particularmente dedicada, tendo diversas publicacfes. Isto aconteceu, portanto, no mesmo ano em que inter-
nacionalmente foi reconhecido o elevado beneficio da radiacéo ultravioleta na tuberculose lUpica. E é interessante referir
que o proprio Finsen esteve em Portugal cerca de um ano depois de ter recebido o prémio Nobel, proferindo uma con-
feréncia na Sociedade de Ciéncias Médicas. Tera sido, portanto, Portugal, depois da Dinamarca, o primeiro pais a aplicar
a finsenterapia. Azevedo Neves, sob o tema, publicou: O método de Finsen (Medic. Contemp. 21/16: 130-132, 1903);
Finsen, Notas de Viagem (Medic. Contemp. 21/36: 287-288, 1903); Instalacdes Finsen em Berlim — Notas Clinicas
(Medic. Contemp. 21/50: 398-400, 1903); O Método de Finsen para o tratamento do Lipus vulgar (Folheto de 40
paginas, com 6 fig. do Laboratério de Andlises Clinicas do Hospital de S. José, n°1, vol. 1. Lisboa, 1903); O método de
Finsen para o tratamento do LUpus vulgar, Relatorio da viagem (Imprensa Nacional, Lisboa 1904); Terapéutica do LUpus
vulgar, lll Congresso Nacional de Tuberculose, Coimbra 1904 (Trabalhos do Laboratério de Andlises Clinicas do Hosp.
S. José, n°1, vol. I. Lisboa, 1904); e ainda Notas de anatomia patoldgica, artigos sobre o método Finsen, a organiza-
¢do do ensino médico na Alemanha, correspondéncias médicas, etc.
O Discurso de Niels R. Finsen proferido na Sociedade das Ciéncias Médicas de Lisboa na sesséo de 18 de
Dezembro de 1903, foi publicado em Folheto de 16 pags. Lisboa, 1905. Posteriormente Azevedo Neves foi instado
a dedicarse a Medicina Forense no Instituto de Medicina Legal de Lisboa, a ser seu director e Catedratico de
Medicina Legal, a desenvolver actividade que fez histéria.
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as cinco ou seis da tarde, sem sabermos do grande
perigo que nos perseguia”.

Diversos seus colaboradores sofreram graves
gueimaduras e até a morte pelas radiacdes. SO muito
mais tarde, se obteve o conhecimento de que as luvas
com chumbo e anteparos com vidro e chumbo ofere-
ciam boa protecgdo. Foi James Sequeira também um
dos promotores da depilacdo pelos raio-X a possibilitar
o tratamento das tinhas do couro cabeludo pelos meios
quimicos tépicos.

Em 1927, ap6s reformar-se do London Hospital, foi
para Nairobi (Quénia) onde foi Presidente do Kenya
Branch of de British Medical Association e editor do East
African Medical Journal, posteriormente The Kenya and
East African Medical Journal tendo-se empenhado em
obter a cooperagdo dos médicos da Tanzéania, Uganda
e Zanzibar. Foram anos de intensa actividade a pairar
na memoria dos médicos mais velhos.

Diz-se ter feito diversos estudos, alguns publicados
em locais que néo foram identificados. Mas, sobretudo,
dedicou-se a tratar 0s nativos com 0S parcos recursos
possiveis. Um seu admirador, Dr. Rugirz, escreveu: "Aos
80 e tal anos, mantinha capacidade para solucionar os
casos clinicos num hospital de nativos sobrecarregado”.

A iniciarse a Guerra Mundial, retornou a Inglaterra
e nada mais dele se soube.

Tinha Sequeira aspecto severo, mas era sensivel e
bondoso. Néo tendo filhos, adoptou duas criangas, com
as quais se deleitava.

Dotado de grande capacidade de trabalho, em 1911
publicou um belissimo livro, Textbook of Diseases of the
Skin, facilmente acolhido pela sua organizacao didactica
e facil e agradavel leitura, e com numerosas fotografias.
O apreco do seu livro foi evidente no aparecimento de
uma edicdo em espanhol. E seguiram-se seis edicdes,
sendo a ultima em 1957, com 831 paginas Uteis, 425
fotografias, muitas a cores, e também de modelagens,
publicacéo ja depois do seu falecimento em 1948, a ser
revista por dois dos seus discipulos: John T. Ingram (da
University of Leeds), e Reginald Brain (do St. John’s
Hospital for Diseases of the Skin, London).

Tem interesse apreciar, ainda que resumidamente, as
ideias que James Sequeira expressa no prefacio do seu
livro: “As doencas da pele s6 podem ser compreendidas

guando sejam abordadas com sélido conhecimento da
medicina interna, pois devemos entender que a salde
da pele, ou pele s&, depende, em grande parte do
corpo sao e viverse em ambiente sdo. Com efeito, a
pele pode reflectir aspectos de morbilidade interna de
uma forma impossivel de ser revelada pelos demais
Orgaos. Por isso, a pele pela sua extenséo proporciona
excelente campo de treino de observagéo e estudo clini-
cos. Considere-se que, em dermatologia nédo é facil o
médico “enganar” o doente ou enganar-se a si préprio.
E pois importante que o médico conhega com pormenor
os diversos padrBes que as enfermidades cuténeas
assumem em doentes diferentes e saiba ver também as
semelhancas onde outros véem diferencas. Devera tam-
bém saber que, por vezes, a atitude precipitada pode
agravar certa expressdo cutanea, e como € sabia a
expectativa activa poder possibilitar a cura natural. Ha
a ideia no publico em geral, e até em médicos de que
0s padecimentos cutaneos sao independentes do
organismo em geral. Em verdade, se a pele é facilmente
agredida por diversos agentes externos, esta também
sujeita ou dependente de muitos processos patolégicos
que afectam diversas condi¢Bes internas. Em verdade,
na pele podemos reconhecer ou detectar certas altera-
¢Oes ou padecimentos organicos, toxicidades, defi-
ciéncias nutritivas, etc. O estudo do comportamento da
pele pode possibilitar levar o nosso pensamento para
orgéaos internos aparentemente saudaveis, a possibilitar
diagnésticos imprevisiveis. Certamente a reac¢do/com-
portamento da pele mais significativa subordina-se aos
campos neurogénicos e psicogénicos, o que é com-
preensivel pelo facto do Sistema Nervoso Central se
desenvolver a partir de uma prega interna da ectoderme
do embrido, que se vai desenvolvendo na esséncia mais
intima e alargada a possibilitar o todo que é o Homo
Sapiens”.

O que se contou é decerto gratificante homenagem
a um medico dermatologista, filho e neto de médicos
portugueses, que se recorda e salienta o que foi possivel
saber-se da sua vida, vida modesta inteiramente dedi-
cada ao estudo e investigacao clinica, e colocando o
que Ihe foi possivel saber ao servigco daqueles que saber
queriam, e dos doentes mais humildes que do seu saber
graciosamente beneficiaram...

2 Frederick Wright, médico em Nairobi e no Nordeste do Quénia, reformando-se em 1945, a sua terra natal regres-
sou, em Edimburgo, a ter actividade como professor de Medicina Tropical.
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IMUNOGLOBULINA INTRAVENOSA - USO EM DERMATOLOGIA

Ménica Caetano, Isabel Amorim, Manuela Selores
Servico de Dermatologia do Hospital Geral de Santo Anténio, Porto

RESUMO - A imunoglobulina intravenosa (IglV) € um produto sanguineo obtido através do plasma humano utilizado,
desde 1952, no tratamento substitutivo em situa¢gfes de imunodeficiéncia humoral. Recentemente a sua utilizagdo em
altas doses no tratamento de diversas doencas auto-imunes, pelos seus efeitos imunomodulatérios, tem vindo a ser fre-
quentemente relatada na literatura. Existe evidéncia crescente de que a IglV é eficaz no tratamento de doencas
cuténeas, apesar da inexisténcia de estudos randomizados e controlados. Tem sido utilizada com sucesso na der-
matomiosite, doencas bolhosas auto-imunes (pénfigo e penfigoide), necrélise epidérmica tdxica, dermatite atdpica e
urticaria crénica idiopatica, geralmente em associagéo aos agentes imunossupressores convencionais. Os efeitos late-
rais da IglV sdo geralmente moderados e auto-limitados e incluem sintomas e sinais associados a infusédo endovenosa
(febre, cefaleias, nduseas ou vomitos, mialgias, atralgias, hipotensao, taquicardia). A insuficiéncia renal, a meningite
asséptica, os fendmenos trombo-embdlicos e a anafilaxia séo os efeitos secundarios mais graves. Existe a possibili-
dade de transmisséo de infeccao por virus e prides, apesar de reduzida. Sao necessarios estudos controlados e de
longa durag&o e um melhor conhecimento dos seus mecanismos complexos de imunomodulacéo, de forma a estabe-
lecer indicagBes precisas e optimizar a dose, frequéncia, duracéo e forma de administracdo desta terapéutica.

PALAVRAS-CHAVE - Imunoglobulina Intravenosa; IglV; Imunomodulacéo; Doencas cutaneas auto-imunes; Efeitos laterais.

INTRAVENOUS IMMUNOGLOBULIN - USE IN DERMATOLOGY

ABSTRACT - Intravenous immunoglobulin is a blood product derived from human plasma that has been used, since
1952, in the treatment of immunodeficiency syndromes. Recently high-dose intravenous immunoglobulin treatment of
auto-immune diseases has been increasingly reported in the literature, as it exert a variety of immunomodulating activi-
ties. There is also accumulating evidence of its efficacy in the management of skin diseases, despite the lack of ran-
domized controlled trial. 1glV has been successfully used for the treatment of dermatomyositis, auto-immune bullous
diseases (pemphigus and pemphigoid), toxic epidermal necrolysis, atopic dermatitis and idiophatic chronic urticaria,
usually associated with immunossupressant agents. Adverse effects are generally mild and self-limiting and include infu-
sion-related signs and symptoms (fever, headache, nausea or vomiting, myialgias, atralgias, hypotension, tachycar-
dia). The most severe side effects are acute renal failure, aseptic meningitis, thromboembolic events and anaphylaxis.
The possibility of infections by virus or prions, although low, is real. Controlled, long-term clinical trials and a better
understanding of the complex immunomodulating mechanism of IVIg are require to define more precise indications
and optimize dose, frequency, durations and mode of administration of this treatment

KEY-WORDS - Intravenous Immunoglobulin; IVIg; Immunomodulation; Auto-immune skin diseases; Adverse effects.

Dr.2 Mdnica Caetano

Servi¢co de Dermatologia
Hospital Geral de Santo Anténio
Largo Prof. Abel Salazar
4099-001 Porto

Fax: 223320318

177



Educacao Médica Continua

INTRODUCAO

A imunoglobulina intravenosa (IglV) € um produto
derivado do sangue, preparado a partir do plasma
humano de entre 10 000 a 20 000 doadores por lote,
através de um demorado e dispendioso processo de
manufactura (fraccionamento do plasma). A
preparacéo final de IglV contém primariamente molécu-
las de imunoglobulina G (IgG) intactas (95%) e vestigios
de imunoglobulinas A ou M e de albuminal.2, Em 1952
foi introduzida no tratamento de situacées de imunode-
ficiéncia humoral em dose de substituicdo (200-
-400mg/kg). A sua administracdo em doses elevadas
(2g/kg) como agente "imunomodulador" iniciou-se com
a purpura trombocitopénica idiopatica (PTI) em criancas
(1981)3 e desde entdo tem sido crescente a sua utiliza-
¢do no tratamento de numerosas doengas auto-imunes
no ambito da hematologia, reumatologia, neurologia,
dermatologia e infecciologia. Actualmente o uso de IglV
esta aprovado por duas autoridades reguladoras (Food
and Drug Administration e European Medicines Evaluation
Agency) em situac8es de imunodeficiéncia humoral
primaria, hipogamaglobulinemia associada a leucemia
linfocitica cronica B e transplante alogénico de medula
Ossea, purpura trombocitopénica idiopatica (PTI), infeccéo
por HIV-1 em criancas, doenca de Kawasaki (DK), sin-
drome de Guillliam-Barré, miastenia gravis e polineu-
ropatias desmielinizantes cronicas# (Quadro ).

Nos ultimos anos foram publicados varios trabalhos
sobre o beneficio da IglV no tratamento de patologias
dermatoldgicas25¢, nomeadamente doengas bolhosas
auto-imunes (DBAI), necrdlise epidérmica toxica (NET),
dermatite atépica (DA), urticaria cronica idiopatica
(UCI), entre outras. O perfil de seguranca favoravel, em
comparagao com o dos corticosteroides e outros
imunossupressores habitualmente usados, torna a uti-
lizacéo da IglV uma opc¢éo terapéutica atractiva e oferece

uma nova esperanca no tratamento de muitas patolo-
gias dermatoldgicas graves. O elevado custo da IglV é
um factor limitante ao seu uso, sendo necessario e dese-
javel a sua utilizacdo de acordo com declaracdes de
consenso e a correcta avaliagdo do custo-beneficio em
cada doente”.

MECANISMO DE ACCAO

O mecanismo através do qual a IglV exerce um
efeito terapéutico em algumas doencas auto-imunes nao
se encontra completamente elucidado, existindo provavel-
mente varias ac¢bes de imunomodulagdo a actuar iso-
ladamente ou em combinacg&o® (Quadro Il e Fig. 1).

A capacidade da fraccdo Fc da imunoglobulina na
IglV de se ligar ao receptor FcR dos fagocitos,
impedindo a fagocitose dos elementos figurados do
sangue, € considerado o principal mecanismo de acc¢ao
da IglV no tratamento das citopenias auto-imunes®.

Recentemente foi proposto uma nova via consistindo
na saturacdo do receptor IgG neonatal (FcRn) pela
fraccéo Fc da IglV, levando a que uma proporgao mais
elevada de auto-anticorpos estejam em condicdes de ser
catabolizados e assim reduzindo os niveis dos auto-
-anticorpos patogénicos endégenos e da actividade da
doenca. Este mecanismo pode explicar a reducao dos
niveis dos auto-anticorpos observada em muitos doentes
com DBAI ap6s o tratamento com IglV1013,

A alteracdo da rede idiotipica pelos anticorpos anti-
idiotipo presentes na IglV, inibindo o ataque dos auto-
anticorpos contra os diferentes tecidos susceptiveis, é
outro importante efeitol4.

A interferéncia na formacdo e deposi¢do do com-
plexo de ataque da membrana do complemento nos
capilares, através da formacao de complexos anticorpo-
C3b, que impedem a incorporagéo do C3 activado na
convertase do C5, é considerada responsavel pela

Quadro |

IndicacBes aprovadas para o uso de Ig IV (FDA, EMEA)153

Imunodeficiéncia primaria ou secundaria

Hipogamaglobulinemia associada a leucemia linfocitica crénica B
Hipogamaglobulinemia associada a transplante alogénico de medula 6ssea

Infecc@o por VIH na crianga

Purpura trombocitopénica idiopatica
Doenca de Kawasaki

Sindrome de Guilliam-Barré
Polineuropatias desmielinizantes cronicas
Miastenia gravis
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eficacia do tratamento com IglV na dermatomiosite e na
doenca de Kawasakil516,

As preparacdes de IglV contém anti-corpos neutrali-
zantes de alta afinidade contra a interleucina-1, inter-
leucina-6 e factor de necrose tumoral-alfa em quanti-
dades suficientes para suprimir as citoquinas
patogénicas circulantes e inibir a sintese de citoquinas
pelos linfécitos T17-18,

Foi demonstrada a presenca de anticorpos anti-
superantigénio estafilocécico, resultando na inibi¢&o da
activacao das células T pelo superantigénio’3, e é pos-
sivel que contribuam para o efeito de imunomodulacéo
em patologias tais como doenca de Kawasaki e a der-
matite atépical®. No entanto, estes factos devem ser
interpretados com reserva uma vez que os niveis de
anticorpos contra patogéneos especificos podem variar
significativamente entre os diferentes lotes de IglVs.

Tendo em conta os resultados dos estudos publicados
em que o fendmeno da apoptose foi avaliado, podemos
concluir que a IglV exerce em grande medida um efeito
anti-apoptético (inibicdo da apoptose dos queratindci-
tos na NET2022 ¢ AD23; inibicdo da apoptose dos neu-
tréfilos na doenga de Kawasaki) embora em certas cir-
cunstancias se possa verificar o efeito contrarios.

Adicionalmente, as diversas preparacdes de IgG
comercializadas contém diversas substancias,
nomeadamente citoquinas, inibidores sollveis de cito-
quinas, CD4 soltvel e HLA que podem alterar o recon-
hecimento do antigénio pelas células-alvo24. Do mesmo
modo, a presenca de glicidos (maltose, sacarose), uti-
lizados como agentes estabilizantes, pode condicionar
a inibicdo das respostas proliferativas verificada em
estudos in vitro2s.

USO DA IglvV EM DERMATOLOGIA

Exceptuando a doenca de Kawasaki e a der-
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_Fig.1 - Amolécula de IgG: Locais de interac¢éo entre a IgG

- e 0 antigénio (epitopo) e de ligagdo Para C1q e C3b e C4b

activados (C - regido constante, L- regido variavel)
matomiosite, duas doencas sistémicas com manifes-
tacOes cutdneas proeminentes em que o papel da tera-
péutica com IglV se encontra bem estabelecido, a inexis-
téncia de estudos controlados € uma constante quando
se avalia o seu uso no ambito da Dermatologia. No
entanto, e apesar da evidéncia do beneficio ser ainda
considerada inconclusiva para muitas patologias
(Quadro Il), os diversos autores concordam que no
campo das DBAI existem actualmente suficientes dados
cientificos que, em contextos clinicos bem definidos,
podem justificar a sua utilizacdo, o que conduziu a
recente elaboracdo de uma declaracéo de consenso2e.
As doses de IGIV recomendadas para o tratamento de

Quadro Il
Mecanismos da Ac¢éo da Iglve

179



Educacao Médica Continua

Quadro lll

Nivel de Evidéncia do Tratamento com IglV em Doenc¢as Dermatolégicasio4

Categoria | Categoria IIA
D. Kawasaki Pénfigo vulgar
Dermatomiosite DM juvenil

Categoria |IB

Pénfigo foliaceo
Penfigoide Bolhoso

Fasceite necrosante ~ Epidermdlise bolhosa adquirida

(Estreptococo A)

Necrolise epidérmica toxica
Dermatite atopica

Urticaria cronica idiopatica
Herpes genital recorrente

Categoria | - Evidéncia de beneficio é convincente
Categoria lIA - Evidéncia de beneficio é inconclusiva (nivel mais elevado de evidéncia)

Categoria |IB - Evidéncia de beneficio é inconclusiva (nivel mais baixo de evidéncia)
Categoria lll - Evidéncia de n&o beneficio ou evidéncia ndo convincente de beneficio

Quadro IV

Categoria Il

Outras DBAI

LUpus eritematoso cutaneo
Esclerodermia

Erupg¢ao polimorfica solar

Pioderma gangrenoso

D. cutanea enxerto versus hospedeiro
Vasculite livedoide
Escleromixedema

Mixedema pré-tibial

IndicacBes e Doses de IglV Utilizadas para Tratamento de algumas Doencas Dermatol6gicas2:5.104.155

DOENGCA

Doenca de Kawasaki

Dermatomiosite

Pénfigo Vulgar

Pénfigo Foliaceo
Penfigdide Bolhoso
Penfigdide das mucosas
Necrolise epidérmica téxica

Dermatite atopica

Urticaria cronica idiopatica
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INDICACAO

Terapéutica de 12 linha

Resisténcia/toxicidade com
corticosteréides e imunossupressores

Terapéutica adjuvante ou de 22 linha

Terapéutica adjuvante ou de 22 linha

Terapéutica adjuvante ou de 22 linha

Resisténcia a fototerapia
€ imunossupressores;

Incapacidade social ou laboral grave

DOSE IglV

29/kg (em 6-12horas)
dose Unica

2g/kg (em 2 dias)

ciclos mensais

D. juvenil:

1-2mg/Kg 1-3 dias

ciclos mensais

29/kg (em 3-4 dias)

ciclos mensais

29/kg (em 3-4 dias)

ciclos mensais

29/kg (em 3-4 dias)

ciclos mensais

2-3g/kg (em 3 dias)

ciclos 2-6 semanas

3g/kg (3 dias)

dose Unica

0,4g9/kg/dia durante 5 dias
maximo 3 ciclos
0,4g9/kg/dia durante 5 dias
0,4g/kg/dia durante 5 dias
maximo 2 ciclos



algumas patologias dermatoldgicas encontram-se
descritas na Quadro IV.

1. Doenca de Kawasaki

A doenca de Kawasaki é uma vasculite multi-
sistémica aguda de causa desconhecida que atinge
sobretudo lactentes e criancas. Constitui a principal
causa de doenca cardiaca adquirida em idade
pediatrica. Clinicamente caracteriza-se por febre, mani-
festagdes mucocutaneas tipicas e adenopatias cervicais?”.

A IglV é a terapéutica de escolha, reduzindo signi-
ficativamente a morbilidade e mortalidade. A dose
recomendada é de 2g/kg em dose Unica e em associa-
¢do ao acido acetil-salicilico (80-100mg/kg/dia); nos
cerca de 10% de casos que nao respondem deve ser
administrada uma segunda dose e a auséncia de
resposta deve levar a reconsiderar o diagndstico28-30,

2. Dermatomiosite (DM)

A dermatomiosite é uma doenca inflamatéria
crénica de etiologia desconhecida que afecta primaria-
mente a pele e o masculo, mas pode envolver outros
6rgaos ou sistemas (pulmdes, coracao, sistema nervoso
central). Os critérios de diagnostico, estabelecidos por
Peter e Bohan31, incluem: lesdes cutaneas tipicas
(heliotropo, papulas de Gottron, telangiectasias peri-
-ungueais), fraqueza muscular proximal simétrica, elevacao
das enzimas musculares séricas, miopatia inflamatoria
na bidpsia muscular e alteracdes electromiograficas
caracteristicas. A associacdo com neoplasia maligna
verifica-se em 15-25% dos doentes com idade superior
a 60 anos32. O surgimento da doencga antes dos 18 de
idade (dermatomiosite juvenil) é raro e geralmente o
diagnostico é atrasado pelo inicio insidioso e atipico
das manifestacdes clinicas. Nesta faixa etaria a com-
plicagdo mais preocupante e temida é a ocorréncia de
calcinose (30-70%) com importantes repercussdes fun-
cionais e justificando a instituicdo de tratamento inicial
agressivo; ndo existem casos de associacdo a neo-
plasias33.

Os estudos publicados (um estudo controlado e
duplamente cego e dois estudos abertos) em adultos
apoiam a utilizacdo da IglV nos casos resistentes ao
tratamento com corticosterdides e imunossupressores,
na dose de 2g/kg mensalmente3436, Na der-
matomiosite juvenil os dados existentes consistem em
pequenos séries e casos clinicos, ndo existindo evidén-
cia conclusiva do seu beneficio. Deste modo néo deve
ser utilizada como terapéutica inicial mas deve ser con-
siderada o seu uso se a crianca néo responde ao trata-
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mento adequado com corticosteréides, metotrexato ou
ciclosporina3?.38,

3. Doencas Bolhosas Auto-Imunes(DBAI)

Trata-se de um grupo de doencas auto-imunes croni-
cas raras, caracterizadas por formacgdo de bolhas e
erosGes da pele e mucosas em associagdo com auto-
-anticorpos contra componentes especificos da superficie
celular. Partilham a capacidade de causarem sequelas
graves gque diminuem de forma significativa a qualidade
de vida dos doentes e associam-se a mortalidade signi-
ficativa. Regra geral, o seu tratamento convencional
implica a utilizacdo de corticosteréides e agentes
imunossupressores sistémicos por periodos longos e
doses elevadas, sendo frequente a incidéncia de impor-
tantes efeitos laterais associados a imunossupressao
prolongadas®.

N&o existem estudos controlados e comparativos
publicados sobre o uso da IglV no tratamento das DBAI
até a presente data. Os dados apresentados baseiam-se
em estudos clinicos com nimero limitado de doentes e
observac®es isoladas. De acordo com uma declaracéo
de consenso recentemente publicada2s as indicacdes
para o uso de IglV nas DBAI séo:

= Insucesso ou efeitos laterais significativos da
erapéutica convencional;

= Contra-indicacdes ao uso da terapéutica
convencional,

= Doenga progressiva;

= Epidermdélise bolhosa adquirida rapidamente
progressiva com lesdes cutdneas generalizadas.

3.1. Pénfigo vulgar (PV) e Pénfigo foliaceo (PF)

A presenca de auto-anticorpos IgG patogénicos circu-
lantes contra as proteinas desmogleina 3 e desmogleina
1 expressados nos queratindcitos basais caracterizam o
PV e PF, respectivamente40. Deste modo, a IglV parece
ser uma abordagem adequada e promissora no trata-
mento destas doencas.

Na revisao dos casos clinicos e pequenas séries pub-
licadas até 20014149, verifica-se uma melhoria clinica
e reducdo da dose dos corticosterdides em 81% dos 21
doentes com PV grave tratados com IglV até essa data.
Em alguns dos casos em que a resposta foi insatisfatoria
a dose e duracdo da terapéutica com IglV foi desade-
quada. Mais recentemente, quatro publicacdes>053
(n=54) mostraram beneficio clinico significativo da tera-
péutica com IglV em 52 doentes, com respostas pro-
longadas mesmo apdés a sua suspensao. Na maioria
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dos casos foi utilizada em associagdo aos imunossu-
pressores convencionais e a dose média variou entre
1-2k/kg cada 3-4 semanas até obteng&o de um controlo
efectivo da doenca (cicatrizacéo das lesGes pré-existentes
e auséncia de novas lesdes durante um minimo de 3
semanas); a remissdo da doenca permitiu o aumento
gradual do intervalo entre os ciclos (4,6,8,10,12,16
semanas). Em dois dos estudos59:51 foi mesmo possivel
a suspensdo das terapéuticas sistémicas prévias,
usando a IglV em regime de monoterapia. A tolerancia
foi excelente.

Na literatura existem 28 casos de doentes com PF
resistente a terapéutica convencional que mostraram bene-
ficio com a associacao de IglV; a dose média variou entre
1-29/kg/més54-57,

3.2. Penfigdide Bolhoso (BP)

Caracteriza-se pela deposi¢éo de IgG e C3 ao nivel
da membrana basal tendo sido identificadas duas
proteinas dos hemidesmossomas (denominadas
antigénios PB1 e PB2) como antigénios-alvos8. A revisdo
da literatura>960 permite encontrar um total de 32
doentes em que a terapéutica com IglV foi utilizada em
consequéncia do insucesso da terapéutica conven-
cional. Em 27 doentes observou-se um beneficio e a
remissao clinica prolongada com a dose de 2g/kg por
ciclo, num minimo de 3 meses. Em dois casos de ausén-
cia de resposta o diagnéstico era de penfigdide nodular,
variante clinica rara de PB e, nos restantes, foram uti-
lizadas baixas doses de IgG e em dose Unica®.

3.3. Penfigdide das mucosas (PM)

Caracteriza-se pela deposicdo de C3 e IgG na
lamina licida da membrana basal e varios anticorpos
(alguns ainda nao identificados) contra proteinas foram
detectados no soro destes doentesél. O tratamento
sistémico convencional depende da extensdo, gravi-
dade e areas afectadas®263, O atingimento ocular,
dado o risco de cegueira irreversivel, € o mais temido
e justifica um tratamento agressivoss.

Até a data foram publicados dois estudos compara-
tivos (imunossupressores versus IglV) em doentes com PM:

- Doentes com penfigdide oral (n=20): todos o0s
doentes (n=8) do grupo que recebeu IglV (2g/kg)
em monoterapia experimentaram uma remissao
precoce e auséncia de progressdo da doenca
enquanto nos restantes 12 doentes em que foi
usada a terapéutica convencional ocorreu uma pro-
gressao da doencab?;
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- Doentes com PM, ainda sem envolvimento ocular
(n=16): em 8 doentes foi iniciada terapéutica com
IGIV logo apés o diagnéstico de doenca ocular
(grupo A) enquanto os restantes mantiveram-se a
fazer terapéutica imunossupressora (grupo B): o
tempo médio até atingir a remissao da doenca foi
superior no grupo B; em todos doentes do grupo A
ndo foram detectadas nem recorréncia da infla-
magc&o ocular nem progressao da doenga, 0 que se
verificou em 4 doentes do grupo B. Os resultados
deste estudo sugerem que o envolvimento ocular em
doentes com PM pode ser considerado uma indi-
cacdo para iniciar a terapéutica com IglV, uma vez
que mostrou ser mais eficaz na inibicdo da pro-
gressao das lesBes ocularesss;

Num conjunto de observacdes clinicas e pequenas
sériess6-70, num total de 32 doentes (10 doentes com PM
ocular, 7 doentes com PM oral, 15 doentes com atingi-
mento maltiplo) em que a IglV foi utilizada por resisténcia
ou intolerancia a terapéutica convencional, a totalidade
beneficiou 0 com tratamento, observando-se a suspenséo
da progresséo e a remissao clinica prolongada da doenca
(em média 35 meses)”L. Em todos estes trabalhos, a dose
de IGIV foi semelhante & das DBAI anteriormente abor-
dadas (2g/kg/ciclo) mas o intervalo inicial entre os ciclos
€ menor (2-3 semanas).

3.4. Epidermolise bolhosa adquirida (EBA)

Esta doenca bolhosa adquirida caracteriza-se pela
existéncia de fragilidade cutéanea e formacéo de bolhas
usualmente secundarias a traumatismo. Foi demonstrada
que possui uma base auto-imune associando-se a anticor-
pos direccionados contra o terminal N do colageneo
tipo VII das fibrilas de ancoragem ao nivel da juncéo
dermo-epidérmica’2. O tratamento com IglV foi efectuado
em 8 doentes com EBA resistente a outras terapéuticas,
na dose de 0,4g/kg/dia durante 5 dias em intervalos
de 4-6 semanas (em 3 doentes em monoterapia), obser-
vando-se uma melhoria significativa e remissdo da
doenca (7 dias-12 meses) em 6 doentes (2 em mono-
terapia)’37.

3.5. Penfigoide Gestationis (PG)

Trata-se de uma doenga bolhosa sub-epidérmica
auto-imune associada primariamente a gravidez
(segundo ou terceiro trimestres da gravidez e ocasional-
mente no periodo poés-parto), caracterizando-se pela
presenca de anticorpos contra um antigénio dos
hemidesmossomas. Existe uma Unica observacéo clinica



publicada’® em que foi utilizada a IglV. Tratava-se de
uma doente com PG grave e prolongado, em que a cor-
ticoterapia sistémica foi ineficaz. A utilizagéo de IglV
(0,4mg/kg/dia durante 5 dias) em associacdo com
prednisolona (20 mg/dia) permitiu uma melhoria clinica
significativa. A doenca recidivou apés 5 semanas,
durante o periodo de reducao da corticoterapia, tendo
sido efectuado um novo ciclo associado a ciclosporina
que conduziu a nova remissao.

3.6. Dermatose Bolhosa IgA Linear

Caracteriza-se pela deposi¢do linear de IgA ao
longo da membrana basal e presenca de anticorpos
anti-lgA circulantes contra multiplos antigénios da mem-
brana basal. Em 4 casos clinicos publicados7982, a tera-
péutica adjuvante com IglV (2g/kg em intervalos 2-3
semanas) foi eficaz no controle das manifestacdes clini-
cas da doenga, com remissdes de 4 a 8 semanas.

4. Necrolise Epidérmica Toxica
(NET) e Sindrome de Stevens-
-Johnson (SSJ)

O SSJ e a NET constituem reacc¢des cutaneas graves
causadas por farmacos (ex. sulfonamidas, anti-convul-
sivantes e anti-inflamatérios ndo esterdides) associadas
a elevada taxa de mortalidade (20-25%) 83-84,
Actualmente séo consideradas como parte do espectro
da mesma doenca e séo classificadas clinicamente de
acordo com a percentagem de descolamento epidér-
mico da superficie corporal: SSJ <10%, overlap SSJ-
NET10-30% e NET> 30%85. No mesmo doente 0 SSJ
pode evoluir para uma NET. O tratamento a implica
imediata suspensao do farmaco suspeito e, na maioria
dos casos, € essencialmente de suporte (ventilatorio,
cardiovascular, fluidoterapia), muitas vezes em regime
de cuidados intensivos. A utilizacdo com sucesso de
imunossupressores (ciclosporinasé, ciclofosfamidag?) e
outras modalidades terapéuticas (plasmaferesess, N-
acetilcisteina®®) tem sido relatada em publicacdes de
casos clinicos e pequenas séries ndo controladas. A
corticoterapia permanece controversa com alguns estu-
dos a sugerirem um aumento de mortalidade associado
a0 seu uso9092,

Durante os ultimos anos varias observacges clinicas
e pequenas séries®397 sugerem o efeito favoravel da
terapéutica com IglV na NET. Os regimes utilizados
incluiram a dose de 0,2-0,75g/kg/dia durante 4 dias,
verificando-se melhoria significativa em 48 horas e sem
evidéncia de recorréncia.
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Recentemente, foi relatada a eficacia, seguranga e
beneficio na sobrevida do tratamento com um Unico
ciclo de IglV (3g/kg durante 3 dias) por autores norte-
-americanos num estudo retrospectivo multicéntrico98-99
(48 doentes). Em virtude destes resultados, a IglV tem
vindo a tornar-se uma terapéutica de primeira linha da
NET num grande nimero de centros nos EUA.

O beneficio da IglV em altas doses (0,5-0,75g7/kg
em 3 dias) foi também documentado em estudos publi-
cados em criancas com NET100-101,

No entanto, um estudo prospectivo ndo compara-
tivo102 (34 doentes), chega a conclusdes opostas: a IglV
nao revelou qualquer beneficio quanto a progresséo da
doenca a mortalidade. Igualmente num estudo com-
parativo (terapéutica convencional versus IglV) com 36
doentes, a utilizacdo de IglV ndo demonstrou uma mel-
horia substancial do prognéstico, apesar de se obser-
var uma menor tendéncia de progressédo da doenc¢alos,
Alguns autores referem que a existéncia de variagdes na
capacidade de inibicdo da apoptose in vitro (mediada
pelo receptor Fas) entre os lotes de IglV utilizados
podem explicar as diferencas consideraveis entre os
diferentes estudos04,

No que diz respeito ao SSJ, um estudo de 2003 com
12 doentes!o> mostrou uma resposta positiva em todos
os doentes ap6s a utilizagdo de uma dose média de
0,6/kg/dia em 2 dias, com auséncia de casos fatais.
Recentemente, um interessante caso clinicol% relata a
utilizacdo com sucesso da IglV (200 mg/kg/dia em 4
dias: 24h antes, imediatamente apdés, 24h e 48h apés
o procedimento) associada a prednisolona na profilaxia
do SSJ numa doente submetida a cateterizacéo
cardiaca e com histdria prévia de 4 episédios de SSJ
secundarios a administragdo do produto de contraste
intravenoso.

5. Dermatite Atopica (DA)

A dermatite atdépica é uma doenca inflamatoria
cronica caracterizada na maioria dos doentes (70%)
pelo aumento dos niveis de IgE sérica que se pensa ser
devido ao papel dos linfocitos T helper-2 (producéo de
IL-4 e IL-5) 107- Apesar da variedade de modalidades ter-
apéuticas disponiveis actualmente (corticosteroides,
imunomoduladores, fototerapia, imunossupressores),
alguns casos graves sdo de dificil tratamento e con-
trolo10s,

Num trabalho de reviséo recentel09, verificou-se que
a terapéutica adjuvante com IGIV em 32 doentes (adul-
tos e criancas) com DA grave revelou uma taxa de
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resposta global de 61%, superior e mais duradoura
(90% versus 48%) nas criancas; nos adultos a IglV foi
mais eficaz como terapéutica adjuvante enquanto que
nas criangas a monoterapia mostrou ser altamente efi-
caz. A dose de IglV variou entre 1-2g/kg e o nimero
de ciclos efectuados entre 1 a 11. Estes resultados foram
corroborados por um outro estudo aberto pelos mesmos
autores?10, com 6 doentes com DA grave e resistente ao
tratamento.

Em contraposicdo, um estudo cego, controlado e
randomizado né&o revelou que a utilizacao de IglV em
regime de monoterapia (1 ciclo na dose de 2/kg em
dois dias) resultasse em melhoria clinica significativa
nos 10 doentes tratadosL,

A auséncia de estudos comparativos, especialmente
nesta doenca, ndo permitem tirar conclus@es definitivas
guanto a utilizacao de IglV.

6. Urticaria Cronica Idiopatica (UCI)

Os complexos mecanismos patogénicos implicados
na UCI ndo estao ainda completamente elucidados o
que certamente contribui para a elevada frequéncia de
casos resistentes a terapéutica habitualmente considerada.
A etiologia auto-imune é sugerida pelos dados de estu-
dos que mostram um beneficio com terapéuticas imunos-
supressoras (corticosteréides, ciclosporina) e pela
demonstracdo de auto-anticorpos contra o receptor de
alta afinidade da IgE!11114, O beneficio da IglV em
monoterapia (0,4g/kg em 5 dias; 2 ciclos) no trata-
mento de doentes com urticaria crénica associada a
anticorpos anti-IgE é sugerido num estudo em que 9 dos
10 doentes tratados mostraram uma melhoria clinicalls,
Outro trabalho em uma doente com UCI resistente116
revela a eficacia da terapéutica com baixas doses
(0,29/kg num dia, de 4 em 4 semanas) de IglV no con-
trolo da doenga.

Um estudo®17? mostrou beneficio em 5 de 8 doentes
com urticaria cronica de pressao recalcitrante tratados
com IglV (2g/kg em 2-3 dias em intervalos de 1 a 3
meses, de acordo com resposta) em associagdo a tera-
péutica convencional.

7. Outras Dermatoses (LE)

7.1. Lapus Eritematoso

Sob esta designacéo inclui-se um espectro de situa-
¢Bes clinicas que vao desde lesbes cutaneas isoladas
[lipus eritematoso cutaneo (LEC) agudo, sub-agudo e
discoide cronico] até a uma doenca multi-sistémica
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potencialmente fatal [IUpus eritematoso sistémico (LES)].
Caracteriza-se pela presenca de diversas alteracdes
imunolégicas em que se destaca a produgéo de auto-
-anticorpos contra antigénios nucleares e outros.

Existem diversas observacdes clinicas na literatura
sobre o beneficio e seguranca do tratamento com IglV
em doentes com LES118120 No entanto a evidéncia
recolhida néo é ainda suficientemente convincente para
estabelecer uma indicacdo definitiva sendo urgentes
estudos adicionaiso4,

No que se refere ao LEC s@o escassos 0s estudos
publicados. Em duas observacgdes clinicas, os resultados
foram contraditérios: num caso ndo houve beneficiol2!
enquanto noutro se verificou uma melhoria clinical22,

Numa série com 12 doentes com ldpus eritematoso
de predominio cutaneo resistente as terapéuticas sistémi-
cas standard foi administrada IglV (1g/kg em 2 dias
seguido de 400mg/kg mensalmente até resolucdo da
doenca ou durante 6 meses), observando-se uma remis-
sdo completa da doenca cutanea em 5 casosi23.

7.2. Esclerodermia

Esta doenga cronica auto-imune caracteriza-se pela
progressiva fibrose e obliteracao dos vasos sanguineos
atingindo a microvasculatura e o tecido conjuntivo.
Clinicamente ocorre numa forma localizada (morfeia)
ou como esclerodermia sistémica associada a envolvi-
mento multi-organico. Nesta Ultima, a presenca de auto-
anticorpos anti-topoisomerase | (Scl-70) verifica-se em
cerca de um terco dos doentes24, Apesar da terapéu-
tica com agentes imunossupressores, ndo S&o raros 0s
casos de progressao da doenca pelo que a procura de
tratamentos mais eficazes se justifica2s. A adminis-
tracdo mensal de IglV na dose de 2g/kg em associacéo
a corticoterapia permitiu a melhoria das lesées cutaneas
e da disfuncéo esofagica num doente com sindrome de
overlap esclerodermia/Zdermatomiosite26. Um outro
caso clinico revelou beneficio no tratamento de uma
crianga com morfeia desfigurante27.

7.3. Vasculite Liveddide

Trata-se de uma vasculite hialinizante segmentar que
atinge os pequenos vasos dos membros inferiores e se
caracteriza clinicamente pela associacao de Ulceras
recorrentes e livedo reticularis persistente. Pode ocorrer
em doentes com LES e sindrome anti-fosfolipidio28. E
uma doenca rara, muitas vezes incapacitante e de difi-
cil tratamento. Em 4 observacdes clinicas129-132 um total
de 5 doentes com vasculite liveddide resistente a tera-
péutica imunossupressora foram tratados com beneficio



(cicatrizacao das Ulceras e alivio sintomatico) com IglV
(1-2g/kg/ciclo, mensalmente), permitindo remisséo
completa da doenca por 6 meses a 1 ano. Mais recen-
temente, numa pequena sériel33 (9 doentes), os autores
demonstram igualmente a eficacia e seguranga deste
tratamento em todos os doentes.

7.4.Psoriase

O tratamento desta doenca inflamatoria cronica e
recidivante tem sido um campo de intensa investigagcao
nos Ultimos anos, com a aprovacgao recente dos agentes
biolégicos (infliximab, etarnercept) para o tratamento da
psoriase cronica em placas moderada a grave resistente
a fototerapia e a terapéutica sistémica convencionall34,
Paralelamente foi descrito o sucesso da IglV como tera-
péutica adjuvante em 3 doentes com psoriase cutanea e
artropatica grave e progressiva resistente (inclusive, em
1 caso, ao etanercept). Foi usada a dose de 2g/kg em
3-4 dias, com repeticdo mensal, em associagdo com
prednisolona e ciclosporina orall3s.

7.5.Pioderma Gangrenoso (PG)

E uma doenca inflamatéria neutrofilica rara carac-
terizada pela ocorréncia de ulcera¢cBes cutaneas pro-
gressivas e recidivantes, que podem ocorrer isoladamente
ou em associacdo com doencas sistémicas tais como a
doenca inflamatéria intestinal. A terapéutica imunossu-
pressora com corticosteroides ou ciclosporina é a mais uti-
lizada mas a sua eficacia é variavel36. O sucesso da IglV
no tratamento do PG foi descrito em 3 observacdes clini-
cas, sob a forma de terapéutica adjuvante137-139,

7.6. Escleromixedema

Trata-se de uma variante clinica da mucinose papu-
losa caracterizada pelo aumento da proliferacdo de
fibroblastos e deposicdo de mucina na derme.
Clinicamente observa-se um espessamento e endureci-
mento generalizado da pele associado ao apareci-
mento de grupos de papulas liquendides confluentes.
Estd frequentemente associada a neoplasias hema-
tolégicas e a taxa de mortalidade é elevadal4®. Dada
a sua natureza crénica e a reduzida eficacia das varias
estratégias terapéuticas, muitos autores advogam um
tratamento conservador. A utilizacao de IglV em doses
elevadas foi tentada num reduzido nimero de casos (7
doentes) com beneficio clinicol41-144,

7.7. Mixedema Pré-tibial
Esta manifestacao clinica do hipotiroidismo parece
estar associada a presenca de anticorpos contra
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antigénios tiroideus expressados pelos fibroblastos e
adipécitos da pele da regiao pré-tibial. Existem varias
descri¢cbes de melhoria clinica com o tratamento com
Iglv145147 No entanto, recentemente estes resultados
néo foram confirmados por um outro estudo4s.

7.8. Herpes Genital Recorrente

O herpes genital recorrente, mais frequentemente
associado a infeccao pelo virus herpes simples do tipo
2, pode condicionar significativa morbilidade e
reducdo da qualidade de vida, sobretudo nos casos de
episoédios frequentes e manifestacdes clinicas graves.

Num estudo controlado recente em doentes com
mais de 15 episodios/ano, o tratamento com IglV foi
superior ao aciclovir como tratamento supressivo desta
infeccdol49.

7.9. Fasceite Necrotizante por Estreptococo

do Grupo A

Trata-se de uma dermo-hipodermite bacteriana
necrosante causada pelo estreprococo piogénico do
grupo A e frequentemente associada ao desenvolvi-
mento de sindrome do choque téxico estreptocdcico.
Numa percentagem significativa de casos observa-se
evolucao fulminante e o progndstico depende da pre-
cocidade do diagndstico e instituicdo de terapéutica
adequado (antibioterapia e desbridamento cirlr-
gico)150.151 - A ytilizacdo de IglV nos doentes mais
graves (associados ao sindrome de choque téxico
estafilococico), com vista a neutralizar as toxinas circu-
lantes, foi tentada em dois doentes com beneficiols2,
mas o seu papel no tratamento desta doenc¢a ainda ndo
esta definido.

SEGURANCA - EFEITOS LATERAIS

Em termos gerais os efeitos laterais associados ao
tratamento com a IglV s&o raros (<5%) e geralmente
auto-limitados?.5.6,153156,

1. Associados a infusao intravenosa

Sao os mais comuns na prética clinica (1-15%),
caracterizam-se por sintomas ou sinais de natureza
sisttmica e consistem em febre, arrepios, taquicardia,
hipersudorese, flushing, nauseas, vomitos, cefaleias, dor
toracica, dor abdominal, dor lombar, mialgias e artral-
gias. Ocorrem mais frequentemente na primeira infusdo e
durante os 30-60 minutos ap6és o seu inicio; podem
resolver de imediato com a suspensédo da administracéo
ou persistir 1-2 dias. Favorecem a sua ocorréncia: ritmo
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de infusdo rapido, mudanga da "marca" de IglV uti-
lizada e infecc@o aguda concomitantel55157,

A razdo para estes efeitos adversos ndo é comple-
tamente conhecida, podendo ser explicada por: acti-
vacdo de mediadores bioquimicos (ex. complemento)
por agregados de IgG, formacdo de imunocomplexos
em doentes com niveis elevados de antigénio, injec¢édo
de substancias vasoactivas e/ou pirogénicas (ex. pre-
calicreina) e anti-corpos especificos (ex. anti-HLA,
etc)1s5,

O inicio da infusédo com ritmo mais lento ou a reducéo
da velocidade logo que surjam 0s primeiros sintomas, a
prescricdo de anti-piréticos, anti-histaminicos, analgésicos
e corticosterdides ou a mudanca de “marca” de IglV cons-
tituem estratégias aconselhadas de forma a prevenir ou
tratar a ocorréncia destes efeitos laterais04.156,

2. Hematoldgicos

O aparecimento de neutropenia e linfopenia discre-
tas e reversiveis sdo um achado frequente e nao justifi-
cam medidas adicionais!ss.

O aumento da viscosidade plasmatica, devido a pre-
senca de estabilizantes glicidicos e produtos hiper-osmo-
lares nas preparacfes, € uma situagcdo comum, mas
geralmente em grau modesto e bem tolerada. No
entanto, nos doentes com patologia vascular prévia ou
factores de risco vascular, justifica uma vigilancia
atentals53,154,159

A ocorréncia de hemoélise aguda, atribuida a pre-
senca de anticorpos anti-eritrocitarios naturais (ABO) ou
rhesus € uma situagdo rara mas potencialmente grave.
Geralmente surge tardiamente (uma semana apos o fim
do tratamento), sendo raros os casos em que é
necessaria uma terapéutica transfusional160-162,

3. Tromboembolismo

Até a data foram descritos 30 casos de tromboem-
bolismo relacionados com a terapéutica com IgA; a
morte ocorreu em dez doentes63. A incidéncia parece
ser mais elevada em idosos com factores de risco car-
diovasculares e em doentes com paraproteine-
miasls3.162 As manifestacdes tromboembdlicas adver-
sas reportadas incluem: enfarte agudo do miocéardio,
acidente vascular cerebral, trombose venosa profunda
e isquemia espinhall63166, Os possiveis mecanismos
que concorrem para esta complicacao incluem: acti-
vagédo plaquetaria, aumento da viscosidade plasmatica,
contaminacgéo da IglV com factores da coagulagéo acti-
vados, indu¢do de vasoespasmo arterial, produgéo de
citoquinas vasoconstritores e vasculite159,
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4. Insuficiéncia renal aguda (IRA)

Num relatério publicado em 1999167 foram
descritos 88 casos de IRA atribuida a terapéutica com
IglV, num total de 120 casos reportados durante 13
anos de vigilancia. A idade média dos doentes foi de
60,5 anos (3-91), mais de metade eram do sexo mas-
culino; o inicio do quadro clinico ocorreu entre 0 1° e
7° dia ap6s o inicio do tratamento, na maioria dos
casos logo no primeiro ciclo e caracterizou-se pela pre-
senca de oliglriaZandria e elevacdo da ureia e crea-
tinina séricas; o recurso a dialise foi necessario em 40%
dos doentes e ocorreram 13 6bitos. O reconhecimento
de que em 90% dos casos descritos foram usadas
preparaces de IglV em que a sucrose estava presente
como estabilizador, conduziu a elucidacdo do mecanis-
mo fisiopatogénico da IRA associada ao tratamento
com IglV. Trata-se assim de uma "nefrose osmética", resul-
tando em edema e vacuolizacao dos tlbulos proximais, e
ndo de um efeito directo da imunoglobulinal6s169  S&o
considerados factores de risco para o desenvolvimento de
IRA: idade superior a 65 anos, diabetes mellitus, IR pre-
via, deplec@o de volume, sépsis, uso concomitante de
farmacos com nefrotoxicidade conhecida e paraproteine-
mials3.167. Nestes casos a utilizacéo de preparacdes sem
sacarose, com baixa osmolaridade e conteldo em sédio
associada a vigilancia clinica apertada durante cada ciclo
(creatinemia, diurese) é aconselhada.

Adicionalmente, existe um Unico caso descrito de
IRA por deposicdo de imunocomplexos, associada a
crioglobulinemia mista tipo 2 e factor reumatéide posi-
tivo numa doente com Linfoma IgM kappa, de apareci-
mento 72 horas apos a primeira infusdo de Iglvi70,

5. Meningite asséptica

De acordo com um estudo publicadol71, verificou-se
em 11% dos doentes tratados com altas doses de
imunoglobulinas. A existéncia de histéria de enxaqueca
€ considerada o principal factor de risco. Clinicamente
manifesta-se por cefaleia intensa, rigidez da nuca, febre
baixa, nauseas/vomitos, fotofobia e estado confusional
e ocorre nas 24-48 horas seguintes ao tratamento. A
andlise do liquido cefalo-raquidiano revela aumento de
proteinas e pleocitose com ou sem eosinofilia. O trata-
mento € sintomatico e consiste em analgésicos e anti-
-eméticos com resolucao dos sintomas em 3 a 5 dias.
N&o foram descritas sequelas graves. Pode recorrer no
mesmo doente ap6s multiplas infusdes171173,

6. Anafilaxia
Trata-se de um evento muito raro e surgiram essen-



cialmente em doentes com défice selectivo de IgA
(< 0,05 g/I) e anticorpos anti-IgA circulantess. A
prevaléncia de défice de IgA na populacdo geral é de
1/700157, superior nos doentes com patologia auto-
imune (1/50 nos com LES), mas nem todos os doentes
possuem anticorpos anti-lgA (29%) 156, Para minimizar
este risco de reaccbes anafilaticas é prudente usar
preparagfes contendo baixos niveis de IgA, quando
nao é possivel conhecer a concentracdo sérica de IgA
ou a presenca de anticorposs6157,

7. Dermatoldogicos

As reaccdes cutaneas adversas com a utilizacdo de
IglV em altas doses séo raras e frequentemente do tipo
exantema pruriginoso durante a infusdo endove-
nosals3.172_ Mais recentemente, foram publicados casos
isolados e pequenas séries de lesdes cutaneas pouco
habituais, imputadas a IglV na auséncia de outros fac-
tores etioldgicos e na base de reaccao temporal evo-
cadora; na maioria dos casos néo se encontrou expli-
cacao fisiopatoldgica clara para o sucedido.

7.1 Eczema

Estdo descritos cerca de 40 casos e incluem lesdes
do tipo desidrético (as mais frequentes), eczema agudo,
erupcdes eczematiformes da face e eritrodermia
eczematiforme. Surgiram entre 2-15 dias ap6s o fim do
tratamento com IglV e, mais frequentemente, logo apés
o primeiro ciclo. Na maioria dos casos foi possivel a
manutencdo da terapéuticalss.

7.2. Sindrome de Babuino

Esta descrito um Unico caso na literatural’4, corres-
pondendo a uma mulher de 28 anos em tratamento com
IglV por polinevrite sensitivo-motora que apresentou nos
ciclos precedentes um eczema desidrético das méos.

7.3. Dermatite Liquendide

Foram relatadas 3 observacdes clinicast?’5176 de
erup¢do liquenoide pruriginosa localizada & face,
tronco e membros em doentes com Sindrome de Sjogren
e polineuropatia cronica. Em dois casos as lesdes ini-
ciaram-se 12-48h apos inicio da terapéutica com IglV e
no outro ao 4° dia.

7.4. Vasculite

Foram descritos 4 casos de lesGes vasculiticas apos
o tratamento com IglV:

-Uma crianga de 6 anos com diagnéstico de LES dis-
seminado e tratada por PTI que, 48h ap0s o inicio da
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perfusdo desenvolve uma erupcao vasculitica palmo-
-plantar e cianose dos dedos das maos e pés e, apos 4
meses, lesdes isquémicas de gangrena que levaram a
amputacdo de ambos os pés. Apesar de o quadro
clinico completo poder ser explicado pelo agravamento
do LES com a presenca de anticorpos anticardiolipina
e anticoagulante conduzindo a um risco elevado de
trombose, a existéncia de febre, lesdes clinicas de vas-
culite e a detec¢do de aumento dos niveis de imuno-
complexos circulantes as 48h leva os autores a suge-
rirem um papel provavel da IglVvi77;

- Erupcao vasculitica facial num doente de 30 anos
com polineuropatia inflamatéria crénica desmielinizante
que surgiu ao 3° dia do ciclo de IglV e cuja biépsia
mostrou corresponder a uma vasculite leucocitoclas-
tical’s;

- Dois casos de vasculite cutanea grave e generali-
zada acompanhada de aumento subito dos niveis de
crioglobulinas séricas, apos tratamento com IglV por
crioglobulinemia mista. Num dos casos, a adi¢cdo in
vitro de amostra do soro do doente a mesma
preparagdo de IglV resultou numa forte precipitacdo
das crioglobulinas e na deplecdo do pico monoclonal
de IgM179,

7.5. Eritema Multiforme

Esté descrito um casol80 de lesdes tipicas de eritema
multiforme num doente tratado com IglV por PTI,
surgindo ao 4° dia do ciclo e atingindo 80% da super-
ficie corporal. O tratamento com corticoterapia e eritro-
micina sistémicas permitiu a resolucdo sem sequelas em
3 semanas.

7.6. Alopécia

Estdo descritos 3 casos de alopécia difusalsl em
mulheres a fazer IglV devido a PTI. Caracterizou-se pelo
aparecimento 1-4 semanas apos a finalizac¢éo do trata-
mento, regressdo total em 4 meses.

8. Transmisséao de infeccdes

A possibilidade real de transmisséo de diversos
agentes infecciosos através de produtos derivados do
sangue humano tem conduzido a intensa investigacéo
e consideraveis avancos tecnolégicos. Actualmente, de
forma a assegurar a seguranca dos derivados do
plasma humano processados no que diz respeito a
transmissdo de doencas infecciosas séo obrigatorios o0s
seguintes passosi82183;

- Seleccdo de doadores: cuidadosa avaliacao
clinica, de comportamentos de risco e rastreio
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serolégico seriado dos potenciais dadores para 0s virus
da hepatite B (VHB), hepatite C (VHC) e imunodeficiéncia
humana (VIH) — os doadores devem ser testados pelo
menos em duas ocasifes antes de serem considerados
como qualificados;

- Rastreio de VHB, VHC e VIH através de teste de
acido nucleico em unidades de plasma seleccionadas
(eliminacéo precoce de unidades de plasma durante o
periodo janela da infecgdo);

- Retencéo das unidades de plasma durante 60 dias
(se o doador regressar neste intervalo e o novo rastreio
for positivo, a unidade de plasma correspondente é
eliminada);

- Realizacao de processos de inactivacéo virica vali-
dados, que podem ser de natureza fisica (calor e pas-
teurizacdo) ou quimica (solvente/detergente, pH baixo,
tripsina, pepsina, caprilato); os agentes sao depois
removidos por técnicas de precipitacdo, cromatografia
e filtrac&o.

Adicionalmente, durante o préprio processo de frac-
cionamento do plasma com vista a obtencédo de
imunoglobulina purificada, diversos passos desempen-
ham um papel protector contra agentes infecciosos que
possam estar presentes nas unidades iniciais de plasma.

Desde o inicio da sua utilizacéo e de acordo com a
literatura ndo existe nenhum caso de transmisséo de
VHB ou de VIH através de preparacdes de IglV, mesmo
de 1982 a 1985 em que ndo existiam testes de rastreio
ou métodos de inactivacdo anti-HIV184. E provavel que
a protec¢ao conferida pelo processo de fraccionamento
seja responsavel por este facto.

O mesmo néo é verdade para o VHC: entre 1981 e
1994 varias centenas de doentes em todo mundos
foram infectados pelo VHC pela administra¢éo de IgIV.
Estas transmissGes ocorreram até 1995, altura em que
nao existia a obrigatoriedade de realizar testes de inac-
tivacdo virica validados!8s. Desde entdo n&o foram
registados novos casos de transmissao de VHC.

Presentemente, os métodos de inactivacao virica
existentes, altamente eficazes na morte de virus com
envelope lipidico (VHB, VHC e VIH), ndo sao totalmente
seguros contra virus ndo encapsulados como o virus da
hepatite A ou o Parvovirus B19. A utilizac&o de teste de
acidos nucleicos para rastreio destes Ultimos esta em
fase de implementag&o?ss.

Existe na actualidade uma preocupacao crescente
sobre a transmissdo de prides, tal como o agente da
doenca de Creutzfeldt Jakob (DCK), através da admi-
nistracdo de IglV. Apesar de néo terem sido documen-
tados casos desta doenca relacionados com a trans-
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fusdo de sangue em humanos, dado a auséncia de
testes de rastreio para detectar doadores infectados e a
resisténcia dos pribes aos métodos de inactivacao
virica, o risco desta transmissdo apesar de tedrico,
existe. No entanto, os dados experimentais obtidos até
a data ndo apoiam esta hipotesel8s,

MONITORIZACAO DO TRATAMENTO

Previamente a instituicdo de terapéutica com IglV
deve efectuar-se um estudo laboratorial com: enzimas
hepéticas e fungdo renal, ionograma, hemograma com-
pleto, imunoglobulinas séricas, crioglobulinas, factor
reumatoéide e electroforese das proteinas 25104 a maio-
ria dos autores advoga ainda a determinacéo de
antigénio HBs, anticorpo anti-VHC e anti-corpo anti-HIV
1 e 2 por razbes médico-legaisio4154, Se detectados
niveis elevados de IgG ou IgM devera ser determinada
a viscosidade plasmatica. A pesquisa de crioglobulinas
e factor reumatéide é recomendada uma vez que estes
doentes tém maior risco de desenvolver IRA.

Nos casos em que seja urgente o inicio da terapéu-
tica (por ex. NET), ndo dispondo ainda dos niveis de IgA
sérica, deve optar-se por uma preparacao comercial de
IglV com baixo contetdo em IgA de forma a minimizar
o risco de anafilaxia. Nos doentes com deficiéncia total
de IgA (<0,05g/l) deve utilizarse uma preparagéo
com contetudo baixo em IgA; se o défice for parcial,
pode usar-se com seguranca qualquer preparacao.

Nos doentes com insuficiéncia renal aconselha-se:
evitar esforcos, utilizar uma preparacéo sem sacarose;
usar doses diarias mais baixas (0,4 g/kg/dia durante
5 dias) e um ritmo de perfusdo lento; creatinemia diaria
até novo ciclo.

Em doentes com risco de hiperviscosidade (IgG>
50g/1 ou IgM> 30g/L) ou com antecedentes de doenca
arterial: evitar esforcos, ritmo de infusdo mais baixo e
menor dose diaria (0,49/kg); determinar viscosidade
antes e ap6s a infusao.

Em doentes com elevado risco de desenvolverem
efeitos laterais, a administracao de IglV deve ser efec-
tuada em regime de internamento hospitalar, de forma
a permitir uma vigilancia mais apertada e um diagnos-
tico precoce de possiveis efeitos laterais. Nos casos de
doentes de baixo risco o tratamento em ambulatério, em
regime de hospital de dia, pode ser uma opc¢ao.

Durante a infusdo com IglV deve ser efectuada a
vigilancia periddica dos sinais vitais. O maior risco
de anafilaxia é durante os primeiros 30 minutos de
administragéo.



De forma a minimizar os efeitos laterais associados
a infuséo, a pré-medicacdo com analgésicos, anti-infla-
matérios nao esterdides,anti-histaminicos ou corti-
costerdides em baixas doses pode ser benéfica2.104,

PREPARACOES EXISTENTES EM PORTUGAL

N&o existem estudos comparativos sobre a eficacia
e a seguranca das diversas preparacdes de IglV comer-
cializadas. No entanto, existem diferencas quanto aos
processos de manufactura e inactivacéo virica, formu-
lacBes, concentracdo e composicdo da solucédo final. A
seleccao de um produto especifico pode justificar-se
para um determinado doente. As preparacdes liquidas
(solugéo) tém a vantagem de estarem prontas a ser uti-
lizadas enquanto os produtos liofilizados requerem uma
reconstituicdo prévia. Tendo em conta que na maioria
das patologias dermatolégicas se usam doses elevadas
de IglV, implicando a infusdo de grandes volumes,
guanto maior for a concentracéo da solugdo maior sera
o volume necessario, o que pode constituir um problema
significativo nos doentes sensiveis ao excesso de volume
(insuficiéncias cardiaca congestiva, IRA). Por outro lado,
o contetido em glicidos, sédio e a osmolaridade, associa-
dos a incidéncia de efeitos laterais'67, também variam de
preparacdo para preparacdo. A reconstituicao de
preparacdes liofilizadas em concentragdes superiores as
geralmente recomendadas pode resultar em solugbes com
elevado contetido de sédio e hiperosmolaridade.

A mudanca de preparacdo comercial num doente ja
a fazer IglV, por raz8es econdmicas ou de disponibili-
dade, pode associar-se a um aumento do risco de
efeitos laterais187. Aconselha-se a utilizagdo de ritmos
de perfusdo mais lentos e uma vigilancia mais apertada
nestas condicoes.

No Quadro V encontram-se descritas as caracteris-
ticas relativas as duas preparacgdes de IglV disponiveis
em Portugal.

CONSENTIMENTO INFORMADO
E INFORMACAO AO DOENTE

Os efeitos laterais associados ao uso de IglV sdo
conhecidos e ndo pode ser garantida a seguran¢a abso-
luta quanto a transmissao de virus ou prides.
Adicionalmente, a grande maioria das doencas der-
matoldgicas ndo fazem parte do grupo de indicacfes
em que esta terapéutica esta aprovada. Alguns autores
aconselham o fornecimento de informacéo escrita detal-
hada ao doente e a obtencéo de consentimento infor-
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mado previamente a realizagdo desta terapéutica.

ASPECTOS ECONOMICOS

Durante os ultimos anos tem-se assistido a um
aumento exponencial quer do preco quer da utilizagéo
da IglV em todo o mundo, levando a que diversas autori-
dades de salude nacionais tenham encetado esfor¢os no
sentido de definir indicacdes precisas e declaracfes de
consenso quanto a sua utilizacdo. Considerando que
actualmente o custo da IglV varia entre 20-50
euros/grama, facilmente se conclui que o impacto far-
maco-econémico desta terapéutica é significativo.

Nao existem estudos publicados sobre os custos,
directos e indirectos, da terapéutica com IglV nas
patologias dermatoldgicas. Sendo que para a generali-
dade das patologias consideradas, a dose /ciclo se
situa, em média, nos 2g/kg e considerando um adulto
médio (60Kg) chegamos ao total de 2400-6000 euros
por cada ciclo! E a este total devem ainda somar-se os
gastos relativos a exames laboratoriais e internamento
hospitalar. No entanto, tendo em conta a rela¢éo custo-
-beneficio em que estes dados numéricos forcosamente
se inserem, outros parametros devem ser avaliados:
melhoria dos sintomas e da qualidade de vida,
diminuicdo das complicac¢des, reducdo do ndimero de
admissdes hospitalares e do absentismo laboral.

CONCLUSAO

O tratamento com IglV constitui um importante pro-
gresso na terapéutica dermatolégica. Existe actualmente
forte evidéncia, através dos muitos estudos publicados, de
que a IglV é uma abordagem alternativa eficaz no trata-
mento de muitas patologias cutaneas auto-imunes e infla-
matorias graves. Na maioria dos casos a sua utilizag&do
€ apenas benéfica sob a forma de terapéutica adjuvante
aos agentes imunossupressores, permitindo a redugéo da
dose destes e assim diminuir significativamente a incidén-
cia de importantes efeitos laterais. Contudo, a maior van-
tagem parece residir na sua excelente tolerabilidade.
Dado o elevado preco das preparacdes de IglV, os
doentes devem ser correctamente seleccionados tendo
sempre em consideracdo a relacao custo-beneficio.
Adicionalmente, sdo necessarios estudos randomizados,
controlados e de longa duragéo, bem como o melhor con-
hecimento dos complexos mecanismos de imunomodu-
lacdo, de forma a estabelecer indica¢des mais precisas
e optimizacdo da dose, frequéncia, duracéo e forma de
administracao deste tratamento.
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Quadro V

PreparacBes comerciais de IglV disponiveis em Portugal

Producto

Octapharma - Produtos

Octagam®

Sandoglobulina®

ZLB Bioplasma UK Ltd.

Farmacéuticos, Lda.

Solucéo para perfusao:
pronta para utilizar

P6 e solvente para solugéo
para perfusdo (liofilizado):
necessita reconstituicao

5.1-6.0 6.6 +-0.2
Depende de solvente utilizado
310-380 na reconstituicdo (Nacl 0,9%,
DX 5%, agua pura)
maltose sacarose
<100 720
Solvente/Detergente Nanofiltracéo

Incubacdo a pH4 durante 24h

24 meses entre 2-25°C

Entre 2-25° C
Proteger da luz

Pepsina a pH4

Temperatura ambiente (<30°C)
ApOs reconstituicdo dever ser
administrada de imediato™
Entre 2-25° C

Proteger da luz

* se reconstituigdo com técnica asséptica em camara de fluxo laminar e desde que mantida refrigerada a administracéo da solugéo
pode iniciar-se no prazo de 24 horas
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VERIFIQUE O QUE APRENDEU

= Enumere as patologias dermatolégicas em que existe evidéncia mais convincente sobre o beneficio da terapéutica de IgIV.
= Quais sao as indicagBes para o uso de IglV nas DBAI?

= Quais sao os efeitos laterais mais frequentes associados ao tratamento com IglV e como preveni-los?

= Quais sao os efeitos laterais graves associados ao tratamento com a IGIV?

= Que estudo laboratorial deve ser efectuado previamente ao tratamento com IglVvV?
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RESUMO - A Pitiriase Alba é uma dermatose referida na literatura com uma riqueza de denominag¢des. Com o0 objetivo
de entender a nomenclatura, investigamos seu histérico e os diversos fatores que levaram a uma sinonimia tao diversi-
ficada. Verificamos que eczemétide, uma terminologia que caiu em desuso na literatura, inclusive a brasileira, é ainda
ligada a doenca por muitos dermatologistas brasileiros, inclusive os mais jovens, na sua linguagem do dia-a-dia.

Ao utilizar esta sinonimia, deveriam adjetiva-la: “eczematide pitiriasiforme”, pois eczematides sdo um grupo de
doencas e ndo uma entidade Unica.

Concluimos que o termo mais apropriado a esta doenca é Pitiriase Alba, porém a sinonimia dartro volante também
indica suas principais caracteristicas.

PALAVRAS-CHAVE - Histérico; Literatura; Terminologia.

PITYRIASIS ALBA - HISTORIC OF DISEASE
AND CONTROVERSY OF NOMENCLATURE

ABSTRACT - The Pityriasis Alba is a rich literature defined disease with a wide range of meanings. With the aim of
understanding its nomenclature, we investigated history and several factors leading to such a varied meaning. We
found out that eczematid, an old fashioned word in the literature, including the Brazilian, | still attached to disease by
several Brazilian dermatologists, including the young ones, in their daily talking.

By using this terminology, they would better give it the adjective “phityriasiform eczematid”, because eczematids are
a group of diseases and no a separate entity.

We therefore conclude that the most appropriate terminology for this disease is a Pityriasis Alba, but the word Dartre
Volant also shows its main features.

KEY-WORDS - Historical; Literature; Terminology.
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*Nota da Editora: Foi mantida a ortografia original — em “Portugués do Brasil” — bem como o grafismo e as
expressoes idiomaticas utilizadas pelos autores, para ndo adulterar o “colorido” da nossa lingua falada/escrita “além
oceano” e dado tratar-se de artigo fundamentado em discussdo sobre nomenclatura.
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INTRODUCAO

Esta dermatose comum de causa desconhecida foi
descrita h4 mais de cem anos. Em consequéncia da
incerteza etioldgica é referida na literatura com uma
rigueza de denominagdes, o que dificulta o seu estudo.

Caracteriza-se clinicamente por lesdo despigmentada
que vai do marfim ao rosa claro, sobreposta por finas esca-
mas, circinada ou oval, Unica ou mdltipla, variando em ta-
manho, sendo a face o local de predile¢céo, mas podendo
acometer qualquer outra area do corpo. Suas caracteristi-
cas semioldgicas lhe conferem a denominagdo de pitiriase
alba, porém h& confuséo com seborréia, eczema, pitiriase
esteatdide e eczematides!. Esta Ultima denominacéo é
usada em nosso meio como sinonimia da pitiriase alba até
os dias atuais por muitos dermatologistas.

dautarado
7o
alunas mestrado
36% 2004
tit espec,
37T%

Fig. 1 - Distribuicdo dos dermatologistas que respon-
deram ao questionario conforme sua titulagéo.

Visando quantificar estas diferencas de nomen-
clatura, elaboramos um questionario dirigido a 100
profissionais médicos, da cidade do Rio de Janeiro, da
area da dermatologia, entre eles: alunos de cursos de
pos graduagdo (p6s graduandos, residentes e aper-
feicoandos), dermatologistas com titulo de especialista,
dermatologistas mestres e doutores, distribuidos con-
forme a Fig. 1.

Nosso objetivo era saber se a sinonimia mais fre-
quentemente usada nos servicos de dermatologia,
“eczeméatide”, era considerada por nossos colegas a
mesma dermatose que a pitiriase alba, e ainda avaliar
o reflexo deste conceito no aprendizado dos dermatolo-
gistas mais jovens.

Perguntamos: “Vocé acredita que a Pitiriase Alba
e Eczematide sdo a mesma doenca?”. O resultado
foi que 88% dos profissionais acreditam que as de-
nominacdes referidas denotam a mesma doenca e
12% discordam, conforme a Fig. 2. Segundo a titu-
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lacdo observamos que 85.71% dos doutores, 80%
dos mestres, 89.18% dos profissionais com titulo de
especialista e 91.6% dos alunos acreditam tratar-se
da mesma entidade.

As respostas indicam que a maioria dos consultados
utilizam os dois termos como sinénimos, e o percentual
€ mais elevado entre os dermatologistas de menor titu-
lacdo, porém sem diferenca significativa.

Contudo ao buscar informacdes sobre a doenga na
literatura usando a terminologia eczematide, néo se
encontram artigos nos ultimos 25 anos. Ao contrario, a
terminologia pitiriase alba vem sendo usada em larga
escala.

Com o intuito de sugerir a nomenclatura mais apro-
priada para esta doencga, revisamos o seu historico e
discutimos as diversas sinonimias.

W s
O mae

Fig. 2 - Distribuicdo das respostas sim e ndo ao ques-
tionario de acordo coma titulagdo dos dermatologistas
consultados.

HISTORICO

Verificamos a terminologia utilizada pelas escolas
francesa e norte-americana de Dermatologia e como a
terminologia indicada por esses autores foi usada na
literatura atual, visando entender como o dermatolo-
gista absorveu as ideias iniciais.

O termo eczematide foi proposto pela escola
francesa. Sézary escreveu um capitulo em livro texto em
1936, sobre eczematides, referindo desde aquela
época, a dificuldade de precisar a natureza desta
classe de doencas, explicando assim a multiplicidade
de nomes que ela recebe, dentre eles: liguem serpingi-
noso, eczema secundario, eczema circinado, eczema
figurado?2. Ele atribuiu a Unna a mais importante con-
tribuicdo por ter sido o primeiro a aventar uma hipétese
etiologica para a questdo, o Pityrosporum ovale2.3,

A escola francesa considera eczematides um grupo
de dermatoses eritemato-escamosas divididas em trés
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Fig. 3 - Nouvelle Pratique Dermatologique 1936.
Eczematide figurada. (fotos da colecdo de Sézary —
Musée photographie H. Saint-Louis)
formas clinicas: eczematides figuradas, eczeméatides
pitiriasiformes e eczematides psoriasiformes#.

As eczematides figuradas, também chamadas de
dermatose figurada médio-toracica, eczema petaldide
ou seborréia corporis, sdo descritas como placas réseas
e escamosas, podendo ser sua periferia mais ativa, tem
forma arredondada, numular ou policiclica, com
predilecdo pelas areas seborreicas, principalmente a
regido médio-esternal. Concluimos que esta descricao
corresponde ao eczema seborreico dos dias atuais, dai
a contribuicdo de Unna ao propdr a etiologia da
doenc¢az3 (Fig. 3).

Segundo Sézary as eczematides pitiriasiformes sao
placas eritemato-escamosas que ocupam o couro cabe-
ludo, pescoco, térax, raiz dos membros, em especial as
pernas. As escamas sdo secas e ndo acometem apenas
areas seborreicas. Pode haver comprometimento peripi-
lar (eczemétide folicular de Darier). Este autor refere
uma forma especial de transicdo entre eczematide e 0
eczema puro, a forma atenuada da eczemétide pitiriasi-
forme, também chamada de dartro furfuraceo ou dartro
volante. Descreve a lesdo como escamas farinaceas ou
furfurdceas em uma pele fina de coloracdo normal ou
levemente rosada, acometendo principalmente a face e
pesco¢o de criancas, e cita uma possivel origem
estreptocéccica proposta por Sabouraud?:5,

As eczematides psoriasiformes diferem das outras
eczematides, segundo Sézary, por apresentar placas
intensamente eritematosas cobertas por escamas abun-
dantes, estratificadas, intensamente pruriginosas em
localizagGes habituais da psoriase, tendendo a dissemi-
nacao. Cita a curetagem metddica de Brocq como
método semiodtico2. Esta descricdo corresponde a
psoriase.

Na América do Sul, na década de 40, Blanco e
Mazzini escreveram na Argentina, um capitulo em livro
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Fig. 4 - Localizacdes mais frequentes das 3 principais for-
mas de eczematide: pitiriasiforme, figurada e psoriasi-
forme. Literatura sul-americana (Blanco e Mazzini).
texto sobre dermatoses eritemato-escamosas onde estao
incluidas as eczematides. Sua fundamentacao é a
escola francesa. Contudo os autores descrevem cinco
formas clinicas: eczematide figurada, pitiriasiforme,
psoriasiforme, folicular e eritrodérmica’ (Fig. 4).

Na descri¢do da variedade pitiriasiforme considera-
se a existéncia de uma forma atenuada desta variedade,
os dartros furfurdceos ou volantes. Também é citada a
etiologia microbiana (estreptocdccica) e sua clinica, com
placas pulverulentas ou furfuraceas de cor de pele normal
ou ligeiramente résea, observadas na face e pescogo de
criancas ou individuos de pele delicada®.

No Brasil na década de 40, é discutida em reuniao
da Sociedade Dermatolégica de Minas Gerais a
denominacao desta dermatose, onde Castro sugere que
a terminologia “pityriasis alba faciei” é mais apropria-
da. Dentre suas consideracdes cita sua etiologia varia-
da e a define como sindrome por néo ser uma entidade
patoldgica definida’.

Rabello em 1953, refere-se & eczematide como
sendo um grande grupo de dermatoses de etiologia
variada, tendo como caracteristica comum a desca-
macao sobre fundo eritematoso e altera¢des histologi-
cas semelhantes ao eczema abortivo8. Em 1971, este
mesmo autor a descreve em livro texto, como sendo
uma sindrome que envolve erupgbes escamosas ou
eritemato-escamosas em forma de discos e circinacdes,
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considerando-a forma abortiva de eczematizagdo. Cita
diferentes localizagbes e descreve: “por vezes franca-
mente psoriasiformes eritemato-escamosas, enfim tam-
bém quase nada vermelhas, antes finamente
escamosas, pitiriasiformes, furfuraceas, e marcada-
mente hipocrémicas™®.

A interpretacdo de Rabello tem base na escola
francesa. Considera esta dermatose como uma
condigao clinica, porém o autor ndo a divide nas varias
formas citadas anteriormente, agrupando-as e dando a
impresséo de uma entidade Gnica em varias fases evo-
lutivas.

Em 1960, Bechelli conceitua as eczematides con-
forme a escola francesa: um grupo de quadros clinicos
diversos que tem em comum o elemento eruptivo
eritemato-escamoso, a estrutura histologica de tipo
eczematoso e a tendéncia a exsudagdo. Classifica-as
em eczematide figurada esteatéide, psoriasiforme,
pitiriasiforme, do tipo pitiriase rosea de Gibert, peripi-
lares e eritrodérmicalo,

Ao descrever a eczematide pitiriasiforme, cita uma
variacdo dos elementos cutaneos, desde a mais discreta
descamacdo, em pele ligeiramente résea ou
hipocrémica (conferindo-lhe uma riqueza de sinonimias,
dentre elas: pitiriase alba, dartro volante e pitiriase sim-
ples da face) até lesdes de cor vermelho vivo e ricas em

ECZEMATID
696 .5

Lozsrsaide
Lraptro _volante,
- Bczemaotid pityriasiformis
— Brzemdtide circinada
— Eepermitide inlecciosn
— Eryileema strepiogenes | Dobey-Jones 1948)
— Dmpetige cronkco simédtrico (Adamson)
— Impetigo pityrobdes
== lmpetigo sicon { Sabourawd)
- Parakerniosis psomasiformis [Brodg)
—= "oreguersiose circinada
— Parsgueralsss infecciosa
— Paraguoralsas [!II:I'IE.I:II'EIII'IT\'E
— Pitiriaze do coTpo
_— F'-rrrm.-p.rr. wlnn
— Piryriasks alba focied
— Pitvriasis amiantaces
— ity riasis macelala (Unnn}
— Pirvrinsks simplex (Dariec)
— Pitvrinais simplex fociel
— Selarrhidides | Brocg)
— Tinco amiomiscea  Alibert)

Fig. 5 - Sinonimias usadas no Brasil na década de 70.
Gaspar NK, Gaspar APA — Nonina dermatologica —
Sinonimia e Adaptacao da nomeclatura dermatologica a
classificacd@o internacional de doengas, 12 ed. 1972.
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escamas furfuraceas, mal delimitadas, pouco prurigi-
nosas e localizagédo preferencial no couro cabeludo,
tronco e parte inferior dos membros?0,

Em nossa opinido, Bechelli ndo deu a conotag&o
necessaria a forma atenuada desta variedade, a
hipocrédmica. Talvez aqui possa haver uma interpre-
tacdo de que a eczematide pitiriasiforme € inicialmente
uma lesdo mais résea, aguda sugerindo uma forma
ativa de sensibilidade a um agente etiolégico ainda
nao definido. A forma hipocrémica desta entidade seria
uma lesdo crdnica, antiga, evoluindo a partir daquela
lesdo inicial. O que deixa a desejar na interpretacdo
desta doenca por este autor, € que ele néo cita a locali-
zacao preferencial da pitiriase alba: face, pescoco e
parte superior dos membros, em henhum momento.

Em 1972, é lancado no Brasil um livro de
sinonimias, onde a eczeméatide recebe 22 terminolo-
gias! (Fig. 5).

Na literatura norte-americana do periodo desde a
década de 20 até os dias atuais, ndo ha referéncia
sobre a denominacéo eczematides.

O termo Pitirfase Alba, prevalente na literatura norte-
-americana, foi sendo aos poucos referido também na
literatura francesa. Em 1911, Brocq descreve a
Pityriasis simplex, dentre outras sinonimias (dartros fur-
furaceos ou dartros volantes) de “Pityriasis blanc” com
acometimento predominantemente na face e pescoco
de infantes e adolescentes, como placas de 1 a 5 cen-
timetros, arredondadas ou ovais, de bordas rosadas,
recobertas por escamas finas, farinaceas!2.

Em 1975, o termo ja melhor definido e aceito, foi
usado e discutido pela escola francesa da época: “Le
pityriasis alba de I’enfant: maladie ou syndrome”. Os
autores consideravam que as lesdes numulares superfi-
ciais e escamosas Sa0 responsaveis por acromia e que
0 eritema € visivel e depois trocado por despigmen-
tacdo, em particular apds exposicao solar. A escola
francesa comeca a adotar esta nova terminologia, mas
considerando sinbnimos como dartro volante, pityriasis
simplex e impetigo cronicols.

Na literatura norte-americana, diversas séo as referén-
cias que atribuem a Fox, em 1923, 1924 e 1925 a
autoria da primeira descricdo da Pitiriase Alba. Ele a
descreve como despigmentagdo parcial da face de
criancas negras, levando em consideragdo o aspecto
morfolégico e a etiologia desconhecida, nao tendo
isolado qualquer microorganismo419 (Fig. 6).

Em 1955, O’Farrel refere a entidade Pitiriase Alba
como uma condicao de eczematizacdo com multiplas
causas como exposicdo solar e diminuicdo da oleosi-
dade da pele?s.
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Fityriasis alba was first described by Fox
in 1923, 1924, and 1%25.'" He was unable
to account for its pathogenesis, and it re-
mained unnamed for many years, Discus-
gions «f the rcondition have appeared
subsequently mn the literature, and deserip-

Fig. 6 - Trecho de artigos americanos com citagdo con-
siderando Fox o primeiro autor a descrever a Pitiriase
Alba; a) Wells — 1960; b) Watkins — 1961.

Apods revisao da literatura, Wells discute em 1960,
a nomenclatura usada e a considera conveniente. Sem
etiologia definida, atribui o fator sazonal como provavel
fator de predisposicdo e o acometimento maior em
criangas e adolescentes negros a um achado incidental
(hipopigmentacéo incomoda mais o negro)i4.

JA em 1961 Watkins cita na literatura americana a
entidade como uma forma de dermatite atépica ao estu-
dar 18 pacientes, todos com passado de atopia. Devido
a uma resposta fisiolégica manifestada por estes
pacientes ao teste com tarfuril (aplicado em pacientes
com dermatite atépica com resposta de clareamento,
reacdo nao vista em outras dermatoses, considerada
pelo autor especifica de estado atdpico), considera que
pitiriase alba e dermatite atépica sao sinénimos (forma
frusta de dermatite atopica)l®. McLaurin em 1988 levan-
ta a mesma hipoétese considerando-a uma variante em
menor grau da dermatite atépicaz0.

Na década de 90 comecam a ser referidas as varie-
dades extensivas e pigmentares da doen¢a?123. Nesta
mesma época foi sugerida uma deficiéncia nutricional
(cobre) como fator predisponente apos estudo caso-
-controle24,

Esta claro entdo que a terminologia pitiriase alba é
empregada desde o principio pela escola norte-ameri-
cana e que, apesar de todas as discussdes, a doenca
ainda continua sem fator etioldgico definido.

No Brasil, Bellibone e Yagima em 1975, utilizaram
a nomenclatura pitiriase alba referindo sua sinonimia
como dartro volante em um estudo epidemiolégico com
uma casuistica de trezentos casos?s.
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Fig. 7 - Primeira descricdo sobre a nomeclatura “Dartro
Volante” por Alibert, 1825.

Abdalla em 1992, referiu a exuberéncia de denomi-
nacdes da doenga e concluiu que diferentes autores
atribuem a pitiriase alba diferentes fatores etiolégicos e
conseguentemente diferentes nomes: a) forma atenuada
ou evolutiva da dermatite seborreica — eczematide
pitiriasiforme ou acromiante; b) com participagao
estreptocOccica na sua origem — erytema estreptogenes,
impetigo pityrioides e dartro volante; c) forma atipica de
dermatite atdpica — pitiriase alba. Outros autores nédo
indicam possivel etiologia e chamam-na indistintamente
de eczematide ou pitiriase alba. O autor concluiu que
a nomenclatura desta entidade na literatura brasileira
recente, € a expressao de incerteza etioldgica?.

Ja no ano de 2000 Weber, em artigo de revisao,
citou diversas denominacdes entre elas dartro volante,
pitiriase simples da face e pitiriase alba da face, tendo
abandonado o emprego da sinonimia eczematide26.

Constata-se que o termo eczematide foi sendo aban-
donado na literatura no decorrer dos anos por todas as
escolas: francesa, norte-americana e brasileira. Nota-se
gue a sinonimia que persiste desde o inicio da descri¢ao da
doenca, em quase toda a literatura € “dartro volante”. Esta
denominagao foi utilizada pela primeira vez em 1825,
por Alibert, médico do Hospital Saint Louis, professor da
Escola de Medicina e Membro da Academia Royale de
Paris. Ele apresentava um grupo de dermatoses: dermatoses
dartrosas, como lesbes cutdneas que se manifestam em
varias partes do tegumento gerando uma esfoliacéo da epi-
derme. Divide-as em dartro furfuraceo (herpes furfuraceo),
dartro escamoso (herpes escamoso), dartro escamoso orbi-
cular e dartro crustaceo (melitagra flavescens).
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Alibert descreveu o dartre furfuracée volante também
denominado de herpes furfuraceus volitans como uma
variedade dos dartros, sem gravidade com a caracteristica
marcante de ser ambulante, volante, modificando-se e
manifestando-se sucessivamente em varias partes do corpo.
A clinica observada é de uma escama farinacea?? (Fig. 7).

No Brasil o termo dartro volante foi referido por
Miranda em 1947, detalhando a confusdo das denomi-
nacdes dadas a esta entidade e néo referindo a
sinonimia pitiriase alba. Cita ainda que a palavra
dartro ndo tem significado preciso e que se trata de um
termo antigo correspondente ao que se chama hoje de
dermatose?8.

Como vimos, a etiologia ainda ndo definida, da
margem a uma grande diversidade na nomenclatura
desta doenca.

DISCUSSAO

O termo eczematide foi definido nas primeiras publi-
cacdes como um grupo de dermatoses eritemato-escamo-
sas. Elas foram classificadas em diversas formas, entre as
quais a forma pitiriasiforme, na qual se inclui uma forma
especial atenuada, o dartro volante ou pitiriase alba.

Verificamos que eczematide é uma terminologia que
caiu em desuso, porém é ainda ligada a doenca
pitiriase alba por dermatologistas brasileiros conforme
visto no questionario aplicado. A medida que as anti-
gas formas de eczematides foram melhor caracteri-
zadas (como € o caso da psoriase e da dermatite sebor-
reica médio toracica ou petal6ide), o termo eczematide
foi se desligando delas e restou apenas a “eczematide”
pitiriasiforme que também caiu em desuso tendo sido
substituida nos dias atuais pela terminologia pitiriase
alba. Esta interpretacdo é corroborada pela inexisten-
cia de publica¢c8es sob a denominagdo eczematide ha
pelo menos 25 anos.

Outra consideracao importante sobre a doenca é
que a eczemétide pitiriasifome se manifesta inicialmente
como uma leséo résea, aguda, forma ativa de sensibili-
dade a um agente etiolégico ainda nao definido.
Evolutivamente a leséo torna-se hipocromica. Esta inter-
pretacdo é a que melhor explica a sinonimia presente
na pratica ambulatorial (eczematide - pitiriase alba).
Neste caso o termo mais adequado seria eczematide
pitiriasiforme, pois as eczematides sdo um grupo de
doengas.

Quanto a sinonimia “dartro volante”, referida desde
1825 até os dias atuais, consideramo-la muito bem apli-
cada, pois os termos dartro de dermatose e volante de
flutuante/movel descrevem muito bem a doenca.
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Concluimos que o termo eczemétide foi abandona-
do no decorrer dos anos por todas as escolas: francesa,
norte-americana e brasileira, e ndo deveria mais ser
usado por referirse a um grupo de doencgas e ndo a
uma entidade Unica, enquanto que a pitiriase alba e
dartro volante sdo os termos considerados mais ade-
quados atualmente para nomear esta dermatose de etio-
logia ainda néo esclarecida.
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TUMORES DO MUSCULO LISO - REVISAO DE 26 PILOLEIOMIOMAS,
1 DARTOLEIOMIOMA E 5 LEIOMIOSSARCOMAS DERMICOS

Marta Lopes Pereiral, Barbara Pereiral, Isabel Viana2, Esmeralda Vale2, Anténio Picoto2
1Servico de Dermatologia e Venereologia, Hospital Central do Funchal; 2Centro Dermatologico Médico-Cirlrgico de Lisboa

RESUMO - Os tumores cutaneos do musculo liso sao raros, podendo ser benignos ou malignos. Foram analisadas as car-
acteristicas clinicas e histologicas de 26 piloleiomiomas (em 22 doentes), 1 dartoleiomioma e 5 leiomiossarcomas (em 5
doentes) diagnosticados no departamento de Dermopatologia do Centro Dermatolégico de Lisboa, num periodo de 10
anos.

Nos piloleiomiomas houve uma distribui¢éo igual por sexo (50% para cada), sendo a faixa etaria mais atingida entre os
20-40 anos (50% das lesdes). As lesdes multiplas predominaram (58% vs 42%), com mais frequéncia no sexo feminino
(67%). QOito lesbes eram dolorosas predominando nas extremidades. Histologicamente todas ocupavam a derme reticu-
lar, em 11 lesdes (42%) observou-se hiperplasia da epiderme suprajacente, 6 (23%) mostravam hiperpigmentacéo da basal
e 1 (4%) indugdo folicular. Em 24 (92%) estava presente “Grenz Zone” e exibiam o padrdo caracteristico de nédulo bem
circunscrito constituido por feixes de células fusiformes entrelagados, sem pleomorfismo ou mitoses. A marcagao imuno-
histoquimica com P-S100 revelou fibras nervosas em 18 (69%).

O doente com dartoleiomioma era do sexo masculino, 66 anos de idade e tinha leséo Unica, indolor, no escroto.

Os leiomiossarcomas eram tumores Unicos (5), localizando-se 2 no tronco e 3 nas extremidades. Todos os doentes eram
do sexo masculino com idade média de 51 anos. Histologicamente 4 lesdes tinham padrao nodular e 1 padrao difuso.
Observou-se pleomorfismo celular, atipias, mitoses e necrose (1 caso). Localizavam-se todos na derme reticular e 4 atin-
giam a hipoderme. O follow-up médio de 3 anos (minimo 1; maximo 7) ndo revelou recidivas ou metastases.
PALAVRAS-CHAVE - Tumores do musculo liso; Piloleiomiomas; Dartoleiomiomas; Leiomiossarcomas; Casuistica;
Histologia.

SMOOTH MUSCLE TUMORS: A REVIEW OF 26 PILOLEIOMYOMAS, 1
DARTOLEIOMYOMA AND 5 DERMAL LEIOMYOSARCOMAS.

ABSTRACT - Smooth muscle tumors are rare and may be benign or malign. We analyzed the clinical and histologi-
cal characteristics of 26 piloleiomyomas (in 22 patients), 1 dartoleiomyoma and 5 leiomyosarcomas (in 5 patients)
diagnosed at the Department of Dermatology of Lisbon’s Dermatology Center, within a 10 year period.

In piloleiomyomas an equal sex distribution was found (50% each) and the age group more affected was the one
between 20 and 40 years-old (50% of the lesions). Multiple lesions prevailed (58% vs 42%), specially in females (67%).
Eight lesions were painful, mainly located in the extremities. Histologically all were located in the reticular dermis, in
11 lesions (42%) hyperplasia of the superjacent epidermis was observed, 6 (23%) showed basal hyperpigmentation
and 1 (4%) follicular induction. In 24 (92%) there was a “Grenz Zone” and they exhibited the characteristic pattern
of a well circumscribed nodule constituted by strands of fusiform cells intermingled, without pleomorfism or mitosis. The
imunohistochemical study with P-S100 showed nerve fibres in 18 (69%).

The patient with a dartoleiomyoma was a male, 66 year-old and had only a painless lesion, located on the scrotum.
The leiomyosarcomas were solitary tumors (5), 2 located on the trunk and 3 on the extremities. All patients were male,
with a mean age of 51 years. Histologically 4 lesions had a nodular pattern and 1 had a diffuse pattern. Cellular pleo-
morfism, atypia, mitosis and necrosis (1 case) were observed. All were located within the reticular dermis and 4 involved
also the hypodermis. The mean follow-up was 3 years (minimal 1 year, maximal 7 years) didn’t reveal recurrence or
metastasis.

KEY-WORDS - Smooth muscle tumors; Piloleiomyomas; Dartoleiomyomas; Leiomyosarcomas; Review; Histology.
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INTRODUCAO

Os tumores do musculo liso s&o classificados tradi-
cionalmente em piloleiomiomas, angioleiomiomas e
leiomiomas genitais (escroto, vulva e aréola mamaria)?:.

Os piloleiomiomas s&o tumores benignos do musculo
liso que se originam no musculo erector do pélo2. Sdo
raros e existem poucas séries descritas na literatura3.

Fig. 1 - LesBes multiplas de um piloleiomioma
envolvendo a perna.

Clinicamente sao papulas placas ou nédulos, de cor
rosada ou acastanhada, localizando-se preferencial-
mente nas extremidades4. Podem também ser observa-

dos na face e dorso>. As leses sdo predominantemente
multiplas (Fig. 1) e podem afectar mais do que uma
regido da superficie cutdneas3. Distribuem-se de forma
linear, por vezes coalescem formando placass,
podendo adoptar, raramente, um padrao zoosteri-
forme?. S&o geralmente dolorosos de forma espontanea
ou quando sujeitos ao frio e ao trauma3ss.

Histologicamente s&o lesdes bem circunscritas, néo
encapsuladas, que se situam na derme podendo atingir
o tecido celular subcutaneo8. S&o compostos por feixes
entrelacados de células fusiformes com citoplasma eosi-
nofilico com nulcleos em forma de charuto (corte longitu-
dinal) e/ou redondo com halo perinuclear (corte trans-
versal)3® (Fig. 2).

Quando ndo existem atipias ou mitoses € possivel
fazer com seguranca o diagndstico de piloleiomioma?o.

Embora os critérios de malignidade ainda néo este-
jam bem definidos, quando se observa pleomorfismo
celular e mitoses o diagndstico favorecido é o de
leiomiossarcoma. O critério que reline maior consenso
€ a existéncia de mais do que uma mitose por 10 cam-
pos de grande ampliacaos.11,

Os dartoleiomiomas tém origem no musculo liso do
escroto. S&o em geral nddulo Unico, de maiores dimen-
sBes que os piloleiomiomas, tém uma localizacdo mais
profunda e sao geralmente indolores5. Histologicamente
séo lesdes bem circunscritas, com maior celularidade,
podendo ter mitoses!2.

Os leiomiossarcomas séo tumores malignos extrema-
mente raros, correspondendo a 5-10% de todos os sar-
comas dos tecidos moles>13. Podem ser divididos em
trés subtipos: cutaneos (dérmicos ou intradérmicos),

Fig. 2 - Nucleos em forma de charuto ao corte longi-
tudinal (esquerda) e/ou redondos com halo perinu-
clear ao corte transversal (direita).
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Fig. 3 - Leiomiossarcoma sob a forma tipica de lesédo
Gnica com coloragdo avermelhada envolvendo a
coxa.




subcutaneos e secundarios4. Os cutaneos recidivam
numa percentagem de 30-50%15 mas raramente
metastizam14.15, Este subtipo deriva do mdsculo erec-
tor do pélo ou do musculo dartoico genital®.12,
Ocorrem geralmente na 62 década de vida e sao,
clinicamente, les@es Unicas eritemato-acastanhadas ou
azuladas (Fig. 3), geralmente dolorosas de forma
espontanea ou provocada pela pressdo e frio9.15,
Localizam-se predominantemente nos membros®.15,
Tém crescimento rapido e podem ulcerarl4,

Histologicamente os leiomiossarcomas cutaneos
séo lesBes mal circunscritas, compostas por feixes de
células fusiformes, com citoplasma eosinofilico,
podendo ter uma celularidade alta, média ou
baixa59.16. Podem atingir o tecido celular subcutaneo
ou ulceraré, Tém grande pleomorfismo celular, atipias
e um numero elevado de mitoses (mais do que uma
mitose por 10 campos)15.16,

MATERIAL E METODOS

Foi efectuada uma analise retrospectiva, clinica e
histopatolégica de todos os casos com o diagnéstico de
tumores do musculo liso diagnosticados entre 1994 e
2003, no laboratério de Dermatopatologia do Centro
Dermatolégico Médico-Cirdrgico.

Procedeu-se a consulta dos processos clinicos dos
doentes e a observacdo de todas as laminas, para
avaliacdo das caracteristicas histoldgicas. Estavam
disponiveis laminas previamente incluidas em parafina
e coradas pela hematoxilina-eosina (HE). Também se
efectuaram quando necessario marcagfes imunohisto-
quimicas para a actina do musculo liso (AML), desmina,
Proteina S-100 e a coloracao Van Giesen.

DISTRIBUICAO POR
SEXOS

FEMININO MASCULINO

Gréfico 1 - Distribui¢éo por sexos.
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DISTRIBUICAO
TIPO LESAO/SEXO

MASCULINO FEMININO

2
5 5

UNICA MULTT.

Gréfico 2 - Distribui¢éo: Tipo Lesdo / Sexo.

Clinicamente consideramos os seguintes parametros:
idade, sexo, localizacao, morfologia, nimero de
lesdes, dimensdo, diagndstico clinico evocado e tempo
de evolugéo até ao diagnastico.

Nos leiomiossarcomas foi também efectuado o
follow-up, através da convocagdo e observacdo dos
doentes, com realizacdo de exames imagiolégicos
quando necessario.

Hidrologicamente avaliamos as caracteristicas da
epiderme, localizacdo e profundidade do tumor, pre-
senca de cépsula, tipo de infiltrado inflamatério e a
existéncia de pleomorfismo celular, atipias e mitoses.

Nos leiomiossarcomas consideramos ainda o
padréo arquitectural, a celularidade (alta, moderada e
baixa). A presenca de necrose, ulceragéo e a invasao
vasculo-nervosa.

RESULTADOS

Nos piloleiomiomas (0,1% dos tumores benignos)
houve uma distribuic&o igual por sexos no que respeita
ao numero de lesdes (50% homens: 50% mulheres)
(Grafico 1) e uma predominancia de lesbes multiplas
(58%). Em 7 casos (27%) nao foi possivel obter este
dado. Registaram-se 15 lesdes mltiplas, 10 (67%) em
doentes do sexo feminino e 5 (33%) em individuos do
sexo masculino (Grafico 2). Na altura do diagndstico
as idades variaram entre os 18 e 0s 45 anos (idade
média 44,76+11,41 anos). As lesdes predominaram
nos individuos com idades compreendidas entre os 20
e 0s 40 anos (50%) (Gréfico 3). As areas anatdmicas
mais atingidas foram o tronco, com 11 lesGes (44%) e
as extremidades com 9 (34%). O tronco foi a area mais
atingida por les6es multiplas (6-40%), predominando as
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DISTRIBUICAO GRUPOS ETARIOS

N°DTS

0-20 >=20<40 >=40<60 >=60<80 >=80

Gréfico 3 - Distribui¢céo por Grupos etarios.

lesBes solitarias nos membros superiores (3-47%)
(Grafico 4). Em 3 doentes, todos com lesdes multiplas,
0s tumores atingiam mais do que uma area corporal. A
dimensdo média dos tumores multiplos foi de 4,83mm
e quanto aos tumores Unicos foi de 6,71mm. A dor foi
referida em 8 leses (30%).

O diagnéstico foi efectuado correctamente em 7
lesbes (27%) baseado apenas em critérios clinicos. Os
outros diagndsticos mais comuns foram o de histioci-
tofibroima em 2 (6%) e quisto epidermdide noutras 2
(6%). As outras hip6teses de diagndstico colocadas
foram: pitiriase liquendide, fiboroma mole, angio-
leiomioma, vasculite, nevo melanocitico, queloide,
tumor glémico, nevo congénito. Em 4 lesdes ndo foi
possivel saber o diagnéstico clinico.

Do ponto de vista histopatologico todas as lesdes

Fig. 4 - Induc&o foliculo-sebacea, achado raro neste
tipo de lesdes. :
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TIPO DE LESOES POR DISTRIBUICAO
ANATOMICA

TRONCO BRACO PERNA FACE C.CABEL.
LOCALIZACOES

Grafico 4 - Tipo de Lesdes por Distribuigdo Anatomica.

estavam localizadas na derme reticular, 4 delas (15%)
atingindo a hipoderme. Estas Ultimas lesdes eram Unicas.
Registou-se presenca de “Grenz zone” em 24 (92%)
lesbes. Onze (44%) apresentavam hiperplasia da epi-
derme suprajacente, com acantose e alongamento das
cristas interpapilares. Seis (23%) tinham hiperpigmen-
tacdo da membrana basal. A inducéo folicular (Fig. 4),
achado raro neste tipo de lesGes, verificou-se numa leséo.
Em 21 lesdes (81%) havia infiltrado focal, a periferia e
intratumoral. A proteina S-100 revelou a presenca de
fibras nervosas intratumorais em 18 lesdes (69%) (Fig. 5).

Fig. 5 - Coloracao imunohistoquimica com a proteina
S-100, revelando a presencga de fibras nervosas num

piloleiomioma.
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Quadro |
Caracteristicas Clinicas dos Doentes com Leiomiossarcoma Cutaneo

TOTAL 5 DOENTES - 5 LESOES (0,03%)

SEXO IDADE LOCALI ZA(;AO
Masculino 51 Anos (média) Tronco — 2
(min: 20; max: 68) Braco — 2
Coxa-1

Registamos 1 dartoleiomioma num individuo do sexo
masculino, no escroto. Histologicamente era uma leséo
bem circunscrita, com padrao compacto, hiperplasia da
epiderme suprajacente e hiperpigmentacdo da basal.

Os leiomiossarcomas cutaneos foram observados
em 5 doentes, todos do sexo masculino, embora a
idade variasse entre os 20 e 0s 68 anos (idade média
51 anos), mais de 70% dos doentes tinham mais de 60
anos. As areas anatomicas atingidas foram: tronco (2
lesdes), brago (2 lesdes) e coxa (1 leséo). Os diagnos-
ticos clinicos incluiram: basalioma (2 lesdes),
piloleiomioma (2 lesdes), tumor glémico (1 lesdo). Todos
0s tumores eram nddulos indolores.

Histologicamente no que respeita ao padréo arqui-
tectural, 4 lesGes tinham padrao nodular e 1 lesédo
padréo difuso. Nos cinco tumores observou-se pleo-
morfismo acentuado, atipias e mitoses (> 1/10 Cp).
Numa lesé@o existia um foco de necrose franca (Fig. 6).
A celularidade variou entre alta em 3 lesdes, média
numa e baixa noutra, que tinha padrao difuso. Todas
as neoplasias localizaram-se na derme reticular, 4 delas
atingindo a hipoderme. Os exames imunohistoquimicos
confirmaram a natureza da proliferacéo celular com
positividade para Desmina e Actina do musculo liso. As
5 lesBes foram excisadas cirurgicamente, com margem
de seguranca. N&o se registaram recidivas e/ou metas-
tases de nenhum dos tumores (Quadro I).

DISCUSSAO

Existe uma grande variabilidade na distribuicdo dos
piloleiomiomas no que respeita ao sexo. Alguns estudos
mostram predominéncia destas lesGes no sexo mas-
culino8, enquanto outros tém uma propor¢cao maior de
doentes do sexo feminino11.17. Segundo alguns autores
as lesdes multiplas predominam em mulheres3.17,

DIAGNOSTICO

- FOLLOW-UP
CLINICO

Histiocitofibroma — 2
Basalioma — 1
Tumor Glémico - 1
Piloleiomioma - 1

3 Anos (min: 1; max: 7)
Sem Recidivas
Sem Metastases

enguanto que as Unicas existem mais nos homens8.10, A
nossa série revelou distribuicdo igual para ambos os
sexos, confirmando o predominio de lesdes multiplas no
sexo feminino3. Parece ser este 0 consenso da maioria
dos estudos efectuados até a data.

Quanto a apresentacao clinica os nossos resultados
foram sobreponiveis a outras séries ja publicadas217,
com clara predominancia das lesdes mdltiplas sobre as
Unicas (58% vs 42%), o que é coincidente com a série
de Raj et al.s.

O mecanismo da dor nos piloleiomiomas ainda nao
foi estabelecido com clareza. Existem varias teorias
como a contrac¢éo muscular, a compressédo dos nervos
pelos tumores mais volumosos e um aumento das fibras
nervosas nas lesdess.10,

Na nossa série houve um aumento de fibras ner-
vosas, marcadas imunohistoquimicamente pela proteina
S-100, na maioria das lesdes (69%). Assim este dado
suporta a teoria de que séo estas fibras as responsaveis
pela dor, o que também foi sugerido para os angio-
leiomiomas por Hachisuga®. No nosso estudo a dor foi
um sintoma dificil de avaliar (mais de 50% dos casos),

Fig. 6 - Foco de necrose num leiomiossarcoma.
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por ndo estar registado. Nos doze tumores avaliaveis a
relacdo doloroso/ indolor foi de 8:2, estando de
acordo com outras séries3.5.11,

Ao compararmos 0 nosso estudo com o de Raj et al.3,
ambos com a maioria dos diagndsticos correctos para as
lesGes multiplas, verificou-se que existe menor preciséo
diagnostica nas lesdes solitarias, que invocam outros diag-
noésticos mais comuns.

O facto das 4 lesdes que ocuparam a derme reticular
e atingiram também a hipoderme serem Unicas esta de
acordo com a literatura3, pois estas lesbes sdo em
média de dimensBes superiores as mdltiplas.

A hiperplasia da epiderme, achado s6 descrito
numa outra série3, estava presente em 11 lesGes, com
acantose e alongamento das cristas interpapilares Estas
alteracBes sdo observadas frequentemente nos histioci-
tofibromas, pelo que podem causar alguma confusao
diagnéstica entre estas duas entidades. Registamos uma
leséo com inducdo foliculo-sebacea da epiderme, um
achado raro neste tipo de tumores.

As mitoses tém sido utilizadas como critério major
para o diagnostico de lesdo maligna. De acordo com
os critérios tradicionais a existéncia de mitoses é a prin-
cipal forma de diferenciacdo entre piloleiomioma e
leiomiossarcoma. Assim se existir mais de uma mitose
por 10 campos, e a mesma lesdo mostrar grande pleo-
morfismo celular, é considerada maligna3.19.20, Ha
alguns anos os leiomiossarcomas cutaneos e subcuta-
neos eram uma entidade Unica3-2. Mais recentemente
sabe-se que os leiomiossarcomas subcutaneos sédo mais
agressivos, com maior taxa de recidiva e metastizagéo.
Os leiomiossarcomas dérmicos podem recidivar21.22,
mas raramente metastizam.

O nosso estudo reuniu uma amostra muito pequena
(5 lesdes) em 10 anos, o que demonstra a raridade
destes. Trés deles atingiam individuos com idades supe-
riores a 60 anos o que esta de acordo com séries ja
publicadas1.1s,

Contrariamente a outros autores que descrevem um
predominio dos tumores no sexo feminino, na nossa
série todas as lesdes eram em doentes do sexo mas-
culino e manifestaram-se como nddulo Unico e indolor.

Histologicamente o nosso estudo foi coincidente com
outras séries11.15.19,

Analisamos o padréo arquitectural que até hoje so
havia sido feito por Kaddu et al.15, encontrando uma
clara predominancia do padr&o nodular sobre o difuso.
Nos tumores difusos a celularidade € menor, séo
tumores mais bem diferenciados e com poucas figuras
mitoticas?s.

Na nossa casuistica, incluimos apenas um
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leiomioma genital (dartoleiomioma), o que demonstra a
raridade destes>. Os achados clinicos e histopatoldgi-
cos foram semelhantes aos descritos noutras sériess.12,

Concluindo, os piloleiomiomas s&o tumores
dolorosos que ocorrem em homens e mulheres com igual
incidéncia, tendo uma localizacao preferencial pelo
tronco e membros. Os tumores multiplos s&o mais fre-
quentes sendo em média de menor dimenséo.
Histologicamente definiu-se o critério de mais de uma
mitose por 10 campos e auséncia de atipias celulares
para o diagndstico de lesdo benigna.

Os leiomiossarcomas sdo tumores cutdneos malignos
que se caracterizam histopatologicamente por dois
padrdes arquitecturais morfologicamente distintos (nodular
e difuso). A lesdo com padréo nodular implica geralmente
maior malignidade, é mais invasiva e tem pior prognos-
tico. No entanto de uma maneira geral os leiomiossarco-
mas cutaneos sdo tumores pouco agressivos, pois
podendo recidivar localmente, ndo metastizam.

Os leiomiossarcomas com localizag&o cutanea séo
tumores malignos que ao contrario dos localizados no
tecido celular subcutdneo e internamente tém um
prognostico mais favoravel, podendo recidivar local-
mente mas com metastizacao rara.
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PUSTULOSE EROSIVA DO COURO CABELUDO

Raquel Cardoso, Hugo S. Oliveira, Oscar Tellechea, José Pedro Reis, Américo Figueiredo

Servi¢o de Dermatologia, Hospitais da Universidade de Coimbra

RESUMO - A pustulose erosiva do couro cabeludo é uma afeccao rara, crénica e de tratamento dificil. Descrevemos
caso clinico de um doente do sexo masculino de 75 anos de idade com lesdes erosivas e crostosas localizadas a
metade esquerda do couro cabeludo que progrediam desde ha cinco meses. N&o havia histéria de traumatismo ou

infecc@o prévia local. Salientamos a resposta favoravel ao tratamento com corticoide tGpico potente.

PALAVRAS-CHAVE - Pustulose erosiva; Couro cabeludo.

EROSIVE PUSTULAR DERMATOSIS OF THE SCALP

ABSTRACT - Erosive pustular dermatosis is a rare and chronic condition with difficult treatment. We describe the case
of a 75 year-old male that presented with erosions and crusts on the left half of his scalp for five months. There was

no history of previous trauma or local infection. We point out the favourable response to potent topical corticosteroid.

KEY-WORDS - Erosive pustular dermatosis; Scalp.
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Caso Clinico

INTRODUCAO

A pustulose erosiva do couro cabeludo foi descrita em
1979 por Pye, Peachey e Burton'13, Trata-se de entidade
clinica que associa lesdes erosivo-crostosas recorrentes do
couro cabeludo e alopécia cicatricial subsequente®13. O
nosso caso refere-se a um doente do sexo masculino, em
contraste com o predominio pelo sexo feminino, e
engloba as caracteristicas clinicas e histolégicas descritas
nesta afec¢do. Embora a resposta ao tratamento seja em
regra ma, o nosso caso destaca-se pela eficacia e rapi-
dez de accdo da terapéutica instituida.

CASO CLINICO

Observamos um doente do sexo masculino de 75
anos de idade, com placa erosivo-crostosa, irregular e
bem delimitada, localizada as regides temporal, parie-
tal e occipital esquerdas (Figs. 1 e 2). Perifericamente,
nas regides frontal e occipital, observavam-se multiplas
pequenas pustulas isoladas (Figs. 1 e 2). No hélix do
pavilh&o auricular esquerdo havia igualmente pequena
erosdo encimada por crosta. As lesbes eram assin-
toméaticas e progrediam lentamente desde h& cerca de
cinco meses.

N&o havia historia de traumatismo local (incluindo
gueimaduras, cirurgias ou infec¢des prévias).

Nos antecedentes pessoais destaca-se alopécia
androgenética (grau VII de Hamilton). Os antecedentes
familiares eram irrelevantes.

Fig. 1 - Placa erosivo-crostosa do couro cabeludo.
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Fig. 2 — Pormenor da placa unilateral.

Procedeu-se a biopsia da lesdo cujo exame histopa-
tolégico revelou ulceracao superficial e infiltrado infla-
matdrio denso contendo poli nucleares neutréfilos com
raros eosindfilos, e células linfomononucleadas (Fig. 3).

Foi isolado Staphylococcus aureus em colheita de
contetdo de pustula frontal.

Os dados obtidos eram sugestivos de pustulose ero-
siva do couro cabeludo.

Iniciou-se tratamento com mistura em partes iguais
de pomadas de propionato de clobetasol a 0,05% e de
acido fusidico a 2%, durante 6 semanas e
ciprofloxacina 500 mg 12/12 horas durante 8 dias (de
acordo com antibiograma).

Verificou-se remisséo de cerca de 50% das lesbes

R TR L e A o
Fig. 3 — Eroséo e infiltrado de neutrdéfilos, eosindfilos
e células linfomononucleadas (H&E, 400x).




apos trés semanas de tratamento. As seis semanas havia
resolu¢cdo quase completa, com persisténcia de quatro
erosoes, circulares, bem delimitadas, na regi&o occipital,
pequena leséo crostosa do pavilhdo auricular e areas de
atrofia cicatricial residuais dispersas no territorio da zona
atingida (Figs. 4 e 5). Face a resposta favoravel manteve-
se o tratamento tépico nas areas activas.

Sendo conhecido o risco de recorréncia, mantém-se
vigilancia clinica.

DISCUSSAO

A pustulose erosiva do couro cabeludo foi inicial-
mente descrita por Pye et al. a propésito de seis doentes
do sexo feminino, de idades superiores a 70 anos, com
pustulas e crostas do couro cabeludo que evoluiam para
lesBes erosivas, culminando em areas de alopécia
cicatricial®.

Histologicamente, correspondia a inflamacéao
crénica da derme com infiltracdo de linfécitos e plas-
mocitos, destruicdo dos foliculos pilosebaceos com
reac¢do granulomatosa de corpo estranho focal.
A epiderme apresentava hiperqueratose, para-
gueratose e edemal. Ainda que inespecifico este
quadro é caracteristico e reproduzido na maioria das
observagfes25.7.1013,

Os casos ulteriormente relatados confirmaram as
caracteristicas semioldgicas clinicas e patolégicas, o
caracter recorrente e o predominio pelo sexo feminino,
na meia-idade ou idade avancada25.7:1013, No entanto,

Fig. 4 — LesBes erosivas circunscritas de pequenas dimensdes.
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Fig. 5 — Discretas &reas atrdficas apos tratamento.

idades mais jovens e, tal como no presente caso, 0 Sexo
masculino, podem ser atingidas46.11-13,

Embora o quadro clinico possa fazer evocar, entre
outros, os diagnosticos de basalioma superficial, quera-
toses solares agminadas, doenca de Bowen, arterite
temporal ou celulite dissecante do couro cabeludo, as
caracteristicas evolutivas e histolégicas permitem afas-
tar estas hipoteses e suportar o diagndstico de pustulose
erosiva.

A etiopatogenia é desconhecida, sendo, no entanto,
o traumatismo local (queimaduras, cirurgias, infec¢des,
irritantes locais) apontado por alguns como agente
causal24.6.813 Nalgumas observacées foi considerada
a accgao nociva e prolongada da exposicao solar e o
consequente foto-envelhecimento cutdneo24.6.8.10-13
sobretudo nos doentes do sexo masculino com alopécia
androgenetica, 0 que pode ter relevancia no presente
caso. Outras foram associadas a niveis baixos de zinco
sérico com resposta favoravel a correc¢do das taxas
deste oligoelemento#7.11.13, No nosso doente nao se
doseou a zinquémia. A rapidez e a intensidade da
resposta terapéutica observada aos dermocorticoides
pode, no entanto, constituir argumento contra o eventual
papel patogénico de alteracdes do metabolismo do
zinco no presente caso. Descrevem-se ainda pustuloses
erosivas do couro cabeludo em doentes com patologia
do foro auto-imune®.11.13, No nosso caso néo foi identi-
ficavel factor etiolégico preciso, mas a distribuicdo estri-
tamente unilateral e boa delimitacdo das lesdes coin-
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cidindo com a &rea de inervagdo poderiam fazer evo-
car a hipotese de infecgdo por herpes zoster prévia,
facto de resto ja descrito?3.

Os exames culturais microbioldgicos séo geralmente
negativos, mas podem ser isolados Staphylococcus
aureus e, mais raramente, Staphylococcus epidermidis,
Pseudomonas aeruginosa, difteroides e Proteus
mirabilis#10.12. Foram ainda isolados, nalguns casos,
Candida albicans, Candida parapsilosis e Aspergillus
ochracecus#10.12, Pensa-se, no entanto, que a presenca
destes agentes € secundaria e desprovida de relevan-
cia patogénica#5.10.12,13,

Como complicacéo a médio e longo prazo poderéo
surgir carcinomas basocelulares ou espinhocelulares
sobre as areas afectadas246.7.912 o que sublinha a
importancia da afeccéo.

A resposta ao tratamento é dificil, face ao caracter
caracteristicamente recorrente das lesdes, verificando-se
auséncia de eficacia dos antifingicos e antibiéticos
sistémicos na generalidade dos doentes!.2.4.12, Ha
casos pontuais de resposta favoravel a administragéo
oral de isotretinoina ou, como atrds se mencionou, de
sulfato de zinco#7:12, Parece ser consensual que os mel-
hores resultados séo obtidos pela aplicagéo topica de
dermocortic6ides potentes.24.10, Mais recentemente,
foram descritos por Latitte et al. duas observacdes de
pustulose erosiva do couro cabeludo com remisséo com-
pleta apds a aplicacdo tépica diaria de creme de
tacrolimus a 0,1%, seguida de reducao progressiva e
sem recidiva apdés 8 meses e 1 ano de seguimento,
respectivamente6. O nosso doente respondeu favoravel-
mente e rapidamente a aplicacdo de dermocortic6ide
potente; sublinha-se no entanto a necessidade de pro-
longar o tempo de seguimento tendo em conta o carac-
ter recorrente da afeccéo e o potencial risco de desen-
volvimento local de neoplasia epitelial cutanea.

232

BIBLIOGRAFIA

10.

11.

12.

. Pye RJ, Peachey RDG, Burton JL: Erosive pustular der-

matosis of the scalp. Br J Dermatol 100: 559-65 (1979).

. Noé C, Grob JJ, Choux R, Bonerandi JJ: Pustulose

érosive du cuir chevelu. Ann Dermatol Venereol
120: 693-5 (1993).

. Moisson YF, Janier M, Bozec P, Vignon-Pennamen

MD, Civatte J: Pustulose érosive du cuir chevelu.
Ann Dermatol Venereol 118: 899-901 (1991).

. Caputo R, Veraldi S: Erosive pustular dermatosis of

the scalp. Am Acad Dermatol 28: 96-8 (1993).

. Borenandi JJ: Les dermatoses érosives et pustuleuses du cuir

chevelu. Ann Dermatol Venereol 126: 311-2 (1999).

. Lafitte E, Kaya G, Piguet V, Saurat JH: Erosive pus-

tular dermatosis of the scalp. Arch Dermatol 139:
712-3 (2003).

. lkeda M, Arata J, Isaka H: Erosive pustular der-

matosis of the scalp successfully treated with oral
zinc sulphate. Br J Dermatol 106: 742-3 (1982).

. Yamamoto T, Furuse Y: Erosive pustular dermatosis

of the scalp in association with rheumatoid arthritis.
Int J Dermatol 34: 148 (1995).

. Lovell CR, Harman RRM, Bradfield JWB: Cutaneous

carcinoma arising in erosive pustular dermatosis of
the scalp. Br J Dermatol 102: 325-8 (1980).
Parodi A, Ciaccio M, Rebora A: Erosive pustular
Dermatosis of the scalp. IntJ Dermatol 29: 517-8 (1990).
Drouin CA, Cloutier RA: Récidive apres greffe cutanée
d'une dermatose érosive et pustuleuse du cuir chevelu.
Ann Dermatol Venereol 126: 335-8 (1999).

Layton AM, Cunliffe W\J: Erosive pustular dermato-
sis of the scalp following surgery. Br ] Dermatol 132:
472-3 (1995).

. Ena P, Lissia M, Doneddu GME, Campus GV: Erosive

pustular dermatosis of the scalp in skin grafts: report
of three cases. Dermatol 194: 80-4 (1997).



NECROSE CUTANEA A VARFARINA DE INICIO TARDIO EM
DOENTE HEMODIALIZADA

Alberto Vieira Motat-2, Teresa M. Baudrierl, Filomena Azevedol
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RESUMO - Apresenta-se o caso clinico de uma doente de 53 anos de idade, que apresentava em ambas as coxas
areas de necrose que se demonstrou estarem associadas a trombose paradoxal pela varfarina. A doente estava
hipocoagulada desde ha cerca de trés anos, altura em que foi submetida a bypass fémuro-popliteo.

A necrose cutanea associada ao uso de farmacos hipocoagulantes orais, como a varfarina, € uma entidade clinica
rara e este caso representa uma forma de apresentacdo tardia, no decurso de um tratamento hipocoagulante pro-
longado, o que é invulgar. Faz-se a revisdo dos aspectos clinicos, etiopatogénicos e do tratamento desta forma de

necrose cutanea.

PALAVRAS-CHAVE - Necrose cutanea; Varfarina; Hemodialise.

LATE-ONSET WARFARIN-ASSOCIATED SKIN NECROSIS IN A
HEMODYALISED PATIENT

ABSTRACT - The authors report a case of a 53-year-old caucasian female who developed on both thighs areas of
skin necrosis associated with a paradoxal thrombosis by warfarin. The patient was on hypocoagulation treatment by
3 years, since she was submitted to a femural-popliteal bypass.

Warfarin-associated skin necrosis is a rare occurrence and this case is an unusual form by its late-onset clinical pre-
sentation. The clinical features, the possible pathogenesis and the therapy of this manifestation are briefly discussed.

KEY-WORDS - Skin necrosis; Warfarin; Hemodyalisis.

Dr. Alberto Joaquim Vieira Mota

Servi¢co de Dermatologia e Venereologia
Hospital de S&o Jo&o

Alameda Prof. Hernani Monteiro
4200-319 PORTO

Fax: 225096320

235



Caso Clinico

INTRODUCAO

A necrose cuténea associada ao uso dos hipocoagu-
lantes orais cumarinicos, como a varfarina, € um efeito
lateral raro, com uma incidéncia estimada de 0,01 a
0,1%2. Geralmente, acomete doentes do sexo femi-
nino, em pés-menopausa e as lesdes distribuem-se as
areas ricas em tecido adiposo como o abdémen, coxas
e face posterior das pernas34. No sexo masculino pode
atingir outras areas como o pénis3. Pode ocorrer em
doentes previamente tratados com varfarina sem terem
verificado outros efeitos laterais a este farmaco3. A
maioria dos casos surgem nos primeiros trés a cinco
dias ap6s o inicio do tratamento hipocoagulante, altura
em que se empregam doses maiores destes farmacos
para induzir a hipocoagulacdo3¢. Mais raramente, tém
sido descritos episddios de necrose cutanea que surgem
no decurso de um tratamento prolongado com a varfa-
rina, por vezes recorrentes, e que geralmente estdo
associados a um excesso de hipocoagulacédo®12.

CASO CLINICO

M.A.F., do sexo feminino, de 53 anos de idade,
apresentava duas areas de necrose circundadas por
pele de tonalidade eritemato-violacea, uma de 30x8cm
na metade superior da face antero-lateral da coxa
esquerda, com disposicdo transversal e outra, de
30x10 cm, na face lateral da coxa direita, com dis-
posicéo longitudinal (Fig. 1). As lesdes evoluiam desde
ha 7 dias, iniciando-se por manchas violaceas,
dolorosas, que rapidamente evoluiram para a formagéo
de bolhas e, posteriormente, necrose.

Fig. 1 - Em ambas as coxas observam-se placas de
necrose circundadas por area eritemato-violacea,
com 7 dias de evolugdo. Note-se a obesidade da
doente.
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Biopsias das lesdes revelaram necrose da epiderme
e derme superficial, com separa¢do de ambas forman-
do bolha, mas a alteracdo mais marcante era a ocluséo
trombdtica dos vasos da derme e do tecido celular sub-
-cutaneo. A pesquisa de depositos de calcio pelo
método de von Kossa foi negativa (Fig. 2).

A doente padecia de insuficiéncia renal cronica,
tendo iniciado programa de hemodialise ha um més.
Referira, ainda, diabetes mellitus do tipo 2 desde h&a 27
anos, controlada com dieta, glibenclamida (15 mg/dia)
e insulina (24+10 Ul/dia), retinopatia diabética sujeita
a varias sessoes de laserterapia, amputacao do hallux
direito por isquemia ha 5 anos, insuficiéncia arterial
periférica do membro inferior esquerdo tratada ha 3
anos por bypass fémuro-popliteo e, desde entdo, var-
farina e amputacdo transmetatarsica do pé esquerdo
por isquemia h& 1 ano.

A doente negava histéria familiar de tromboses
venosas ou arteriais de repeticdo ou com inicio antes
dos 30 anos de idade.

Nos exames complementares de diagndstico desta-
cava-se um International Normalized Ratio (INR) de 54
dois dias antes do aparecimento das lesGes. Observava-
-se, ainda, anemia (Hgb: 8,0g/dl) normocrémica e nor-
mocitica, ureia e creatinina de 1,41 g/l e 60,8 mg/I,
respectivamente. O produto fosfo-calcico era de 44,3.
Os doseamentos da paratormona (24,95 pg/ml) e da
osteocalcina (18,51 ng/ml) encontravam-se dentro da
normalidade. A pesquisa de anticorpos antinucleares,
anticardiolipina, VDRL e do titulo de anti-estreptolisina O
foi negativa ou apresentava-se dentro dos parametros

o

- .

Fig. 2 - Histopatologia das lesdes cutaneas. Observa-
se necrose da epiderme e da derme, com oclusédo
dos vasos dérmicos (setas) e do tecido celular sub-
cutaneo por trombos de fibrina (H&E, x40). A
pesquisa de depositos de calcio pelo método de von
Kossa foi negativa.




Fig. 3 - No Rx é visivel a calcificacdo dos grandes
vasos dos membros inferiores.

da normalidade. O exame bacterioldgico dos tecidos
néo mostrou a presenca de microrganismos. A arterio-
grafia revelou permeabilidade do bypass fémuro-popli-
teo e o Doppler dos membros inferiores ndo evidenciou
presenca de arteriopatia periférica grave. O Rx pul-
monar ndo apresentava alteracfes relevantes, mas no
Rx dos membros inferiores visualizava-se calcificacdo
da parede dos grandes vasos (Fig. 3).

O estudo da coagulacao e da fibrindlise, efectuado
apo6s suspensdo da varfarina, mostrou diminuicdo da
proteina C (PC) funcional (0,48 U/ml), com antigene-
mia normal (65%) e ligeiro aumento do fibrinogénio
(705 mg/dl). Os restantes factores da coagulacdo
encontravam-se dentro dos parametros da normalidade.

O tratamento consistiu na suspensédo da varfarina,
na administracéo de heparina de baixo peso molecular

Caso Clinico

(enoxaparina, 40 mg / dia), de vitamina K; (fitomena-
diona, 10 mg / dia) e no desbridamento, limpeza cirdr-
gica das areas cruentas e plastia com enxertos de pele
parcial. A doente faleceu por paragem cardiaca no 12°
dia pos-cirurgico.

DISCUSSAO

Foram Flood et al. quem pela primeira vez em 1943
descreveram um caso de necrose cutanea associada a
varfarinal3. Estes farmacos hipocoagulantes ocasionam
mais frequentemente outro tipo de lesdes cutaneas,
nomeadamente, equimoses, purpura, hemorragia,
erupcdes maculo-papulares, vesiculares e urticari-
formes, sindrome dos dedos purpuricos e alopécia,
associados ou ndo a um excesso de hipocoagu-
lacao®t.14. A etiopatogénese da trombose paradoxal
associada aos anticoagulantes orais permanece, ainda,
mal elucidada, sobretudo por parecer acometer
somente a pele e o tecido celular subcutaneo, poupando
outros orgaosé. Tal facto contrasta com a necrose
cutanea associada a outros farmacos que interferem na
coagulacdo, como a heparina, em que o cérebro e o
miocardio podem ser afectados, para além da pele®.
Algumas teorias tém sido propostas, mas nenhuma
delas explica satisfatoriamente o fendbmeno. Como é
sabido, a varfarina exerce o seu efeito hipocoagulante

antagonizando a vitamina K, factor importante na y-car-
boxilacdo pos-transcripcional que torna activos a pro-
teina C, a proteina S e os factores da coagulagéo I, VII,
IX e X. A proteina C é uma proteinase da serina, sinte-
tizada nos hepatdcitos, com 62000 daltons de peso
molecular, cujo gene se localiza no cromossoma 21517,
Coadjuvada pela proteina S, tem actividade anticoagu-
lante e pro-fibrinolitica, pois inibe os factores da coagu-
lacdo V e VIl e desactiva o inibidor do activador tecidual
do plasminogénio (t-PA), aumentando os niveis de plas-
mina, respectivamente2.5.17, Como a semi-vida plas-
matica da proteina C é inferior a 8 horas, em contraste
com os factores da coagulacao Il, IX e X, que é superior
a 30 horas, vai haver, durante as primeiras horas de uso
da varfarina, uma reducdo mais marcada da proteina
C em relacéo aos factores IX e X, gerando-se um dese-
quilibrio transitério a favor de um estado pré-coagu-
lante, o que poderia explicar a trombose paradoxal?”.
Tal desequilibrio podera ainda ser mais marcado se o
doente for portador de uma deficiéncia congénita ou
adquirida de proteina C17.18, De facto, a observacéo de
que a maioria das necroses cutaneas associadas a var-
farina surgem nos primeiros 3 a 5 dias de tratamento e
do aumento dos fragmentos da protrombina e do
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inibidor do t-PA em alguns casos, apoiam esta
hipotese19.20. Contudo, outros autores, utilizando uma
metodologia diferente, ndo confirmaram a existéncia de
um desequilibrio transitério na geragéo e inibicdo da
trombina durante a fase inicial do tratamento com var-
farina21. Por outro lado, esta teoria ndo explica o facto
de a trombose s0 atingir a microcirculacdo da pele e do
tecido celular subcutaneo, sobretudo das areas ricas
em tecido adiposo, e parecer poupar outros 6rgaos.
Acresce, ainda, que a histopatologia das lesbes iniciais
raramente mostra sinais de hemorragia, o que para
alguns autores pde em causa ser a hipocoagulagdo
excessiva o evento precipitante, e a maioria dos doentes
apresentam um tempo de protrombina normalizado
(INR) dentro dos parametros da normalidade quando
surgem as lesdes cutaneas necroticas® 22, Estes autores
apontam a possibilidade de a varfarina lesar directa-
mente o endotélio dos vasos libertando citoquinas pro-
inflamatérias. O que nunca se demonstrou foi a existén-
cia de um mecanismo imunolégico subjacente a necrose
cutdnea associada aos cumarinicos, ao contrario da
associada a heparina, em que se observa a formagéo
de anticorpos anti-heparina e, muitas vezes, tromboci-
topenia2s.

Varios factores e situages clinicas tém sido aponta-
dos como predispondo a necrose cutanea pela varfa-
rina. Entre estes, destaca-se a deficiéncia de proteina C,
nomeadamente, a deficiéncia heterozigoética, em que se
observam niveis desta proteinase inferiores a 65%, e as
situacBes de deficiéncia adquirida como a coagulacéo
intravascular disseminada, a presenca de coagulante
[Gpico, como no sindrome antifosfolipidico, o mieloma
multiplo, pela presenca de anticorpos IgG anti-PC, a
doenca hepética, pela deficiéncia de vitamina K, e o lin-
fomal7.18.24, Qutras situagdes predisponentes descritas
sdo a deficiéncia de proteina S, a trombocitopenia auto-
imune induzida pela heparina e o edema
angioneuroético hereditariol.11.23.2527 A presenca, ha
nossa doente, de um tempo de protrombina normali-
zado elevado dias antes do aparecimento das lesdes
necroticas, associada a uma diminui¢cdo da proteina C
funcional, é a favor de uma deficiéncia adquirida de
PC, possivelmente por excesso de hipocoagulacdo. Por
outro lado, a dialise, que a nossa doente tinha iniciado
recentemente, pode predispor a reducdo dos niveis de
PC e PS por deficiéncia da vitamina K28.29,

Sao raros o0s casos descritos de necrose cutanea que
surgem no decurso de um tratamento prolongado com
anticoagulantes orais, aparentemente sem efeitos late-
rais prévios, como aconteceu na doente que apresen-
tamos. Em alguns destes casos foi possivel discernir um
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evento julgado precipitante, tais como a agudizacéo de
insuficiéncia cardiaca congestiva, episddios de
colestase e infecgBes, nomeadamente a mononucleose
infecciosa’-30.

A histopatologia é evocativa, observando-se trom-
bos de fibrina no interior de vasos da derme, sobretudo
vénulas e, por vezes, do tecido celular subcutaneo
quando a necrose € mais extensas6.17. A imunofluo-
rescénica directa ndo apresenta alteracdes especificas,
tendo-se apenas descrito nalguns casos a deposicdo de
IgM e/ou de C3, possivelmente, pela presencga con-
comitante de uma mononucleose infecciosa®-31.

N&o existe um tratamento especifico desta afeccao
e, muito menos, estudos clinicos controlados a funda-
mentar as medidas que sdo geralmente propostas. A
maioria dos autores preconiza a suspensdo imediata da
varfarina e a administracdo de heparinaz7.19. Alguns,
contudo, opinam que a varfarina pode ser mantida,
desde que se associe de imediato a heparina®32. As
heparinas de baixo peso molecular prefiguram-se como
as mais adequadas, pois demonstraram sucesso tera-
péutico, possivelmente devido as suas propriedades
anti-factor X activado, precisamente um dos factores da
coagulacao que se hipotetiza estar envolvido na trom-
bose paradoxal33. A administracdo concomitante de
vitamina K1 ou fitomenadiona, actuando como antidoto
dos cumarinicos, pareceu prevenir com sucesso a pro-
gressdo da necrose cutdnea34. Outras medidas tera-
péuticas preconizadas s&o a administra¢céo de pentoxi-
filina e de concentrados de PC purificados por
anticorpos monoclonais. A primeira baseia-se na obser-

vagdo de que o factor de necrose tumoral alfa (c-TNF)
pode ser o principal mediador das lesdes cutaneas da
necrose associada aos cumarinicos31, mas ndo existem
quaisquer estudos ou experiéncia clinica a fundamentar
0 uso da pentoxifilina nesta indica¢cdo. A segunda
resulta do aparente sucesso dos concentrados de PC no
tratamento da purpura fulminante associada a defi-
ciéncia grave de PC35, estando descritos casos em que
os concentrados foram utilizados num contexto de
necrose cutanea a varfarina associada a deficiéncia de
PC1819 e, um outro caso, em que estes concentrados
foram administrados para prevenir a necrose cutanea
durante a inducéo da hipocoagulacéo oral, num doente
com deficiéncia homozigo6tica de proteina C36,
Contudo, sdo inexistentes os ensaios clinicos controla-
dos a demonstrarem a utilidade clinica desta abor-
dagem terapéutica.

Mesmo com o tratamento, a taxa de mortalidade
pode atingir os 15% nos trés meses sucessivos ao
aparecimento das lesdes, e cerca de 60% dos doentes




tém de ser submetidos a alguma forma de plastia ou
amputacao cirurgicas!®.37, como aconteceu com a
nossa doente. Se a evolu¢éo clinica for favoravel, a var-
farina pode ser de novo introduzida sem problemas,
desde que se inicie com doses baixas25:38.39,

Atendendo a que se trata de uma doente com insu-
ficiéncia renal cronica e que apresentava imagens de
calcificacdo ao nivel dos grandes vasos dos membros
inferiores, impunha-se o diagndstico diferencial com a
paniculite calcificante, num contexto de uma possivel
calcifilaxia sistémica. No entanto, ndo s as varias
biopsias cutaneas a que a doente foi submetida ndo
revelaram a presenca de depositos de calcio, como ndo
foi detectada qualquer alteracdo significativa do
metabolismo fosfo-célcico. Por outro lado, as lesdes de
necrose cutanea associadas a calcifilaxia sistémica
surgem, geralmente, num contexto de insuficiéncia renal
cronica submetida a hemodialise de longa duracao e
tém uma localizacdo acral preferencial40. Sofrendo a
doente de diabetes mellitus desde ha cerca de trés
décadas, a calcificagdo vascular esta, muito provavel-
mente, relacionada com a acelera¢do do processo de
aterosclerose4t. No entanto, ndo é possivel excluir a
possibilidade de se tratar de uma arteriolopatia urémica
calcificante, para a qual alguns autores admitem um
papel patogénico da varfarina, uma vez que este anti-
coagulante pode reduzir os niveis de factores anti-cal-
cificantes, dependentes da vitamina K42,
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EDEMA HEMORRAGICO AGUDO INFANTIL

Teresa Pereiral, Susana Nunes2, Ana Paula Vieiral, Carla Sa2, Almerinda Pereira2, A Sousa Basto?
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RESUMO - O edema hemorragico agudo infantil € uma forma rara de vasculite leucocitoclasica cutanea, que ocorre
em criancas com menos de 4 anos de idade. As principais manifestacdes sao lesdes cutaneas purpuricas, edema peri-
férico e febre. Apesar dos achados clinicos serem dramaticos, quer na aparéncia das lesdes, quer na rapidez de
instalacdo, o prognoéstico permanece excelente, com recuperagdo espontanea em poucas semanas. A sua origem
esta pouco esclarecida, mas infec¢des subjacentes, farmacos e vacinas tém sido referidas como possiveis factores
etiologicos.

Descrevemos uma crianga de 7 meses com quadro clinico e histologico tipicos de edema hemorragico agudo infan-

til que surgiu na sequéncia de uma infeccao do tracto urinario, em tratamento com amoxicilina e acido clavulamico.

PALAVRAS-CHAVE - Edema agudo; Edema hemorragico; Edema infantil.

ACUTE HEMORRHAGIC OEDEMA OF INFANCY

ABSTRACT - Acute hemorrhagic oedema of infancy is an uncommon form of cutaneous leukocytoclastic vasculitis that
occurs in children younger than 4 years. The main manifestations are large purpuric skin lesions, peripheral oedema
and fever. Despite the dramatic clinical findings in appearance and rapid onset, the prognosis is excellent. In most
cases, the origin is not clear, but underlying infections, drugs and vaccines are assumed to play an aetiological role.
We describe a 7 months-old boy with clinical and histological features of acute hemorrhagic oedema of infancy in

which the cutaneous eruption appeared after a urinary tract infection, treated with amoxicillin and clavulamic acid.

KEY-WORDS - Acute oedema; Hemorrhagic oedema; Oedema of infancy.
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INTRODUCAO

O Edema Hemorragico Agudo Infantil (EHAI) é uma
forma benigna de vasculite leucocitoclastica que afecta
criangas com menos de 4 anos. Caracteriza-se pelo
aparecimento subito de lesdes purpuricas circulares,
coalescentes ou em alvo, de predominio na face e
extremidades. As alteracBes cutaneas fazem-se acom-
panhar de febre baixa e edema. A etiologia, ainda
desconhecida, tem sido relacionada com uma reacgéo
de hipersensibilidade a um agente infeccioso, farmaco
ou imunizacdo. Evolui espontaneamente para a cura em
algumas semanas, com envolvimento visceral raro.

Descrevemos um caso de EHAI em crianca de 7
meses, que surgiu ha sequéncia de uma infeccdo do
tracto urinario, em tratamento com amoxicilina e acido
clavulamico.

CASO CLINICO

Em Maio de 2004, observamos um lactente de 7
meses de idade, internado no Servigo de Pediatria do
nosso Hospital por infeccdo do tracto urinario alto,
medicado com amoxicilina e acido clavulamico
endovenoso. O estado clinico da criangca melhorou nos
primeiros dias de internamento mas, ao quarto dia,
observou-se o inicio subito de lesdes maculopapulares
edematosas, de tonalidade vermelho vivo e de con-
tornos bem definidas. As lesdes evoluiram nas primeiras
horas, tornando-se progressivamente alargadas e coa-
lescentes, formando placas purpuricas grandes, em
forma de alvo, numulares ou policiclicas (Fig. 1).
Apresentavam um cento deprimido palido, com halo
envolvente periférico mais eritematoso e elevado, for-

s

1

Fig. 1 - LesBes purpdricas na face e pavilhdo auricular.
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Fig. 2 —Padr&o en cocarde das lesdes: centro deprimido
palido e bordo elevado eritematoso.

mando o classico padrao “en cocarde” ou em medalha
(Fig. 2). As les@es tiveram inicio nas extremidades, com
evolugéo posterior para a face, poupando o tronco. O
quadro era acompanhado por edema simétrico da
parte distal dos membros e da face (Fig. 3). Nao tinha
febre ou envolvimento das membranas mucosas e 0
estado geral de crianca era bom, excepto irritabilidade.
N&o havia histéria de imunizagdo recente.

O estudo analitico, efectuado & data do inicio do
quadro clinico, revelava ligeira anemia com hemoglo-
bina de 9,2 g/dl (normal: 11,5-15,7), leucograma nor-
mal e contagem de plaquetas ligeiramente elevada de
439x106 L1 (normal: 150-400). A proteina C reactiva
estava elevada, com 64,7 mg/dl (normal <5) e o estudo
do complemento revelava elevagdo de C3 com 173
mg/dl (normal: 15-150). O sedimento urinario efectuado
na data de admissdo da crianca tinha revelado

\¥
.

Fig. 3 — Edema marcado da face.




‘Fig. 4 — LesOes extensas de vasculite leucocitoclasica
~com escassa necrose fibrindide (H&E, 400x).

leucocitdria (500 U/L) e proteindria (5 mg/dl) e na uro-
cultura, colhida na mesma data, cresceu uma
Escherichia coli sensivel ao antibidtico em curso. Estes
exames, repetidos ap6s o inicio das lesGes cutaneas,
foram negativos. Outros estudos laboratoriais, incluindo
estudo da coagulacao, fungdo renal, funcéo hepética,
glicose, TASO, C4 e CH50 apresentavam os valores
dentro dos parametros normais. Os anticorpos anti-
nucleares assim como todos os marcadores viricos estu-
dados, nomeadamente o virus da Hepatite A, Be C, o
Citomegalovirus, o Epstein-Barr Virus, o Virus da
Imunodeficiéncia Humana 1 e 2, foram negativos. Foi
efectuada biopsia que revelou extensas lesdes de
vasculite leucocitoclasica envolvendo quer a derme
superficial, quer a derme profunda, com escassa
necrose fibrindide (Fig. 4). N&o foi efectuada imunofluo-
rescéncia directa.

A crianca foi medicada com deflazacort
(Img/kg/dia), durante 1 semana, com resolucao gra-
dual e completa das lesdes cutaneas nas 3 semanas
seguintes e sem recorréncias apos um ano (Fig. 5).

COMENTARIO

Descrevemos um lactente de 7 meses de idade com
lesdes purpuricas rapidamente progressivas, hospitali-
zada na sequéncia de uma infeccdo do tracto urinario
alto, para antibioterapia endovenosa. Na nossa crianga,
todos os dados clinicos, incluindo a idade, a localiza-
¢ao e 0 aspecto tipico das lesdes, o edema simétrico, a
auséncia de envolvimento visceral, a evolugédo benigna
e 0 exame histolégico que revelou vasculite leucocito-
clasica, se enquadram na descrigdo classica do edema
hemorragico agudo da infancia (EHAI)4.

Caso Clinico

O EHAI foi inicialmente descrito por Snow em
19131, que publicou o primeiro caso sob o titulo
Parpura, Urticaria and Angioneurotic Oedema of the
Hands and Feet in a Nursing Baby. A doenca foi sub-
sequentemente designada Edema Hemorragico Agudo
Infantil por Finkelstein em 1938 e ficou ligada a
Seidlmayer que a denominou Pdrpura Cockade Pos-
-infecciosa®.

O EHAI é uma forma benigna de vasculite leucoci-
toclasica limitada a pele, sem envolvimento visceral,
que afecta primariamente as criangas com idade infe-
rior a quatro anos®®. Clinicamente, caracteriza-se pelo
inicio subito de edema periférico, lesdes purpdricas em
alvo localizadas na face, pavilhdes auriculares e nos
membros e febre moderadal”.

Inicialmente, no curso da doenga, as criangas desen-
volvem edema dos membros, particularmente das
extremidades e da facel10, Em alguns casos, o edema
da face pode ser o primeiro sinal clinico2:3.11, As lesdes
cutaneas iniciais sdo papulas petequiais edematosas
que progridem centrifugamente, formando placas pur-
puricas ou equimaéticas, de tonalidade eritematosa,

r

_Fig. 5 - Resolugéo completa das lesdes cutaneas as 3
_semanas.
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assumindo padrbes em alvo ou numulares e por con-
fluéncia das lesdes, configurag@es policiclicas ou arci-
formes, envolvendo fundamentalmente as extremidades
e a face35.9, Este aspecto clinico das lesdes, em alvo ou
numular, tem sido descrito por diversos autores por
padrao “en cockade” ou tipo medalhao.

Apesar da extensdo da doenca e do aspecto exu-
berante das lesdes, as criangas apresentam geralmente
bom estado geral, sendo raro o envolvimento de outros
6rgaos, nomeadamente o rim ou 0 tracto gastrointesti-
nall®. Muito raramente, a erup¢do cutanea é acom-
panhada de diarreia, melenas, artralgias ou nefrites.12.
N&o foram descritas, contudo, alteracdes viscerais
persistentesls,

Os testes laboratoriais de rotina ndo séo diagnosti-
cos®. Na maioria dos casos descritos na literatura, 0s
parametros hematolégicos, o complemento sérico e o
estudo da coagulacédo tém os valores dentro da nor-
malidade®. Ocasionalmente, pode observar-se envolvi-
mento renal com hematiria microscépica ou proteiniria
moderada, geralmente transitérias3.7.13, proteina C
reactiva ou velocidade de sedimentacéo elevadass:7.8.
leucocitose, trombocitose ou eosinofiliaz®.11. aumento
da alfa2-globulina, Imunoglobulina (Ig) M e 1gG3.
Curiosamente, na nossa crianca, as alteracdes do sedi-
mento urinario registadas a entrada, normalizaram
aquando do inicio das lesdes cutaneas.

Os achados histolégicos variam desde vasculite leu-
cocitoclasica tipica, que envolve os capilares e as vénu-
las pés-capilares da derme, com ou sem necrose fibri-
noide associadal10.14 gt¢ achados menos especificos
de infiltrado linfohistiocitario perivascular com
extravasamento de glébulos rubros315, Nem todos o0s
casos previamente descritos fizeram exame anato-
mopatolégico2:3.16 Os resultados de estudo da imuno-
fluorescéncia directa, efectuados numa minoria de
casos, sao habitualmente negativos2:3.5.6,
Ocasionalmente, mostram depdsitos de C3 e fibri-
nogénio delineando os pequenos vasos3. Depositos de
IgA foram encontrados inconsistentemente. Em duas
séries de EHAI publicadas, apenas 1 em 9 criancass e
3 em 10 criangas? mostravam positividade para IgA,
embora este seja um achado universal nos casos de pur-
pura Henoch-Schoenlein (PHS).

O diagnostico diferencial estabelece-se fundamen-
talmente com a PHS, o Eritema Multiforme, a Sindrome
de Sweet, a Vasculite Urticariforme, a Doenca de
Kawasaki, a Parpura Fulminante e a Pdrpura induzida
pelo traumas.

Permanece controverso se o EHAI é uma entidade
clinica distinta da PHS ou apenas uma variante2.6.11, A
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PHS surge geralmente em criangas mais velhas e cursa,
por norma, com envolvimento abdominal (dor abdomi-
nal ou hemorragia gastrointestinal), renal e articular. As
lesdes cutaneas tipicas sdo maculas ou nddulos eritema-
tosos que se tornam purpdricos, localizados nas super-
ficies extensoras dos membros inferiores e nadegas e
tém alta taxa de recorrénciaz?. Clinicamente, ambos os
gquadros podem acompanhar-se de edema, histologica-
mente, apresentam caracteristicas de vasculite leucoci-
toclasica (mas a presenca de depdsitos perivasculares de
imunocomplexos IgA € apenas caracteristica da PHS) e,
etiologicamente, sdo precipitados, na maioria dos casos
por um quadro infeccioso, vacinagdo ou ingestao
medicamentosaz’. Considerando estas semelhancas no
ponto de vista clinico, histolégico e etiolégico, alguns
autores defendem que o EHAI € uma forma benigna de
PHS 6.7.10.17 Amitai e cols.18 descreveram 7 criancas
com edema e purpura, cujo exame histolégico revelou
vasculite leucocitoclasica, considerando o EHAI como
variante da PHS e sugerindo que a distribuicdo das
lesBes de purpura nestes casos esta dependente da
gravidade (as criancas desta idade passam mais tempo
deitadas e a cabeca é proporcionalmente maior).
Alguns autores3 tém descrito formas overlaping de PHS
e EHAI, estabelecendo que ambas estdo intimamente
relacionadas, apesar das diferencas clinicas e dos
achados de imunofluorescéncia contrastantes. Pelo con-
trario, a maioria dos autores acredita tratar-se de uma
entidade clinicopatoldgica distinta, partilhando com a
PHS achados histopatolégicos mas cujo padrao imuno-
histoquimico é diferente24.7.8.10, Por exemplo, Saraclar
e cols.2 descreveram 12 criancas com EHAI, con-
siderando-o como um quadro benigno, distinto na
duracdo da doenca, idade de inicio (mais jovem),
natureza sempre benigna da afeccdo com compli-
cacdes sistémicas extremamente raras e auséncia de
depositos de IgA na imunofluorescéncia. Assim, para
efeitos de investigacdo diagnéstica apropriada e tera-
péutica, consideram que devem ser reconhecidas como
entidades clinicas distintas, cujo prognéstico é mar-
cadamente diferente.

O mecanismo etiopatogénico preciso permanece
desconhecido. As causas mais comuns sugeridas na lite-
ratura sao varias formas de infec¢do24.68.10. nomeada-
mente do tracto respiratério ou urinério, infec¢des viri-
cas como sarampo3, varicela4, adenovirusi® ou
citomegalovirus3. Foram descritos ainda varios casos
de EHAI que ocorreram ap6s vacinagdo23.15, Num dos
casos, a crianca tinha uma infec¢éo urinaria e respi-
ratoria concomitante pelo que a causa subjacente ficou
por escalarecerz mas noutros casos ndo se detectaram




outros factores etioldgicos, sugerindo que a vacinagéo
actuou como estimulo antigénico, podendo ter desen-
cadeado o EHAI315, O aparecimento habitual nos
meses de Inverno e a associa¢do frequente com um
quadro infeccioso precedente ou vacinagéo indicam
que efectivamente, em muitos casos, o EHAI pode ser
consequéncia de uma resposta imunoldgica a agentes
infecciosos3:8. Contudo, a maioria destas criancas, para
além do quadro infeccioso, foi tratada com varios
antibiéticos ou anti-inflamatérios antes do inicio da
erupcao, tal como se observou com 0 nosso doente,
pelo que a hipétese de que o EHAI seja uma reaccao
alérgica a uma ingestdo medicamentosa ndo pode ser
excluidaz8.10, Nestes casos, € impossivel reivindicar
uma associacao definitiva entre infec¢cdo ou ingestdo
medicamentosa e EHAL.

O tratamento é habitualmente de suporte. Esta indi-
cado o tratamento antibiético de infeccdo supostamente
causal ou a cessacdo de medicamentos quando se
acredita poder ser o agente etiolégico potencial®. O
tratamento com anti-histaminicos ou corticéides néo
parece ter valor®. Na nossa crianga, o tratamento com
um corticéide sistémico, que resultou na recuperacao
completa em 3 semanas, ndo parece ter encurtado o
curso natural da doenga, ao contrario do que é descrito
noutros casos clinicoss.

Os achados cutaneos sdo dramaticos, quer na rapi-
dez de instalacdo quer no aspecto exuberante das
lesdes cutaneas®. Contudo, o prognéstico é excelente,
com evolucdo invariavelmente benigna e resolucéo
espontadnea em poucas semanas, sem complicaces a
longo prazo ou recorréncias?4.13.16_ Foi descrita uma
recorréncia de EHAI numa crianca cujo quadro tinha
sido aparentemente desencadeado por uma faringite
por Streptoccocus beta hemolitico do grupo A4 e um
caso fatal de uma crianga com envolvimento gastroin-
testinal grave e coagulacdo intravascular dissemi-
nadal2. Neste ultimo caso subsiste a duvida se seria
uma variante de EHAI ou PHS.

Na nossa crianca, a infeccéo do tracto urinario e o
tratamento com antibiético precederam o aparecimento
do EHAI por poucos dias, tornando impossivel discernir
se foi a infeccdo, a ingestdo medicamentosa ou o efeito
da sua combinacdo, a causa primaria que desen-
cadeou a erupcao cutanea.

BIBLIOGRAFIA

1. Snow IM: Pdrpura, urticaria and angioneurotic
edema of the hands and feets in a nursing baby.
JAMA 61: 189 (1913).

10.

11.

12.

13.

14.

15.

16.

17.

Caso Clinico

. Saraclar Y, Tinaztepe K, Adahoglu G et al.: Acute

hemorrhagic edema of infancy (AIHE); a variant of
Henoch-Schoenlein purpura or a distinct clinical
entity? J Allergy Clin Immunol 86: 473-83 (1990).

. Legrain V, Lejean S, Taieb A et al.: Infantile acute

hemorrhagic edema of the skin: study of ten cases.
J Am Acad Dermatol 24: 17-22 (1991).

. Ince E, Mumcu Y, Suskan E et al.: Infantile acute

hemorrhagic edema; a variant of leukocitoclastic
vasculitis. Pediatr Dermatol 12: 224-7 (1995).

. Cunnningham BB, Wiliam AC, Lynne R et al.:

Neonatal acute hemorrhagic edema of childhood:
Case report and review of the English-Language
Literature. Pediatr Dermatol 13: 39-44 (1996).

. Dubin BA, Bronson DM, Eng AM: Acute hemor-

rhagic edema of childhood: an unusual variant of
leukocytoclastic vasculitis. ] Am Acad Dermatol 23:
347-50 (1990).

. Millard T, Harris A, MacDonald D: Acute infantile

hemorrhagic oedema. J Am Acad Dermatol 41:
837-9 (1999).

. Paradisi M, Anessi G, Corrado A: Infantile acute hemor-

rhagic edema of the skin. Cutis 68: 127-9 (2001).

. Crowe MA, Lewis F, Jonas PP et al.: Acute hemor-

rhagic oedema of infancy. Pediatric Dermatol 62: 65-
6 (1998).

Serna MJ, Leache A, Sola MA et al.: Targetlike lesions
in an infant. Arch Dermatol 130: 1055-9 (1994).
Scholz SH, Hunziker N: Acute hemorrhagic edema of
the infant (Finkenstein’s disease). Pediatr Dermatol 7:
323 (1990).

Larregue M, Lorette G, Prigent F et al.: Oedeme aigu
hemorragique du nourrison avec complication lethale
digestive 107: 901-5 (1980).

Kuroda K, Yabunami H, Hisanaga Y: Acute haemor-
rhagic oedema of infancy associated with cito-
megalovirus infection Br J Dermatol 147: 1254-7
(2002).

Cin S: Infantile acute hemorrhagic edema: a variant
of leukocytoclastic vasculitis. Pediatr Dermatol 12:
224-7 (1995).

Saray Y, Seckin D, Sarifakioglu E et al.: Acute infan-
til haemorrhagic oedema: measles vaccination as
possible triggering factor. Acta Derm Venereol 82:
47-8 (2002).

Ricci G, Patrizi A, Specchia F et al.: Infantil acute
haemorrhagic oedema in a child with von
Willebrand’s disease. Acta Derm Venereol (Stockh)
78-9 (1997).

Fink CW: Vasculitis. Pediatr Cin North Am 33:
1203-88 (1986).

249



18. Amitai Y, Gillis D, Wasserman D et al.: Henoch- 19. Jeannoel P, Fabre M, Payen C et al.: Oedeme aigu
Schoenlein purpura in infants. Pediatrics 92: 865- hemorragique du nourrison: role de I'adenovirus?
7 (1993). Pediatrie 7: 557-60 (1985).

250



- Caso Clinico

LINFOMA BL%STICO DE CELULAS NATURAL KILLER COM
APRESENTACAO CUTANEA

Carlos Ruiz Garcial, M. Duarte Reis?, E. Vale2, A. C. Ferreira3, C. J. Lopes4, J.M. Costa Santos?,
L.M. Soares de Almeidal

1Clinica Universitaria de Dermatologia do Hospital de Santa Maria; 2Centro de Dermatologia Médico-
Cirargica; Servicos de 3Anatomia Patoldgica e 4Hematologia, Hospital de Santa Maria, Lisboa

RESUMO - Descreve-se o caso de doente do sexo masculino, 69 anos, com tumor eritemato-violaceo na coxa direi-
ta, bem delimitado, de superficie lisa e com papulas eritematosas no tronco e extremidades proximais dos membros,
além de adenopatia inguinal esquerda. O exame histopatolégico das lesdes revelou linfoma ndo-Hodgkin de médias
e grandes células com imunofendtipo natural killer (NK): células com positividade para os marcadores LCA, Tdt, CD4,
CD43, CD56 e CD74 e negativas para UCHL1, CD3, CD10, CD20, CD30 e CD79a. O estadiamento efectuado foi nega-
tivo para envolvimento visceral ou da medula 6ssea. O doente foi sujeito a quimioterapia (CHOP), observando-se remis-
sdo completa das papulas e remissdo parcial do tumor, tendo sido depois efectuada radioterapia. Devido ao novo
aparecimento de papulas eritematosas na face e tronco, efectuou quimioterapia segundo esquema MOPP/ABVD.
Apesar destes linfomas terem um comportamento altamente agressivo, o doente faleceu por causa ndo relacionada
com o linfoma, ano e meio depois do diagndstico.

Os linfomas cutaneos que expressam um fendtipo citotoxico/NK constituem um grupo muito heterogéneo a nivel clinico,
morfolégico e imunofenotipico, sendo por vezes impossivel fazer uma classificagao precisa. O caso descrito enquadra-se
na entidade denominada linfoma blastico de células natural killer, de acordo com a classificacdo de linfomas da OMS.
PALAVRAS-CHAVE - Linfoma blastico; Linfoma citotoxico/NK; Classificacdo EORTC; Classificagdo OMS; Linfoma(s)
cutaneo(s).

BLASTIC NATURAL KILLER CELL LYMPHOMA WITH
CUTANEOUS PRESENTATION

ABSTRACT - We describe the clinical case of a 69-year-old male patient with smooth surfaced completely delimited
erythematous-violaceous tumour on the right thigh. There were also evenly distributed erythematous papules on the
trunk and proximal extremities of the limbs and a left inguinal lymphadenopathy. Histopathology performed on the
lesions revealed a non-Hodgkin lymphoma of medium and large cells with natural killer immunophenotype (NK): posi-
tive cells for LCA, Tdt, CD4, CD43, CD56 and CD74 markers and negative for UCHL1, CD3, CD10, CD20, CD30
and CD79a. Staging did not reveal visceral or bone marrow involvement. The patient was treated with chemotherapy
(CHOP), presenting total remission of the papules and partial remission of the tumour. The tumour was later on treated
with radiotherapy. Due to the onset of new erythematous papules on the face and trunk, chemotherapy was applied
according to a MOPP/ABVD scheme. These lymphomas have a highly aggressive behaviour. Nonetheless, the patient
died of causes not related with the lymphoma a year and a half after the diagnosis.

Cutaneous lymphomas that express a cytotoxic phenotype/NK are a very heterogeneous group at clinical, morpho-
logical and immunophenotypical levels. A precise classification is therefore sometimes impossible. According to the
WHO’s lymphomas classification, the above described case corresponds to the entity known as blastic natural killer
cell lymphoma.

KEY-WORDS - Blastic lymphoma; Cytotoxic/NK cell ymphoma; EORTC classification; WHO classification; Cutaneous
lymphomays).

Dr. Carlos Miguel Ruiz Garcia

Rua Professor SimBes Raposo n°20, 7°D, 1600-662 Lisboa
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INTRODUCAO

Os linfomas cutaneos que expressam o fenotipo natu-
ral killer (NK), ou citotéxico, constituem um grupo de
doencas linfoproliferativas para o qual existe pouco
consenso em relacdo a nomenclatura e classificagédo
mais adequadas?!, pois evidenciam grande hetero-
geneidade clinica, morfoldgica e imunofenotipica. Estes
linfomas ja se encontram incluidos na classificacéo da
Organizagdo Mundial de Saude (OMS), no grupo dos
linfomas T precursores2, enquanto que a classificacao
da EORTC (European Organization for Research and
Treatment of Cancer), mais antiga, ainda néao os inclui.

Os linfomas cutaneos que expressam proteinas
citotoxicas e/ou o marcador de células NK (CD56) séo
raros e surgem mais frequentemente em idosos, sendo
poucos 0s casos descritos em jovens. Predominam no
sexo masculino e a maioria tem uma evolucéo clinica
agressival3.4. As verdadeiras neoplasias de células NK
tém maior prevaléncia na Asia, enquanto que o linfoma
blastico de células NK pode observar-se em todas as
ragas.

Descreve-se caso clinico de linfoma cutédneo de célu-
las NK com a ambiguidade clinica, imunofenotipica e,
por vezes, histopatoldgica, que caracteriza estas neo-
plasias e que frequentemente impede a sua classifi-
cagdo em grupo(s) definido(s).

CASO CLINICO

Doente do sexo masculino, 69 anos, raca cau-
casiana, refere aparecimento de papula eritematosa
assintomatica na coxa direita, 4 meses antes da nossa
primeira observagdo, que evoluiu gradualmente para
tumor eritemato-violaceo bem delimitado, de superficie
lisa, com 5cm de diametro (Fig. 1). No més prévio ao
diagnoéstico, refere aparecimento de papulas eritema-
tosas, assintomaticas, no tronco e extremidades proxi-
mais dos membros (Fig. 2). O doente negava febre,
emagrecimento, sudorese, astenia e adinamia e tinha
bom estado geral e nutricional, sem adenopatias nas
cadeias ganglionares superficiais.

Efectuou-se biopsia cutanea do tumor da coxa direita,
observando-se infiltracdo por linfocitos de tamanho
médio e grande, alguns com nlcleo pleomorfico, sendo
0 quadro citomorfolégico consistente com linfoma de
fendtipo NK (Fig. 3). A imunomarcacéo foi positiva para
CD43, CD56 (Fig.4), CD74 e Tdt (Fig. 5). Foi realizada
analise molecular do rearranjo de genes (TCR), sendo os
resultados consistentes com o diagnéstico de linfoma néo
Hodgkin fendtipo NK (“germline configuration”).
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Fig. 1 - Tumor eritemato-violaceo
na coxa direita.

Fig. 2 - Papulas eritematosas no tronco.

Doze dias ap6s a realizacéo da biopsia do tumor da
coxa direita surgiu adenopatia inguinal esquerda, que foi
biopsiada e cujo exame histopatoldgico revelou ganglio
linfatico com arquitectura apagada por proliferacéo difusa
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de células linféides de tamanho médio e grande,
semelhantes as observadas na biopsia cutanea (Fig. 6).
No estudo imunocitoquimico as células foram positivas
para CD4 (Fig.7), CD43, CD56 (Fig.8), CD74 e LCA e
negativas para CD3, CD10, CD20, CD30, CD79a e
UCHL-1.

Face a estes resultados, concluimos estar perante um
linfoma ndo Hodgkin de médias e grandes células com
fendtipo de células NK, correspondendo especifica-
mente a um linfoma blastico de células NK segundo a
classificacdo da OMS2.

O hemograma, andlises bioquimicas e velocidade
de sedimenta¢do eram normais.

Na ecografia abdominal e na TAC toraco-abdomino-
pélvica ndo se observou envolvimento visceral. No
mielograma n&o se observaram elementos atipicos e na
biopsia osteomedular n&o se reconheceu infiltragédo por
linfoma.

O doente foi orientado para o Hospital de Dia de
Hematologia para tratamento. No inicio, utilizou-se
esquema de quimioterapia (CHOP) (ciclofosfamida, vin-
cristina, prednisolona, doxorrubicina) com remissédo
parcial do tumor (Fig.9) e remissdo completa das papu-
las (Fig.10), sendo o tumor posteriormente tratado com
radioterapia. Devido a novo aparecimento de papulas
eritematosas na face e tronco, no dltimo ciclo de trata-
mento, o doente recebeu quimioterapia (MOPP/ABVD)
(clorometina, vincristina, procarbazina, prednisolona,
doxorrubicina, bleomicina, vimblastina), mantendo-se o
bom estado geral e parametros analiticos aceitaveis.
Durante o seguimento no Hospital de Dia de
Hematologia ndo se observaram organomegalias por
TAC, mas foram detectadas adenopatias mediastinicas
que mantiveram tamanho estavel ao longo do periodo
de um ano, até ao falecimento do doente, ano e meio
depois do diagnéstico, devido a morte subita por sin-
cope cardiaca, aparentemente ndo relacionada com o
linfoma.

‘Fig. 3 - Exame histopatolégico (tumor) correspondente a
linfoma NK (H&E, 40x).

COMENTARIO

Os linfomas que expressam marcadores citotoxicos
e/ou o0 marcador NK (CD56) formam um grupo hete-
rogéneo de doencas linfoproliferativas que frequente-
mente se apresentam com lesdes cutaneas, tendo uma
evolugdo agressiva com prognostico reservadol:3. As
lesBes cutdneas, que costumam ser a primeira manifes-
tacao destes linfomas, podem ter caracteristicas clinicas
variadas e relativamente pouco especificas, tais como
: papulas, placas, nédulos ou tumores.

Fig. 5 - Exame histopatol6gico (tumor) (marcador Tdt+). Classicamente, tende-se a associar os linfomas de
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células NK com a infeccdo pelo virus de Epstein-Barrs.
Esta afirmacdo é controversa e, realmente tal associa-
¢ao verifica-se apenas no linfoma de células T/NK tipo
nasall, estando presente em 90% dos casos, mas ndo
no linfoma blastico de células NK. No nosso caso, esta
associacao também néo se verificou.

Sendo assim, sdo as caracteristicas histopatologicas
e imunofenotipicas que permitem diferenciar de forma
clara as diferentes entidades englobadas nos linfomas
cutdneos NK, mas a ambiguidade daquelas por vezes
impede esta caracterizacdo, contribuindo para o
aparecimento de novos estudos e tentativas recorrentes
de classificacéo.

Em estudo recente da EORTC? enunciam-se duas enti-
dades (linfoma CD4+ de células NK e linfoma blastéide
Fig. 6 - Exame histopatol6gico (ganglio) correspondente de células NK) que estariam incluidas na denominac&o
a linfoma NK (H&E, 40x). linfoma blastico de células NK da classificacdo da
OMS. Atendendo ao perfil imunofenotipico, tal tipo de
linfoma também tem sido designado como linfoma cuta-
neo CD4+/CD56+ por alguns autores3.6. bem assim como
“neoplasia hematodérmica CD4+/CD56+ agranular””.
Assim, a nomenclatura que se pode encontrar na litera-
tura em relacdo a esta entidade é variada, mas a
denominacéo da classificacdo da OMS como linfoma
blastico de células NK é a normalmente utilizada.

O linfoma bléstico de células NK predomina no sexo
masculino e em idosos8. Em contraste com outras neo-
plasias de células NK, que sdo mais frequentes em
asiaticos, este linfoma surge em todas as racas.

No exame histopatoldgico observa-se infiltrado de
células neoplasicas de tamanho médio e com morfolo-
gia blastdide. O envolvimento da epiderme néo é fre-
quente, enquanto que o tecido celular subcutaneo esta
normalmente atingido. Em relacéo ao imunofenétipo, as
células neoplasicas sdo positivas para CD4 e CD56 e
negativas para TIA-1. Existem casos positivos para Tdt
(como no nosso caso) e de forma rara para CD68. A
positividade para CD123 foi observada em todos os
casos de um estudo? e confirmado posteriormente
noutras publicagdes®. As neoplasias CD4+/CD56+ sao
tumores raros, existindo evidéncia de que derivam de
um precursor comum de células mieldides e linfoides
recentemente identificado como células dendriticas tipo
2 plasmocitoides (DC2)4.10, A positividade do marcador
CD123 pode deverse a relacdo deste linfoma com
DC2, enquanto que a positividade para Tdt confirma a
origem a partir de uma célula precursora.

Estes linfomas sdo predominantemente linfomas cuta-

: neos primarios, enquanto que nas restantes situacdes as
Fig. 8 - Exame histopatoldgico (ganglio) (marcador lesBes cutdneas sdo a primeira manifestacdo da
CD56+). doengall, como sucedeu com o nosso doente. As lesdes
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Fig. 9 - Remissdo parcial do tumor eritemato-violaceo
da coxa direita.

cuténeas podem ser placas ou tumores violaceos de
aspecto equimético, solitarias, localizadas, ou mais fre-
guentemente generalizadas. A disseminacao leucémica
é frequente, apo6s periodos variaveis de tempo, o que
indica que 0s casos primariamente cutaneos represen-
tam provavelmente exemplos da denominada “leucemia
cutis aleucémica”12.

O progndstico é desfavoravel na auséncia de trata-
mento com poliquimioterapia. Recomenda-se
poliquimioterapia sistémica, com eventual transplante
de medula 6ssea, em doentes com lesGes cutaneas dis-
seminadas. Em doentes com lesGes cutaneas isoladas
utiliza-se radioterapia local juntamente com a adminis-
tracdo de poliquimioterapia sistémica. Tem sido suge-
rido que com o transplante alogénico de células mée se
obtém melhores resultados e que deve ser tido como
opcao terapéutica sempre que possivell0, A utilizacédo

~ /

Fig. 10 - Remissao completa das papulas eritematosas
do tronco.

Caso Clinico

de imunoterapia dirigida contra marcadores de super-
ficie das células neoplasicas, como o CD123, surge
como hipétese terapéutica de futuro.

O prognéstico do linfoma blastico de células NK é
mau, sendo o periodo médio de sobrevida desde o
diagnostico de menos de 24 meses!3. A estimativa de
sobrevida aos 5 anos é de 0%4. O prognéstico do lin-
foma serd melhor quando existem apenas lesdes
cutaneas, piorando com o aparecimento de manifes-
tacBes extracutaneas!4. Este Ultimo ponto parece veri-
ficar-se no caso clinico apresentado, dado que até ao
falecimento do doente, 18 meses ap0s o diagndstico,
devido a morte subita, este se encontrava bem, clinica
e analiticamente, sem organomegalias, apenas com a
presenca de adenopatias mediastinicas que, contro-
ladas por TAC, mantiveram tamanho estavel durante
este periodo.

O reconhecimento dos linfomas que expressam
fendtipo NK, ou citotéxico, tem portanto implicagoes
clinicas e terapéuticas relevantes devido a sua evolugéo
agressiva e a necessidade de orientacdo imediata a
Hematologia.

BIBLIOGRAFIA

1. Santucci M, Pimpinelli N, Massi D, et al.:
Cytotoxic/natural Killer cell cutaneous lymphomas.
Report of the EORTC Cutaneous Lymphoma Task
Force Workshop. Cancer 97: 610-27 (2003).

2. Jaffe ES, Harris NL, Stein H, et al.: Tumours of
haematopoietic and lymphoid tissues. World Health
Organization classification of tumours, Lyon, IARC
Press, 2001.

3. Petrella T, Dalac S, Maynadié M, et al. CD4+
CD56+ cutaneous neoplasm: a distinct haemato-
logical entity? Am J Surg Pathol 23: 137-46 (1999).

4. Massone C, Chott A, Metze D, Kerl K, Citarella L,
Vale E, et al.: Subcutaneous, Blastic Natural Killer
(NK), NK/T-cell, and Other Cytotoxic Lymphomas of
the Skin. Am J Surg Pathol 28(6), June 2004.

. Kwong YL, Chan AC, Liang RH: Natural killer cell
lymphoma/leukaemia: pathology and treatment.
Hematol Oncol 15(2): 71-9 (1997).

. Dummer R, Potoczna N, Haffner AC, et al.: A pri-
mary cutaneous non-T, non-B CD4+, CD56+ lym-
phoma. Arch Dermatol 132: 550-3 (1996).

. Petrella T, Comeau MR, Maynadié M, et al.:
Agranular CD4+ CD56+ hematodermic neoplasm
(blastic NK-cell lymphoma) originates from a popula-
tion of CD56+ precursor cells related to plasmacytoid
monocytes. Am J Surg Pathol 26: 852-62 (2002).

&)

(o))

\‘

259



Caso Clinico

10.

11.

. Ansai S|, Maeda K, Yamakawa M, et al.: CD56-

positive (nasaltype T/NK cell) lymphoma arising
on the skin. Report of two cases and review of the
literature. J Cutan Pathol 24: 468-76 (1997).

. Herling M, Teitell MA, Shen RR, et al.: TCL1 expres-

sion in plasmacytoid dendritic cells (DC2s) and the
related CD4+CD56+ blastic tumours of skin. Blood
101: 5007-9 (2003).

Feuillard J, Jacob M-C, Valensi F, et al.: Clinical and
biologic features of CD4+, CD56+ malignancies.
Blood 99: 1556-63 (2002).

Radonich MA, Lazova R, Bolognia J: Cutaneous
natural killer/T-cell ymphoma. J Am Acad Dermatol

260

12.

13.

14.

46: 451-6 (2002).

Husak R, Blume-Peytaki U, Orfanos CE: Aleukemic
leukaemia cutis in a adolescent boy. N Engl J Med
340: 8934 (1999).

Di Giuseppe JA, Louie DC, Williams JE, et al.:
Blastic natural killer cell leukemiaZlymphoma: a
clinicopathologic study. Am J Surg Pathol 21:
1223-30 (1997).

Mraz-Gernhard S, Natkunam Y, Hoppe RT, et al.:
Natural killer/natural killer-like T-cell lymphoma,
CD56+, presenting in the skin: an increasingly reco-
gnized entity with an aggressive course. J Clin
Oncol 19: 2179-88 (2001).



Bolsas e Prémios Atribuidos

Suporte para estagios formativos no Pais — membros da SPDV
(Patrocinio: SPDV)

e Ana Margarida Milheiro Martins de Barros

Estagio de Cirurgia Dermatoldgica no Centro de Dermatologia Médico-Cirlrgica de Lisboa
Lisboa, 5 de Setembro a 31 de Outubro de 2004

e Barbara Cristina Guerreiro Fernandes

Estagio de Cirurgia Dermatolégica no Centro Hospitalar de Vila Real
Vila Real, 1 a 31 de Outubro de 2004

Atribuidos a melhor comunicacgdo e ao melhor caso clinico apresentados
em cada Reunido da SPDV
(Patrocinio: Laboratdrio Roche-Posay)

REUNIAO DO CENTRO
« Melhor comunicacédo

“Revisao clinicopatoldgica de 311 carcinomas espinocelulares e correlagdo progndstica™
Barbara Pereira, Marta Pereira, Esmeralda Vale, Isabel Viana, Antonio Picoto

« Melhor caso clinico (ex-aequo)

“Bartonelose ap6s mordedura de gato: um caso atipico™
Ana Margarida Barros, A. Santos, Sofia Magina, Filomena Azevedo, Carlos Resende

“Vasculite livedoide e coagulopatia™
Raquel Cardoso, Oscar Tellechea, Margarida Gongalo, Américo Figueiredo, R. Maia, C. Borges, J. A. Silva

263



Bolsas e Prémios -

Deslocacéo para apresentacéo de trabalhos em reunides cientificas no estrangeiro — membros da SPDV
(Patrocinio: SPDV / Laborat6rios Pierre Fabre)

e “Junctional epidermolysis bullosa’ (poster)
Maria Goreti Baido Catorze
8th Congress of the European Society for Pediatric Dermatology
Budapeste, 5 a 7 de Maio de 2005

e “Verrucous epidermal nevus of the tongue, a rare localization™ (poster)
Patricia Pereira da Costa Santos Rodrigues
8t Congress of the European Society for Pediatric Dermatology
Budapeste, 5 a 7 de Maio de 2005

e “Topical PDT with 5-ALA and MAL for superficial tumors — Two different protocols
with quite different results” (poster)
Jo&o Abel Amaro
10t World Congress on Cancers of the Skin
Viena, 13 a 16 de Maio de 2005

e “Multiple basal-cell carcinomas after X-irradiation: a review of 30 cases” (poster)
Margarida Rosa Alves Rafael
10t World Congress on Cancers of the Skin
Viena, 13 a 16 de Maio de 2005

e “Molecular detection of bone marrow involvement in primary cutaneous B-cell
non-Hodgkin’s lymphoma at diagnosis’(poster)
Maria Fernanda Sachse
10t World Congress on Cancers of the Skin
Viena, 13 a 16 de Maio de 2005

e “Repair of lower lip squamous cell carcinoma by the Hagedorn rectangular flap method:
a case report” (poster)
Maria Alexandra Rosado Leitdo Chaveiro
10t World Congress on Cancers of the Skin
Viena, 13 a 16 de Maio de 2005

e “Paraneoplastic pemphigoid” (poster)
Jodo Carlos de Matos Goes Pignatelli
3t EADV Spring Symposia
Sofia, 19 a 22 de Maio de 2005

e “Clinicopathological review of 311 squamous cell carcinomas” (poster)
Barbara Patricia Sousa Pereira Guimarédes Rosa
3th EADV Spring Symposia
Sofia, 19 a 22 de Maio de 2005

264



_ Bolsas e Prémios

e “Self-assessment course — apresentacdo de 4 casos clinico-patolégicos™
Esmeralda Maria Seco do Vale
26° Simposio da Sociedade Internacional de Dermatopatologia
Brasilia, 26 a 28 de Maio de 2005

e “Self-assessment course — apresentacdo de 4 casos clinico-patoldgicos™
Luis Soares de Almeida
26° Simposio da Sociedade Internacional de Dermatopatologia
Brasilia, 26 a 28 de Maio de 2005

e “Old and new skin flaps in auricle reconstruction” (poster)
Carlos Miguel Ruiz Garcia
IVth World Congress of the International Academy of Cosmetic Dermatology
Paris, 3 a 5 de Julho de 2005

e “Comparative study to evaluate the benefits of positron emission tomography versus
computorized tomography in malignant melanoma”
Maria Manuela Antunes Pecegueiro
6" World Congress on Melanoma
Vancouver, 6 a 10 de Setembro de 2005

e “Lymph node biopsy in the management of patients with primary cutaneous melanoma:
the experience of a General Hospital”
Elvira Bartolo
6" World Congress on Melanoma
Vancouver, 6 a 10 de Setembro de 2005

Suporte para estagios formativos no estrangeiro — membros da SPDV
(Patrocinio: SPDV)

e Carolina Figueira Gouveia
Departamento de Dermatologia Pediétrica, Ospedale Maggiori di Milano
Mildo, 1 de Janeiro a 28 de Fevereiro de 2005

« Jodo Nuno Maia Rodrigues Silva
Laboratoire de Photobiologie, INSERM
Paris, 28 de Janeiro a 4 de Mar¢o de 2005

e Paulo Manuel Leal Filipe
Laboratoire de Photobiologie, INSERM
Paris, 28 de Janeiro a 4 de Mar¢o de 2005

e Maria Cecilia da Mota Teixeira
Unidade de Alergologia de Contacto, Dermatology Department, Katholieke Universiteit
Leuven, Bélgica, 20 de Maio a 20 de Junho de 2005
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CALENDARIO DAS REUNIOES DA SPDV (2005/2006)

Para o presente biénio estdo previstas, embora dependentes de ajustes pontuais de datas, as

seguintes Reunides da SPDV:

« REUNIAO DO CENTRO (Praia d’El Rey - Obidos, 1 e 2 de Julho de 2005);

« REUNIAO DO SUL (Algarve, 4 e 5 de Novembro de 2005);

e 992 CONGRESSO NACIONAL DE DERMATOLOGIA (Porto, 5 a 7 de Maio de 2006);
e REUNIAO DO SUL (Lisboa, 17 e 18 de Novembro de 2006).

ACTAS DAS ASSEMBLEIAS GERAIS DA SPDV

Acta n°262

Aos 13 de Novembro de 2004 realizou-se no Hotel
Solverde, em Espinho, a Assembleia Geral Ordinéaria
da SPDV, com a seguinte ordem de trabalhos:

1. Leitura das actas das reunides anteriores;

2. Informagdes;

3. Criac&o do Grupo de Micologia da SPDV;

4. Admisséo de novos socios.

1° ponto: Leitura das actas das reunides anteriores
- A Dr.2 Carmen Lisboa deu inicio ao primeiro ponto,
procedendo a leitura da acta da reunido anterior, acta
n°261, que foi aprovada por unanimidade.

2° ponto: Informagdes - O Dr. Menezes Brand&o
explicou a razdo da mudanca do local da presente
reunido, que estava previsto realizar-se em Aveiro. Na
sequéncia de contactos efectuados com os colegas
Brasileiros que participaram na reunido, considerou-se
que poderia constituir um estimulo a sua participagéo,
a alteracdo da data para doze e treze de Novembro,
o que lhes possibilitaria assistir a reunido da Sociedade
Europeia a realizar na semana seguinte em Florenca.

Inicialmente estavam previstos cento e dez quartos,
mas em Maio fez-se a mudanga para o Parque de
Exposi¢cBes de Aveiro, uma vez que o Centro de
Congressos ndo estava disponivel.

Ha cerca de trés semanas foi recebida uma comuni-
cacdo do Hotel, dizendo que ndo poderia disponibi-
lizar trinta quartos (devido a uma outra reunido que se
realizaria em simultaneo).

Procurou-se entdo uma alternativa neste curto espago
de tempo, optando-se pela mudanca para Espinho.

A rotatividade dos locais onde se efectuam as
reunides da Sociedade, embora de inicio pretendendo
dinamizar as mesmas ndo tem tido muito sucesso, devi-

do a irregularidade das instalagGes do pargue hoteleiro
pelo que é necessario repensar estratégias alternativas
para o futuro.

O segundo ponto das Informacgdes foi os resultados
do Congresso Nacional.

O balanco foi bastante positivo tendo sido apurada
uma verba de 60.000 euros.

O Simposio Internacional de Dermatopatologia
organizado pelo Grupo Sa Penella e que decorreu em
Outubro, correu extremamente bem dos pontos de vista
cientifico, social e financeiro tendo-se obtido um lucro
de mais ou menos 60.000 euros, que reverterao a favor
do grupo e da Sociedade (SPDV). O Dr. Menezes
Brandao congratulou em seu nome pessoal e da SPDV
0 Grupo Sé& Penella pelos resultados desta reunido.

O Dr. Arnaldo Valente informou da criacdo de um
Blog na Internet da autoria do Dr. Cirne de Castro que
esta disponivel a quem quiser consultar.

3° ponto: Criag¢do do grupo de Micologia de SPDV.

A Dr.2 Raqguel Vieira passou a referir a importancia
da Micologia no ambito da Dermatologia, sendo
tradicdo efectuar o diagndéstico micoldgico nesta area,
considerou que o Grupo vem preencher uma lacuna,
sendo o seu proposito motivar os Dermatologistas nesta
area, propor protocolos de estudo e estabelecer inter-
cambio com outras Sociedades a nivel nacional e inter-
nacional.

O Dr. Cirne de Castro referiu a necessidade de um
regulamento que a Dr.2 Raquel informou ja existir, tendo
sido enviada a todos os colegas antes da reunido de
Fatima.

O Dr. Arnaldo Valente lembrou que os regulamentos
de todos os grupos tém de ficar subordinados ao regu-
lamento da SPDV, ao que a Dr.2 Gabriela Marques Pinto
retorquiu que o regulamento do Grupo de Micologia foi
baseado no da SPDV.
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O novo Grupo de Micologia foi aprovado por una-
nimidade pela Assembleia.

4° ponto: Admissdo de novos socios.

Foram aprovados por unanimidade os seguintes
novos socios efectivos:

A Dr.2 Elizabete dos Santos Moreira, interna de 2°
ano do Internato Complementar do Hospital de S. Joao,
tendo como proponentes os Drs. Paulo Santos e Carlos
Resende.

O Dr. Nuno Miguel Bogas Vasconcelos Noronha
Menezes, interno do 1° ano do Internato Complementar
do Hospital de Gaia, tendo como proponente a Dr.2
Gioconda Mota e o Dr. Armando Baptista.

A Dr.2 Adozinda Maria Teixeira Arpao,
Dermatologista Brasileira a fazer estagio de
Alergologia cutanea, Fotodermatologia e Dermatologia
por Laser, que estd numa posi¢do equivalente ao
Internato Complementar embora seja especialista no
Brasil.

Foram ainda propostos pela Dr.2 Maria Raquel
Mendes Pereira Vieira Macedo e pela Dr.2 Maria
Margarida Silva Anes de Deus, trés novos sécios agre-
gados que foram aprovados por unanimidade:

Dr.2 Nélia Maria Monteiro Alegria S. Martins,
Assistente Eventual de Patologia Clinica do Hospital de
S. Bernardo, Setubal;

Dr.2 Judite Gongalves Quirino, Assistente Hospitalar
de Patologia Clinica do Hospital de S. Bernardo,
Setubal;

Maria José Tomas Pacheco Medeiros Saavedra
Pinheiro, Técnica principal de Analises Clinicas e de
Saude Puablica do Laboratério de Micologia do Servigo
de Dermatologia do Hospital de Curry Cabral.

O Dr. Cirne de Castro considerou faltar um ultimo
ponto: Outros assuntos, fazendo um apelo para
preponderar o esquema das reunifes que na sua
opinido ndo esta a funcionar correctamente.

As reunides sdo fundamentais do seu ponto de vista
para a publicagdo da revista da SPDV e para o convivio
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tanto social como cientifico dos Dermatologistas, e o
actual esquema de efectuar as reunides a 62 feira a
tarde e Sabado, funciona mal traduzindo-se na escassa
participacdo dos socios, defendendo o esquema ante-
rior de Sdbados e Domingos. O ndmero de reunibes
deveria também voltar a ser de trés anuais, uma vez que
considera insuficiente as duas actuais.

Comentou ainda que perante as receitas das Ultimas
reunifes nao vé necessidade de se cobrarem almocos
de trabalho aos sdcios.

O Dr. Sereijo explicou que tinha previsto esta situa-
cdo de escassa participacao, sobretudo a 62 feira a
tarde, considerando que é por vezes dificil libertar com-
promissos e os habitos e tradicSes sdo dificeis de
mudar, e na sua opinido as reunides no esquema ante-
rior funcionavam melhor.

A Dr.2 Clarisse Rebelo discordou em absoluto destas
duas opinides sublinhando que todas as inovacgdes
demoram tempo a instituir-se, sendo qualquer mudanca
sempre dificil de aceitar, defendendo que uma
Sociedade Cientifica e de trabalho deve ser a 62 feira
e Sdbado, como acontece actualmente.

O Dr. Arnaldo Valente propds que o Dr. Cirne de
Castro fizesse uma proposta para discussdo em
Assembleia Geral.

A Dr.2 Gabriela Marques Pinto considerou que o
problema esta apenas na motivacdo de cada um.

O Dr. Menezes Brand&o rematou, referindo que a
decisao é sempre da Direc¢do da Sociedade, mas que
esta estd aberta a sugestdes. Como e onde € no entanto
uma decisao que compete a Direccao.

N&o havendo outro assunto a tratar, o Presidente da
Mesa, deu por encerrada a Assembleia.

Dr.2 M2 Jodo Filipe da Silva
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RELATORIO DA ACTIVIDADE DA S.PV.D. RELATIVO AO ANO DE 2004

(nos termos da alinea d) do Art.° 19° dos Estatitos)

| - REUNIOES CIENTIFICAS

Durante o ano de 2004 realizou-se 0 8° Congresso Nacional de Dermatologia e Venereologia e uma Reuniédo
Ordinaria da SPDV:

e 8° Congresso Nacional de Dermatologia e Venereologia, em Lisboa, de 16 a 18 de Abril. Incluiu 4
conferéncias, pelos Professores B. Pinto de Almeida (Faculdade de Belas Artes do Porto), J. Orfilla (Amiens, Franga),
H. C. Williams (Notthingham, Reino Unido) e J. C. Roujeau (Créteil, Paris); 3 Simposios tematicos, 3 Simpdsios orga-
nizados por Grupos de Trabalho (Dermatoscopia, Dermatologia Cosmética e Dermatopatologia) e 3 Simpdsios
Satélite (Galderma/Cosmética Activa, Fusijawa e Leo Farmacéuticos); sessao de apresentacéo e discussao de posters
seleccionados; sessdo sobre “O Que Ha de Novo?”; além de 15 comunicagdes, 28 casos clinicos e 39 posters.

e Reunido da Regido Norte, em Espinho, dias 12 e 13 de Novembro. Incluiu 3 Mesas Redondas, em que
foram apresentados 13 temas da especialidade com a participacdo 10 colegas da Sociedade de Dermatologia do
Rio de Janeiro, renovando o intuito de promover o intercambio com Sociedades estrangeiras da especialidade; esta
reunido incluiu ainda uma conferéncia pelo Dr. Wolf-Henning Boehncke (Frankfurt, Alemanha) e a apresentacéo de
6 comunicagdes e 15 casos clinicos.

Il - BOLSAS (ver Quadros anexos)

1. Bolsa Cabral de Ascensao: para realizacéo de estagios de indole clinica ou laboratorial no estrangeiro
— atribuidas 4 bolsas, no valor total de 5.194,98 euros.

2. Bolsa Sa Penella: para apresentacéo de trabalhos em reunifes cientificas na Europa — atribuidas 20 bol-
sas, no valor total de 19.961,37 euros.

3. Bolsa SPDV/EADV: para apresentacdo de trabalhos, por internos da especialidade, no Congresso anual da
EADV (Florenga) — atribuidas 9 bolsas.

4. Bolsa para Estagios Formativos no Pais: para realizacéo de estagios formativos no Pais de durag&o
inferior a 3 meses — atribuida 1 bolsa, no valor de 1.000 euros.

I11 — PREMIOS (ver Quadros anexos)

1. Prémios Reunido da SPDV: para as melhores apresentacfes de comunicacdes e casos clinicos em cada
reunido da SPDV — valor individual de 600 euros e 400 euros, respectivamente — bem como no Congresso da SPDV
— valor individual de 1.800 euros e 1.200 euros, respectivamente; valor total atribuido em 2004 de 4000 euros.

2. Prémio Bernardino Anténio Gomes: para os melhores artigo e caso clinico, publicados no ano 2003,
nos "Trabalhos da Sociedade Portuguesa de Dermatologia e Venereologia™ — valores, respectivamente, de 1500
euros e 750 euros, no total de 2.250 euros.

269



Arquivo da SPVD

IV - TRABALHOS DA SOCIEDADE PORTUGUESA DE DERMATOLOGIA E VENEREOLOGIA

A revista continuou a ser publicada regularmente, com a qualidade cientifica e o aspecto grafico habituais, man-
tendo como Editora a Dr.2 Gabriela Marques Pinto.

Tal como foi referido no relatério do ano transacto, a revista passou a ser impressa na editora grafica Revismédica e
a facturacdo da publicidade passou a ser feita directamente pela SPDV junto da IndUstria — através da empresa
Mundiconvenius. Os pagamentos foram feitos dentro do prazo estipulado e constituiram boa fonte de receita para a SPDV.

Foi mantida a contratacéo com a responsavel pela angariacéo de publicidade, que desde o final de 2003 passou tam-
bém a ser directamente responsavel, junto da empresa grafica, pelo controlo de qualidade da Revista, tendo-se conseguido
ultrapassar alguns problemas anteriores e manter uma boa qualidade gréafica e de reproducéo fotografica.

V — ASSEMBLEIAS GERAIS

Durante o0 ano 2004 realizaram-se 2 Assembleias Gerais Ordinarias, respectivamente em Lisboa, em 17 de Abril,
e em Espinho, em 13 de Novembro. Realizou-se ainda uma Assembleia Geral Eleitoral, a 13 de Novembro, em
Espinho, tendo como ponto Unico a eleicdo dos Corpos Gerentes da SPDV para o biénio 2005/2006.

VI — RELACIONAMENTO COM AS SECCOES ESPECIALIZADAS DA SPDV

Na sequéncia de reunido conjunta da Direccao da SPDV com as Direccdes das Sec¢bes Especializadas da SPDV,
no final de 2003, foi elaborado protocolo de colabora¢do muatua contemplando as areas legal, administrativa, finan-
ceira e cientifica. Nesse sentido, foram contactadas as Direc¢Ges das 10 Seccdes da SPDV, com o objectivo de fa-
cultarem a Direccao da SPDV lista actualizada dos seus membros e respectivos Corpos Gerentes, bem como calendario
atempado das actividades anuais de cada Seccao. Também ja foi anteriormente referida a importancia em planificar
a transferéncia da contabilidade das Sec¢Bes para a SPDV, reiterada pelo facto da contabilidade geral da SPDV ir
passar a ser realizada por centros de custo, individualizados para cada reunido e actividade. Embora estes objec-
tivos j& estejam a ser implementados por algumas Seccdes estdo ainda longe de se ter concretizado.

Em relacdo ao Regulamento Geral dos Grupos, previsto no art. 25° do Regulamento da SPDV, foi proposta pela
Direccdo a criacdo de uma comissao para elaborar um Regulamento Geral das Seccdes Especializadas, que esta
actualmente em fase final de redacgéo e que ira ser submetido a cada uma das SeccBes Especializadas para adap-
tac&o e aprovacao.

VIII — ASSINATURA “ON-LINE” DE REVISTAS

Manteve-se a assinatura “on-line” de 3 revistas de grande prestigio e interesse cientifico — British Journal of
Dermatology, Acta Dermato-Venereologica e Photodermatology, Photoimmunology & Photomedicine — para poderem
ser consultadas “on-line” por todos os membros da SPDV. Em relacdo & revista Archives of Dermatology, que a SPDV
tinha assinado nos anos transactos e cuja assinatura renovou para o ano de 2004, o acesso aos membros da SPDV
foi subitamente cancelado no decurso do 1° trimestre, por iniciativa do seu editor e sem informacgao prévia da Direc¢cao
da SPDV. Contactado o editor responsavel, foi alegada alteracéo dos termos e custos de subscricdo como justificacao
para a suspensao do acesso “on-line”. A Direccdo da SPDV requereu, com sucesso, o reembolso das despesas de
subscricdo ja realizadas e planeou voltar a negociar a assinatura dos Archives of Dermatology para o ano de 2005.

VIII - EMPRESA DE COMUNICACAO

Reconhecida a importancia em gerir, com caracter profissional, a imagem da SPDV perante outras organizacdes
médicas e a sociedade em geral, foi solicitada a colaboragao de uma empresa de comunicacao que, apesar da pouca
antecedéncia em relacao a data dos eventos, conseguiu divulgacao significativa do Congresso Nacional e, mais tarde,
do dia de Rastreio do Cancro Cutaneo (euromelanoma day). A mesma empresa elaborou proposta de intervencao
faseada nesta area, que esta a ser analisada tendo em vista a sua futura aplicacdo a actividade regular da SPDV.
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IX — SITUACAO CONTABILISTICA E FISCAL DA SPDV

Dadas as dificuldades sentidas em manter as contas da SPDV em ordem, que motivaram sucessivos atrasos na
elaboragdo dos Relatérios de Contas em anos transactos, e sendo esses atrasos da exclusiva responsabilidade do
contabilista contratado pela SPDV, foi decidido pela Direc¢éo prescindir dos seus servi¢os. Foi contratado novo con-
tabilista, que passou a ocupar-se da contabilidade da Sociedade a partir de Janeiro de 2004.

A situacao contabilistica e fiscal da SPDV encontra-se actualmente regularizada.

Lisboa, 10 de Janeiro de 2005
Gabriela Marques Pinto
Secretaria Geral da SPDV
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BOLSA SA PENELLA/2004

AUTOR TITULO DO TRABALHO REUNIAQ/CONGRESSO ‘&,‘Au]:?sl;
. . . , 2" Spring Meeting of the EADV —
Carolina Figueira Jnogenital e ‘j;?f’;;’gsz;‘f)h Budapesie, 29 de Abril a I de Maio 570,50
Gouveia 4 P & de 2004
. . N . 2™ Spring Meeting of the EADV —
Carkt' Sofia de Sqntos Pemphigus vulgaris in a teenager Budapeste, 29 de Abril a | de Maio de 1.067,50
Rodrigues Anionione {Poster)
2664
Sereno
“ -~ o 2™ Spring Meefing of the EADV —
Francisco Menezes Contact Dermatitis” (Comunicaglo | g yunocte 29 de Abril a I de Maio de 905,16
- oral - Lunch Time Session}
Brandao 2004
p ) . 2™ Spring Meeting of the EADV —
Carlos Miguel Ruiz ci;z?efi;zu:e:js‘ report of a clinical Budapeste, 29 de Abril a I de Maio 1.004,91
Garcig s de 2004
" . . 2™ Spring Meeting of the EADV -
M® Alexandra Osdrio Feijéo | .1 €@5¢ of relapsing polychondritis Budapeste, 29 de Abril a 1 de Maio de 569,29
{Poster)
2004
2™ Spring Meeting of the EADV —
Jodc Pignatelli “Neurosyphilis " (Poster) Budapeste, 29 de Abril a 1 de Maio de 588,49
2004
Antdnio Luis Ferreira dos “The use of intralesional GM-CSF in 2™ World Union of Wound Healing
s, (:ns recalcitrant skin ulcers: five cases” Societies’ Meeting — Paris, 8a 13 de 501,00
o (Poster) Julho de 2004
“Influence of 0,5% sodium hypochlorite | 2™ World Union of Wound Healing
Marta Pereira solution on bacterial countings in leg Societies’ Meeting — Paris, 8 a 13 de 1.472,49
ulcers” (Comunicacio oral) Jitho de 2004
. “Lymphomataid papulosis responsive to | International Skin Cancer Conference —
Carla Sofia Rodrigues narrow band UVB " (Poster) Zurigue, 22 a 24 de Jutho de 2004 888,93
“Contact tracing in the management of 5‘""_Meermg of the European Society for
M Irene Santo genital infection with Chlamydia Chlamydia Research — Budapeste, | a 4 881,82
trachomatis” (Poster) de Setembro de 2004
“Chlamydial and gonococeal co- SWMeermg of the European Society for
Jacinta Azevedo infection among male and female Chlamydia Research — Budapeste, 1 a 4 881,82
attenders at a STD clinic™ (Poster) de Setembro de 2004
P » 1 p
José Manuel Silva Giant c_eH ﬁjmors of tendon sheats 25" Meeting of the ISDS — Barcelona, 1.111,49
(Comunicacdo oraf) 7a 10 de Qutubro de 2004
Labareda
i 2 3 . - Hh .
Margarida Rosa Alves Merl:cle;’ cell carcinoma: review of 26 137 EADV Congress — Florenga, 17 a 1.661,30
cases " (Poster) 21 de Novembro de 2004
Rafael
) ' ‘ Mesa Redonda: “C. hmca{ Research, 13" EADY Congress— Florenga, 17 a
Jodo Muia e Silva Photodermatology and Pigmentary
. " Lo 21 de Novembro de 2004
Disorders” (Comunicacdo oral)
“Allergic contact dermatitis to 13" EADV Congress — Florenga, 17 a
Raquel Santos ethylhexyiglycerine " (Poster) 21 de Novembro de 2004 1.207,21
M Manuela P . “Chrohn’s disease of the vidva” 13" EADV Congress — Florenca, 17 a 1.690,00
eia feceguerro {(Comunicagdo oral) 21 de Novembra de 2004
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,, . “Primary cutaneous CD30 positive 137 EADV Congress — Florenga, 17 a
M*Goreti Catorze large T cell lymphoma” (Poster) 21 de Novembrao de 2004 1.573,30
Alexandre Migue! Bruno | “Chronic actinic dermatitis: clinical 13" EADV Congress — Florenga, 17 a
Lopes Jodo report of fwe patients " (Poster) 21 de Novembro de 2004 498,20

Barbara Patricia Sousa
Pereira Guimardes Rosa

“Smoth muscle fumors: a review of 109 13" EADV Congress — Florenga, 17 a 1292.33
angioleiomyomas” (Poster) 21 de Novembro de 2004 B

“Smooth muscle fumors: a review of 26

13" EADV Congress — Florenga, 17 a

Marig Filipa Lopes piloleiomyomas and 5 dermal 918,33
Pereira leiomyvossarcomas ™ (Posfer} 21 de Novembro de 2004
“Erithema elevatum diutinum h
Amélia Concei¢do da associated with a HIV infection” I3 EADY Congress - Florenca, 17 a 677,30
21 de Novembro de 2004
Cunha (Poster)
TOTAL — 19.961,37

BOLSA CABRAL DE ASCENSAO - 2004

NOME INSTITUICAQ DURACAO
Jodo Maia Sitva Laboratoire de Photobiologie, INSERM, Paris ;ga‘:: ]a]:é;c)) a29 de Fevereiro de

Paulo Filipe

Laboratoire de Photobiologie, INSERM, Paris

30 de Janeire a 29 de Fevereiro de
2004 (1 més)

Jodo Maia Sifva

Laboratoire de Photobiologie, INSERM, Paris

1 a 31 de Outubre de 2004 (1 més)

Paulo Filipe

Laboratoire de Photobiologie, INSERM, Paris

1 a 31 de Outubro de 2004 (1 més)

BOLSA SPDV-EADV - 2004

AUTOR TITULO DO TRABALHO REUNIAO/CONGRESSO
“Langerhans cell histiocyrosis with
Mdrcia Ferreira cutaneous and intestingl manifestations " 13" EADV Congress
{Poster)
Marta Mota Teixeira Mera.imtlc Chrohn’s disease. A case 13" EADV C. OREress
report” (Poster)

: Lo . “Necrobiosis lipoidica: extensive and ,,a, ]
Carolinag Figueira Gouveia atypical presentation” (Poster) 137 EADV Congress
Jodio Pignatelli “Grover disease ” (Poster) 13" EADV C ongress

“Vancomycin-associated linear JgA
Somia Coelho bullous dermatosis mimicking toxic 13™ EADV Congress
epidermal necrolysis” (Comunicaciio oral)
Ricardo Vieira “Impetigo herpetiformis” (Poster) 13" EADV Congress
Carlos Ruiz Wi‘;?};ﬁf:zrjegemm: the Hallopeau 13" EADV Congress
i Hyperkeratotic variant of porokeratosis of " )
Raquel Cardoso Mibelli " (Poster) 13" EADV Congress
. “Recurrent leukocytoclastic vasculitis #
Isabel Correia da Fonseca treated with cyclofostamide ” (Poster) 13" EADY Congress
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NOME INSTITUICAO DURACAO

Estdgio de Cirurgia Dermatolégica no Centra
Haospitalar de Vila Real

PREMIOS REUNIAO SPDV - 2004

8° Congresso Nacional de Dermatologia

Barbara C. Guerreiro Fernandes 1 231 de Outubro de 2004 (1 més)

TITULO DO TRABALHO / AUTORES

“Carcinoma de Células de Merkel: revisdo de 26 casos™
Margarida Rafael, Manuela Pecegueiro, Emilia Vitorino, Isabel Fonseca, Cecilia
Comunicacio Moura, M. Fernanda Sachse, J. Abel Amaro
{ex-aequo)

“Testes Epicutdneos ao Alopurinol ¢ Oxipurinol em Doentes com Toxidermias ao
Alopurinol”
Ricardo Vieira, Margarida Gongalo, Américo Figueiredo
“Deficit Adquirido de Zinco em Prematuro sob Aleitamento Materno”
Sonia Coelho, Bdrbara Fernandes, Fernanda Rodrigues, José Pedro Reis, José
Caso Clinico Matos, Ana Moreno, Américo Figueiredo
{ex-aeqio)

“Necrobiose Lipoidica: Forma Invulgar e Extensa”
Carolina Gouveia, Paulo Filipe, Manuel Caneira, Miguel D. Reis, Luis Soares
Almeida, Vasco Sousa Coutinho, J.P. Freitas, J.L. Cirne de Castro

Prémio para o melhor poster do 8° Congresso Nacional

TITULO DO TRABALHO / AUTORES

“( Uso de GM-CSF Intralesional em Ulceras Recalcitrantes dos Membros Inferiores: 5 Casos”
Antonio Luis Santos, Teresa Baudrier, Cdrmen Lisboa, Nisa Freitas, Carlos Resende

Reunido do Norte

TITULO DO TRABALHO / AUTORES

“Tratamento da psoriase grave da crianga com ciclosporina A"
Teresa Pereira, Ana Paula Vieira, J, C. Fernandes, A. Sousa
"Tuberculose coliquativa cutis"

Amélia Cunha, G. Catorze, A. Afonso, P. Correia, A. Pacheco, J. Cardoso

Comunicagio

Caso Clinico

Prémios Bernardino Anténio Gomes — 2003

TITULO DO TRABALHO AUTORES

Expressdo da Imunoreactividade CD34 O. Tellechea, R. Vieira, R. Mascarenhas, R.

i 0 Proli 3 4 lul
Artigo {QBend/10) em rollfe’raqoes Sutaneas de Células Cardoso, S. Coelho, J. P. Reis, 4, Figueiredo
Fusiformes
“Linfoma T Cutineo Primirio de Grandes Células | Carlos Garcia, J P. Freitas, Miguel Duarie

Caso Clinico

CD30 Positive” Reis, Luis Seares Almeida
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RELATORIO DE CONTAS DA SPDV

RELATIVO AO ANO 2004

{Euros)
EXERCICIOS
CUSTOS E PERDAS
2004 2003
Custo mercadorias vend. mat. consumidas:
Mercadorias 261,745,89 0,00
Matérias 0,00 261.745,89 0,00 0,00
Fornecimentos e servigos terceiros 218.361,65 52.039,18 52.039,18
Custos com o pessoal:
Remunerages 0,00 0,00
Encargos sociais:
Pensbes 0,00 0,00
Outros 0,00 0,00 0,00 0,00
Amortizagdes do imobilizado corpdreo e incorporeo 2.887.58 2.982,89 2.982,89
Provisdes 0,00 2.887,58 0,00 0,00
Impostos 545,06 2,47 2,47
Outros custos e perdas operacionais 434,64 979,70 134,718,29 134.718,29
{A) Custos ¢ perdas operacionais 483.974,82 189,742,813
Perdas em empresas do grupo e associadas 0,00 0,00
Amortizagdes prov. Aplicagdes invest. financeiros 0,00 0.00
luros e custos similares:
Relativos a empresas do grupo
Outros 1.043,52 1.043,52 245,43 245,43
{C) Custos e perdas correntes 485.018,34 189.988,26
Custos e perdas extraordindrios 4.68,81 16.273,07
(E) Custos e perdas do exercicio 489.087,15 206.261,33
Impostos sobre o rendimento do exercicio 0,00 1.618,25 1.618,25
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{G) Custos totais 489.087.15 207.879,58
Resultado liguido do exercicio 62.482.,54 20.848,20
Total 551,569,69 228.727,78
EXERCICIOS
PROVEITOS E GANHOS
2004 2003
Vendas:
Mercadorias 13.810,36 0.00
-Produtos 0,00 0,00
Prestagdo de servigos 537.011,73 550.822,09 127.390,35 127.350,35
Variagio da produgéio 0,00 0,00
Trabalhos para a propria empresa 0,00 0,00
Proveitos suplementares 0,00 79.090,70
Subsidios & exploragao 0,00 8.250,00
Qutros proveitos e ganhos operacionais 0,00 0,00 87.340,70
(B) Proveitos e ganhos operacionais 550.822,09 214.731 05
Outros juros e proveitos similares:
Ganhos em empresas grupo € associadas 0,00 0,00
Rendimentes de participacio de capital 0,00 0,00
Rend. titulos negociaveis out. aplic. financeiras
Relativos a empresas do grupo
Outros 0,00 0,00
Outros juros e proveitos similares:
Relativos a empresas do grupo
Outros 747,60 747,60 8.019,54 8.019,54
(D) Proveitos e ganhos correntes 551,569,69 222.822,59
Proveitos e ganhos extraordindrios 0,00 5.905,19
(F) Proveitos totais 551,569,69 228.727,78
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RESUMO 2004 2003
Resultados operacionais (B) — (A) = 66.847,27 24,988,22
Resultados financeiros (D-B) — (C-A) = -295,92 7-848,11
Resultados correntes (D) — (C) = 60.551,35 32.834,33
Resultados antes de Impostos (F) — (E) = 62.482.,54 22.466,45
Resultado liquide do exercicio (F) — (G) = 62.482,54 20.848,20

PARECER DO CONCELHO FISCAL

SOBRE O RELATORIO E CONTAS DA DIRECCAO

Nos termos das disposicdes legais e estatutarias, cumpre ao Conselho Fiscal elaborar o relatério parecer sobre
os documentos de prestacéo de contas da SOCIEDADE PORTUGUESA DE DERMATOLOGIA E VENEREOLOGIA, refe-

rentes ao exercicio findo em 31 de Dezembro de 2004.

Com a periodicidade que considerou adequada, o Conselho Fiscal acompanhou, ao longo do exercicio, a activi-
dade da Sociedade, através da analise da documentacao disponivel e dos contactos que regularmente manteve com
a Direccao e os Servicos Administrativos, procedendo ainda as verificagdes e analises da informacao contabilistica,
com a consulta dos respectivos documentos de suporte e correspondentes registos.

Face ao exposto, o Conselho Fiscal é de

Parecer:

a) Que sejam aprovados o Relatorio e Prestacdo de Conta do Exercicio de 2004, tal como foram

apresentados pela Direccao;

b) Que a aplicacdo dos Resultados seja efectuada de acordo com a proposta apresentada pela

mesma Direcgéo.

Lisboa, 15 de Marco de 2005

Vasco Sousa Coutinho (Dr.)
O Conselho Fiscal
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PROGRAMA DE ACCAO PARA 2005

A Direccdo da SPDV estabelece como objectivos para o ano de 2005 os seguintes:

Relacbes com os membros e Seccdes Especializadas da SPDV

1. Manter relacdes estreitas com 0s membros, incentivando a respectiva participagédo nas actividades da SPDV;

2. Manter o apoio as Seccdes Especializadas, concedendo-lhes protagonismo nas reuniées da SPDV, bem como pres-
tando-lhes apoio administrativo, financeiro e contabilistico, segundo as normas aprovadas;

3. Elaborar regulamento geral das Sec¢8es Especializadas, de acordo com o previsto no Art. 25° do Regulamento
da SPDV;

4. Informacgéo atempada aos membros sobre as iniciativas da SPDV ou outras, mas que sejam canalizadas através
da Sociedade;

5. Reorganizar o funcionamento e actualizar o “site” da SPDV na Internet, dando-lhe outro dinamismo e utilidade
para os membros e publico em geral;

6. Renovar as assinaturas de revistas “on-line”.

Gestao da SPDV

1. Manter o contrato com a empresa de secretariado que vem prestando servi¢os & SPDV desde ha anos;
2. Manter o contrato com o contabilista que desde h& cerca de 1 ano, assegura toda a contabilidade.

Reunides Cientificas

1. Realizar 3 reuni@es cientificas ordinarias no corrente ano a decorrerem nos dias 15 e 16 de Abril (Viseu), 1 e 2
de Julho (Viana do Castelo, possivelmente), e 4 e 5 de Novembro (Algarve);

2. Dar o apoio administrativo ou financeiro necessario as reuniées das Seccbes Especializadas, que o solicitarem;

3. Fomentar e patrocinar a realizacéo de outras reunifes cientificas no &mbito da Dermatologia e Venereologia.

Trabalhos da Sociedade Portuguesa de Dermatologia e Venereologia

1. Assegurar a publicacao regular de 4 nimeros anuais com a qualidade cientifica e gréfica habitual;

2. Rever o formato e aspecto grafico dos “Trabalhos da SPDV” de modo a actualizar e modernizar a respectiva
apresentacao;

3. Apelar a participagéo de todos os membros, no sentido de contribuirem com o seu esforgo para a melhoria do
contetdo cientifico da publicacao;

4. Manter como editora da revista a Sr.2 Dr.2 Gabriela Marques Pinto;

5. Editar como suplemento dos “Trabalhos da SPDV” os boletins das Sec¢bes de Psoriase e Dermites de Contacto.

Educacao Médica Continua

1. Promover e patrocinar iniciativas de EMC, nomeadamente publicac@es, cursos, conferéncias, simposios e outras
actividades;

2. Manter e, se possivel, ampliar as Bolsas e Prémios ja instituidos;

3. Rever os respectivos regulamentos, sempre que se achar conveniente;

4. Negociar com a Indistria Farmacéutica o patrocinio das diversas bolsas e prémios, tentando obter melhores
condicBes em cada um.

278



Outras actividades

1. Reforcar a cooperagdo com outras sociedades cientificas;

2. Dar seguimento a criacdo de grupo de trabalho, em colaboracdo com o Colégio da Especialidade de Dermato-
Venereologia da Ordem dos Médicos para estudo do futuro da especialidade em Portugal;

3. Estabelecer plano de colaboracao regular, mas por ac¢des concretas, com empresa de comunicagdo, de modo a
melhorar a visibilidade externa da especialidade e as actividades da SPDV;

4. Manter a colaboracao estreita com a industria farmacéutica, de dermocosmética e de equipamentos, em diversos
campos, nomeadamente na elaboracao, realizagdo e apoio para estudos epidemiolégicos e outros a nivel nacional,
e de reunides conjuntas para discussdo desta colaboragéo.

Lisboa, 31 de Janeiro de 2005
Pela Direccao
F. Menezes Brandao
Presidente da SPDV

ORCAMENTO PARA 2005

RECEITAS (Euro) DESPESAS (Euro)

Quotas 6.600,00 g’;;jﬁ?i di“"““'“" e 35.000,00
Quotas em atraso 1.300,00 | Direcgéo 1.700,00
Juros 6.400,00 | Bolsas e Prémios 42.400,00
Reunides da SPDV 52.500,00 | Diversos 9.500,00
Patrocinio de Bolsas ¢ Prémios 10.400,00
Revista 28.000,00

TOTAL 105.200,00 TOTAL 88.600,00

SALDO (Euro): + 16.600,00
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REUNIAO DO CENTRO

VISEU

15 e 16 de Abril de 2005
HOTEL MONTEBELLO - VISEU

PROGRAMA
Dia 15 de Abril — Sexta-feira

15H0O0 - Abertura do Secretariado
15H30 - SIMPOSIO DO GPEDC
Moderadores: Olivia Bordalo, Raquel Silva
= Cosmeéticos naturais - Teresa Correia (Lisboa)
- Tatuagens e piercings — Olivia Bordalo (Lisboa)
= A importancia dos testes epicutaneos no estudo das reac¢des cutaneas adversas a medicamentos
— Margarida Gongalo (Coimbra)
= Latex - Virginia Fernandez-Redondo (Santiago de Compostela)
17HOO - Coffee break
17H30 - SIMPOSIO DO GPEDC - CONFERENCIA
= Contact allergy — what’s new? — An Goossens (Leuven)

18HOO - COMUNICACOES E CASOS CLINICOS (GPEDC)
20H30 - Jantar (Casa de Santar)

Dia 16 de Abril — Sdbado

08H30 — ASSEMBLEIA GERAL ORDINARIA DA SPDV
10HOO - CONFERENCIAS
Moderadores: F. Menezes Brand&o, Margarida Goncalo
= L’importance de I'immunomodulation chez certaines pathologies dermatologiques
— Prof. Jean Revuz (Centre Hospitalier Henri-Mondor)
= Airborne dermatitis — Prof. An Goossens (Servico Dermatologia, Universidade Catolica de Leuven)

11HOO - Coffee break
11H30 - ASSEMBLEIA GERAL DO COLEGIO DE DERMATOVENEREOLOGIA DA ORDEM DOS MEDICOS
13HO0O - Almogo
14H30 - SESSAO DE COMUNICACOES E CASOS CLINICOS
Moderadores: Baptista Rodrigues, Carmen Lisboa, Raquel Santos
16HO0O - Coffee break
16H30 - SESSAO DE COMUNICACOES E CASOS CLINICOS (Cont.)
18HOO - ENCERRAMENTO
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SIMPOSIO DO GPEDC

TATUAGENS E PIERCINGS
Olivia Bordalo (Lisboa)

A IMPORTANCIA DOS TESTES EPICUTANEOS NO ESTUDO DAS REACCOES CUTANEAS
ADVERSAS A MEDICAMENTOS

Margarida Gongalo (Coimbra)

LATEX
Virginia Fernandez-Redondo (Santiago de Compostela)

CONTACT ALLERGY - WHAT’S NEW?

An Goossens (Leuven)
Department of Dermatology (Contact Allergy Unit), University Hospital, Katholieke Universiteit Leuven

Belgium

Resins - Most important occupational allergens
- Epoxy: not only bisphenol-A (standard series) but also bisphenol-F-based (and other) resins

Ref: - Géraut C et al. (1989) Allergie cutanée aux nouvelles résines époxydiques. Arch Mal Prof 50: 187.
- Pontén A et al. (2004) Contact allergy to the isomers of diglycidyl ether of Bisphenol F. Acta
Derm Venereol 84: 12.

= Isocyanates: not only responsible for immediate-type reactions! Patch-test preparations not to be trusted!

Ref: - Goossens A et al. (2002) Occupational allergic contact dermatitis caused by isocyanates.
Contact Dermatitis 47: 304.
- Frick M et al. (2003) Occupational allergic contact dermatitis in a company manufacturing
boards coated with isocyanate lacquer. Contact Dermatitis 48: 255.
- Frick et al. (2005) Poor correlation between stated and found concentrations of diphenyl-
methane 4,4’diisocyanate in petrolatum patch test preparations. Contact Dermatitis 51: 73.

= (Meth)acrylates: 2-HEMA, EGDMA (good screening agents*), BisGMA, 2-HPMA, ...

Ref: - Geukens S et al. (2001) Occupational contact allergy to (meth)acrylates. Contact Dermatitis 44: 153.
- Sood A et al. (2003) Acrylic reactions: a review of 56 cases. Contact Dermatitis 48: 346.
- Constandt L et al. (2005) Screening for contact allergy to artificial nails. Contact Dermatitis 52: 73.

Airborne dermatoses may occur on exposed & non-exposed areas!

= e.g. resins, preservatives, e.g. chloracetamide, methyl(chloro)isothiazolinone & methyl-dibromo glutaronitrile.
= Also through inhalation: e.g. mercury exanthema.
= Airborne + photosensitivity reactions may be combined (e.g. thiourea).

Ref: - Huygens S et al. (2001) An update on airborne contact dermatitis. Contact Dermatitis 44: 1.
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Cosmetics

= “Natural” ingredients as allergens in cosmetics; cross-reactions with fragrances because of presence
of common terpenes!

Ref: Kiken DA et al. (2002) Contact dermatitis to botanical extracts. Am J Contact Dermatitis 13: 148.
Paulsen E (2002) Contact sensitization from Compositae-containing herbal remedies and cos-
metics. Contact Dermatitis 47: 189.

= Fragrances: To detect fragrance allergy, additional markers for perfume allergy needed!
Fragrance-mix Il to come ...

Ref: Frosch P et al. (2004) The new fragrance mix Il - test results of a multicentre European study.
Contact Dermatitis 50: 149.

= Preservatives: contact allergy to the individual materials largely differ from one country to another.
Methyldibromo glutaronitrile has become an important allergen in recent years.

Ref: - Wilkinson JD et al. (2002) Monitoring levels of preservative sensitivity in Europe: A 10-year
overview (1991-2000). Contact Dermatitis 207: 46.

= Skin tests: - Patch tests
- Use tests
- ROAT’s
- Use of dilution series

Highly significant correlation between patch test thresholds and the number of days until a + ROAT; for low con-
centrations of the allergen or low degree of sensitivity, the allergic contact dermatitis may develop after several weeks
of exposure! Therefore, a negative ROAT after 7 days may be false-negative!

Ref: - Andersen KE et al. (2001) The time-dose relationship for elicitation of contact dermatitis in
iso-eugenol allergic individuals. Toxicology and Applied Pharmacology 177: 166.

= Hairdyes (PPD)
Immediate reactions (even anaphylactic reactions).
Temporary tattoos cause primary sensitization that may lead to very severe contact dermatitis to hair
dyes afterwards.

Ref: - Taylor JS (2002) Contact urticaria and anaphylaxis to hair dyes? Contact Dermatitis 46: 18.
- Tosti A (2002) Active sensitization to PPD from temporary tattoos. Contact Dermatitis 46: 60.
- Le Coz CJ (2002) Skin paints (pseudo-tattoos) with “black henna”: hazards and long-term risks.
Exogenous Dermatology 1: 246.
-Jasim Z et al. Severe allergic contact dermatitis to paraphenylene diamine in hair dye
following sensitization to black henna tattoos. Contact Dermatitis 52; 116.

= Unexpected allergens (also in cosmetic products “for sensitive skin)
Hydrolysed proteins: may also cause immediate-type reactions

Ref: - Pecquet et al. (2002) Is the application of cosmetics containing protein-derived cosmetics safe?
Contact Dermatitis 46: 123.
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Emulsifiers, solvents, humectants ...
- Ethylhexylglycerin

Ref: - Linsen G & Goossens A (2002) Allergic contact dermatitis from ethylhexylglycerin. Contact
Dermatitis 47: 169.

- Alkylglucosides

Ref: - Blondeel A. (2003) Contact dermatitis to the mild surfactant decyl glucoside. Contact Dermatitis
49: 304.
-Lecoz CJ et al. (2003) Contact allergy to decyl glucoside in antiseptic after body piercing.
Contact Dermatitis 48: 279.
- Goossens A et al. (2003) Glucosides as unexpected allergens in cosmetics. Contact Dermatitis
48:164.

- Butyleneglycol

Ref: - Yashiro K (2003) Environmental Dermatology (Japan) 10: 14.
- Magerl A et al. (2002) Dermatosen in Beruf und Umwelt 50: 65.
- Hashimoto R et al. (2001) Environmental Dermatology (Japan) 8:11.
- Sugiura M et al. (2001) Environmental Dermatology (Japan) 8:1.
- Diegenant C et al. (2000) Contact Dermatitis 43: 234.
- Xie Z et al. (1999) Environmental Dermatology (Japan) 6: 22.
- Hosono K et al. (1999) Environmental Dermatology (Japan) 6: 133.
- Yashiro K. (1999) Environmental Dermatology (Japan) 6: 59.
- Sugiura M et al. (1997) Environmental Dermatology (Japan) 37: 90.
- Matsunaga K et al. (1997) Environmental Dermatology (Japan) 4:195.

- Methoxy-PEG -17/22 dodecyl glycol copolymer

Ref: - Goossens A et al. An epidemic of allergic contact dermatitis due to epilating products. Contact
Dermatitis 2002; 46:67-50.
- Goossens A et al. An epidemic of allergic contact dermatitis due to epilating products. Letter to
the editor. Contact Dermatitis 2001; 45:360.
- Lecoz CJ et al. Allergic contact dermatitis from methoxy PEG-17/dodecyl glycol copolymer
(Elfacos OW 100). Contact Dermatitis 2001; 44:308.

Textile dyes in clothing
More frequent than previously recognized (also in atopics!).
True incidence unknown.
Diagnosis difficult because of clinical polymorphism:

- Unusual clinical patterns

- Unexpected locations

- Body areas with sweating and friction ... eyelids and hands sometimes also involved!
What are the allergens? The dye itself (purity? identity?), product intermediate? metabolite in the skin?

= Azo-dyes are the most frequent allergens! Need for Disperse mix in SR?

Ref: - Seidenari S et al. (2002) Sensitization to disperse dyes in a patch test population over a five-
year period. Am J Cont Derm 13: 101.
- Hatch KL et al. (2003) Disperse dyes in fabrics of patients patch-test positive to disperse dyes.
Am J Cont Derm 14: 205.
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= Also non-disperse dyes responsible for textile dermatitis (in cotton, wool, silk, and/or polyamide, ...),
particularly if badly coloured. Cases described mainly in an occupational context (also immediate-type reac-
tions to reactive dyes).

Ref: - Hatch KL & Maibach HI. (2000) Textile dye allergy allergic contact dermatitis prevalence.
Contact Dermatitis 42: 187.

Children
= Shoe dermatitis with main frequent allergens
- Rubber derivatives (MBT’s, thiurams)
- Leather (dichromate)
- Glues (PTBP-resin)
- Dyes (PPD & derivatives), also in socks!

Ref: - Goossens A & Morren M-A (2005) Contact allergy in children. Chapter 43 In: next edition of
“Textbook of Contact Dermatitis”, (Eds.) Frosch P et al., Springer-Verlag, Heidelberg-Berlin.

= Diaper dermatitis “Lucky Luke dermatitis”: rubber (and plastic) allergens: MBT, cyclohexyl- thiophthalimide,
PTBP-resin, ...
Due to “new” anti-leaking system which maintains diapers tight to the thighs

Ref: - Roul S et al (1998) “Lucky Luke” contact dermatitis due to rubber component of diapers. Contact
Dermatitis 38: 363.

- Belhadjali H et al. (2001) “Lucky Luke” contact dermatitis from diapers: a new allergen? Contact
Dermatitis 44: 248.

= Corticosteroids, also in atopic children
Not always “worsening” of eczema, no curing of the lesions
Patch tests may only become positive after 4 or 5 d or later ...
Test: markers for corticosteroid allergy and own products used!

= Inhalation drugs are rarely the cause of primary sensitization (in contrast to topically applied products) but
flares possible!

Ref: - Isaksson M. et al. (2002) Allergic contact dermatitis in response to budesonide reactivated by
inhalation of the allergen. JAAD 46: 880.

NSAID’s:  ketoprofen
Photosensitivity (Up to one year after use!).
Frequently associated positive tests: chemically but also non-chemically related materials.
Traces may reside in textiles, shoes, ...

Ref: - Matthieu L et al. (2004) Contact and photocontact allergy to ketoprofen. The Belgian experi-
ence. Contact Dermatitis 50: 238.

- Durbize E et al. (2003) Spectrum of cross- photosensitization in 18 consecutive patients with
contact photoallergy to ketoprofen: associated photoallergies to non-benzophenone-containing
molecules. Contact Dermatitis 48: 144.

- Hindsén M et al. (2004) Photo allergic contact dermatitis from ketoprofen induced by drug-con-
taminated personal objects. JAAD 50: 215.
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Other pharmaceutical products

Recent allergens: calcipotriol, mupirocine, formaldehyde in corticosteroid creams,
Pseudo?-pharmaceutical products and medical devices such as adhesive tapes, wound
dressings, electrodes, TENS, ...

No labelling while full labelling of cosmetics, pharmaceutical products, and even ...detergents in
the near future.

Composition unknown. Hence, many allergens unidentified!

Manufacturers do not often provide information nor send ingredients to test with!

Use of PC applications for contact allergy:
Contact: E-mail: godelieve.janssens@uz.kuleuven.ac.be for Login-ID and Password

COMUNICACOES E CASOS

CLINICOS DO GPEDC

DERMITE DE CONTACTO ALERGICA AO CALCADO: REVISAO DE 12 ANOS
Alexandre Joao, F. M. Brandao

Servico de Dermatologia, Hospital Garcia de Orta SA, Almada

Realizdmos uma revisédo de 81 doentes com o diagndstico de dermite de contacto alérgica ao calgado observa-
dos no Servico de Dermatologia do Hospital Garcia de Orta de 1993 a 2004.

A dermite de contacto ao cal¢ado foi diagnosticada em 6,3% do total dos doentes que efectuaram provas de con-
tacto nesse periodo; 67,9% eram do sexo feminino. Os doentes tinham idades compreendidas entre 5 e 75 anos,
com uma média de 42,2 e predominio da faixa etaria dos 30 aos 39 anos.

A duracdo média da dermatose na altura da realizacédo das provas era de 39,7 meses, mas com 0 maior nimero
de casos (51,9%) com menos de 1 ano de evolugdo.

O crémio foi o alergeno encontrado mais frequentemente (58,0%), seguido da resina formol-butilfenol p-t (49,4%),
mercaptobenzotiazol (22,2%), mistura de mercapto (16,0%), parafenilenodiamina (13,6%), mistura de corantes
(11,1%), IPPD (9,8%) e mistura de tiurans (9,8%). Comparando os periodos de 1993 a 1998 e 1999 a 2004, veri-
fica-se que o predominio do crémio em relacdo a resina formol-butilfenol p-t s6 se comecou a verificar nos Gltimos
anos. Ao mesmo tempo verificou-se uma diminuicdo marcada do peso relativo da mistura de tiurans.

Nos doentes com atingimento predominante das plantas verifica-se um predominio do mercaptobenzotiazol (2/3
dos casos).

DERMITE DE CONTACTO A MITOMICINA C: 6 CASOS
Luis Gil, A. Martins, M2 J. P. Lopes, |. Mendes, A. Santos, M2 L. Lobo

Servico de Dermatologia, Hospital do Desterro, Lisboa

A Mitomicina C esta entre uma variedade de agentes quimioterapéuticos intravesicais actualmente disponiveis para
o tratamento do carcinoma superficial da bexiga. Cerca de 9% destes doentes desenvolve reac¢fes adversas cutaneas,
geralmente dermites de contacto, localizadas nas méaos, pés, genitais, ou erupcdes mais disseminadas.

Descrevem-se 6 casos de dermite de contacto alérgica a Mitomicina C, observados entre Junho/2004 e
Margo/2005, em cinco doentes do sexo masculino e um do sexo feminino, com uma idade média de 70 anos.
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ESTUDO DE SENSIBILIZACAO DE CONTACTO EM DOENTES COM ULCERA DE PERNA: AVALIACAO
PROSPECTIVA E COMPARACAO COM RESULTADOS OBTIDOS NA DECADA ANTERIOR
Sérgio Seara Alves, A. P. Cunha, T. Baudrier, M. Pereira, C. Resende

Servico de Dermatologia, Hospital de S. Jodo e Faculdade de Medicina, Porto

Introducao: Os doentes com Ulceras de perna tém frequentemente alergias de contacto, motivadas pelas pro-
priedades alergénicas intrinsecas dos topicos aplicados, pelo seu elevado tempo de aplicacdo e pelas complexas
alteracbes da barreira cutanea.

Objectivo: Pretendeu-se determinar a frequéncia e a natureza das sensibiliza¢es de contacto nos doentes com Ulceras
de perna seguidos na nossa consulta, comparando com os resultados obtidos em 1991, em idéntica populagdo.

Material e métodos: Foram avaliados 83 doentes, 55 mulheres e 25 homens, de idades compreendidas entre
0s 36 e 88 anos (média 67,76). As Ulceras tinham mais de 1 ano de evolucdo em todos os casos. Os doentes efec-
tuaram testes epicutaneos com a série standard do GPEDC e com a série de Ulceras de perna e as leituras foram feitas
as 48 e 96 horas e aos 7 dias.

Resultados: Dos 83 doentes estudados 48 (57,83%) evidenciaram provas positivas, sendo que 44 (53,01%)
mostraram positividade para os alergenos de série standard e 38 (47,78%) para os alergenos da série de Ulceras de
perna. Em 33 casos (68,75%) observaram-se multiplas positividades (para 3 ou mais alergénios). Apenas 30 doentes
tinham clinica de eczema de contacto, verificando-se em todos provas positivas, com sensibilizacéo mdltipla em 26
(86,67%). Neste estudo os alergénios predominantes foram os alcoois da lanolina e o balsamo do pert, ambos com
20 positividades (41,66%) e a polividona iodada, com 19 positividades (39,58%), seguidos pelo amerchol L101
com 15 positividades (31,25%), mistura de perfumes com 12 positividades (25%) e cloreto de benzalcénio e mistura
quinoleinas, ambos com 6 positividades (12,5%).

Conclusoes: Os resultados demonstram que ainda persiste elevada frequéncia de sensibilizaces iatrogénicas
nos doentes com Ulceras de perna, particularmente por excipientes, antissépticos e esséncias. A percentagem de posi-
tividades encontrada, apesar de ainda elevada, demonstra uma diminui¢éo, relativamente a 1991 (58% vs 73%),
provavelmente traduzindo uma maior sobriedade na terapéutica tépica. Os nossos resultados séo sobreponiveis aos
dos estudos publicados actualmente noutros centros e noutros paises.

POLISSENSIBILIZACAO EM CRIANCA ATOPICA
Jodo Pignatelli, C. Garcia, R. Silva, V. S. Coutinho, J.L. Cirne de Castro

Clinica Universitaria de Dermatologia, Hospital de Santa Matria, Lishoa

Doente do sexo masculino, 9 anos de idade, com antecedentes pessoais e familiares de atopia, que desde h&a 2
anos tem periodos frequentes de agravamento da dermite atopica com pépulas eritematosas coalescentes sobretudo
na face, mas envolvendo 1/3 superior do tronco e regido proximal dos membros superiores. Foi medicado com mlti-
plos topicos, nomeadamente Tacrolimus, emolientes e filtros solares. Foi-nos referenciado para efectuar provas epi-
cutaneas e fotoepicutaneas com a série standard adoptada pelo GPEDC, série de cosméticos, série de filtros solares
e produtos proprios. Verificaram-se multiplas sensibiliza¢des a constituintes dos varios produtos aplicados. Com o pre-
sente caso pretende-se apenas demonstrar que em situages de agravamento da doenga, e apesar da utilizag&do de
produtos aparentemente seguros, ndo se pode excluir a possibilidade de sensibilizacéo.
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DERMITE DE CONTACTO A METILDIBROMO GLUTARONITRILO
Ofélia Morais, D. Santos, H. Campos, M. Sanchez, S. Soares, J. Rozeira

Servico de Dermatologia, Hospital Pedro Hispano, Matosinhos

Introducé&o: A alergia de contacto ao metildibromo glutaronitrilo — MDBGN, tem sido frequentemente descrita e
a dermite de contacto alérgica a produtos como cremes, lo¢des, protectores solares, champos, produtos naturais, gel
de ecografia, detergentes e colas é também cada vez mais relatada.

Caso clinico: Os autores descrevem varios casos clinicos de dermite / alergia de contacto a MDBGN. O primeiro
relativo a doente do sexo feminino, 54 anos, esteticista que referia desde ha 18 meses lesdes eritematodescamativas nas
maos e pélpebras. Posta a hipdtese de diagndstico de dermite de contacto alérgica foram efectuados testes epicutaneos
com a série standard do GPEDC que revelou positividade para o dibromodicianobutano e com a série cosméticos que
revelou positividade para a resina toluenosulfonamida formaldeido. Os testes efectuados com os produtos proprios reve-
laram positividade para o verniz e para os cremes de massagem de maos e pés utilizados na sua profisséo que con-
tinham MDBGN na sua composi¢cdo. Os ROATS efectuados com os cremes que usava na profissédo foram positivos. S&o
descritos outros casos de dermite /alergia de contacto, com provas epicutaneas e ROATS positivos ao MDBGN.

Conclusao: O primeiro caso trata-se de uma dermite de contacto alérgica de etiologia profissional, concomi-
tantemente ao metildibromo glutaronitrilo, conservante dos cosméticos utilizados na profissdo da doente e a resina
toluenosulfonamida formaldeido dos vernizes utilizados. Em geral a etiologia é cosmética. As dermites de contacto
de etiologia ocupacional - profissional a este conservante séo descritas geralmente em massagistas, esteticistas, empre-
gadas de limpeza, trabalhadores na industria. Devido ao grande aumento da frequéncia de sensibilizacdo ao
MDBGN, este devera ser retirado dos produtos “leave on”, enquanto permitidos em produtos "wash off”. Desde o
ano de 2005 esta recomendado que o MDBGN seja incluido na série standard Europeia na concentracéo de 0,5%
em vaselina, ja que com as concentracfes de 0,1 e 0,3% serdo perdidas muitas reacc¢des relevantes clinicamente ao
MDBGN. Esta preparagdo devera estar sujeita a consideracGes constantes com respeito a modificacdes necessarias
e justificadas por novas informacdes como alteragfes na frequéncia de alergia de contacto, dermite de contacto alér-
gica e reac¢Oes adversas, particularmente sensibilizacdo com os patch.
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DERMATITE DE CONTACTO ALERGICA POR TATUAGEM TEMPORARIA (2 Casos Pediatricos)
Martinha Henrique, Rosa Mascarenhas

Servico de Dermatologia, Hospital de Santo André, Leiria

Observamos, em Agosto de 2004, uma crianca do sexo feminino de 8 anos com uma lesdo cutanea eritemato-
papulo-vesiculosa, na regido cervical, em zona de tatuagem por pigmento natural, efectuada 8 dias antes.

Em Setembro de 2004, observamos uma crianca do sexo masculino, com 5 anos com lesdes cutaneas em areas de
aplicacao de tatuagem, desenhando no dorso uma figura de escorpido, uma bola de fogo e no brago um escorpido mais
pequeno. As tatuagens tinham sido feitas ha um més e estavam preenchidas por reacgdo eritemato-vesiculosa.

Ambos os casos melhoraram com a aplicagdo de corticoide tépico.

Foram efectuados testes epicutaneos, com positividades ao PPDA, sendo o pigmento de henna negativo.

Trata-se de dois casos de dermatite de contacto alérgica por tatuagem temporaria, causadas por PPDA, substan-
cia adicionada ao pigmento natural da henna para obter uma coloragdo mais escura e duradoura.
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CONFERENCIAS

L'IMPORTANCE DE IMMUNOMODULATION CHEZ CERTAINES PATHOLOGIES DERMATOLOGIQUES.
THALIDOMIDE: ITS USE IN CUTANEOUS DISEASES
Prof. Jean Revuz

Centre Hospitalier Henri-Mondor, Paris

Thalidomide (Th) once sold as a hypnotic and sedative drug, was withdrawn from the market due its teratogenic-
ity. It is now recognized as an original drug with several different mechanisms of action: immune modulation by low-
ering the production of tumor necrosis factor alpha and by modifying the imbalance between sub populations of lym-
phocytes; anti-angiogenic properties.

Thalidomide has been used in numerous inflammatory diseases. Its efficacy has been demonstrated by controlled
trials in the treatment of eythema nodosum leprosum (lepra reaction type 2), severe aphthous stomatitis (and in the
muco-cutaneous manifestations of Behget disease), Jessner’s lymphocytic infiltration of the skin. A large number of
patients with cutaneous lupus erythematosus refractory to anti-malarials have been successfully treated with thalido-
mide which is now recognized as a standard second line treatment of discoid lupus. Thalidomide is particularly use-
ful in patients with subacute lupus erythematosus. Other potentially useful utilization’s include graft versus host disease,
various types of prurigo especially South American “prurigo actinico”, Cutaneous (and possibly visceral) sarcoidosis,
chronic and/or relapsing erythema multiform and pseudolymphomas. A controlled trial in toxic epidermal necrolysis
was stopped because of an excess of mortality; a paradoxical elevation of TNF o by Th was probably responsible for
this deleterious effect.

Extra-cutaneous diseases have also been tentatively treated wit thalidomide: H.1.V. infection and Kaposi sarcoma
have been somewhat disappointing; on the contrary multiple myeloma refractory to classical treatments seem to be an
elective indication for Th; trials are in progress in inflammatory rheumatic diseases.

Side effects of Th are an important limitation to a generalization of its use: teratogenicity may be handled in relia-
ble patients with appropriate and effective contraceptive measures provided that a very serious management is imple-
mented; special regulations, alike those for isotretinoin, are used in countries in which this drug is available; in any
way this drug should not be used if abortion is not an accepted practice either by the patient or due to the law.
Neurologic side effects are otherwise a second important limitation: a peripheral axonal, mainly sensitive neuropathy
leads to an interruption of treatment in 30-50 % of patients. An individual susceptibility and the maximum daily dose
are the main risk factors for neuropathy. Deep vein thrombosis has been recently reported in patients with Behget disease
and systemic lupus. Amenorrhea is observed but usually masked in patients receiving oral contraceptives. Minor side
effects, usually dose related, and disappearing after cessation of the drug includes: drowsiness, abdominal pain, consti-
pation, weight gain, impotency and rash.

AIRBORNE DERMATITIS
Prof. An Goossens

Department of Dermatology (Contact Allergy Unit), University Hospital, Katholieke Universiteit Leuven, Belgium

Acute and chronic dermatoses of the exposed parts of the body and especially the face are sometimes caused by subs-
tances that are first released into the atmosphere and then settle on the exposed skin. This can occur in both professional
and non-professional contexts. Such allergens may be present in the air as vapours, gasses, droplets, or solid particless.

The skin reactions caused by an airborne agent are multiplel4: airborne irritant and allergic contact dermatitis, photo-
toxic and photo-allergic reactions, (photo)contact urticaria, acne, exfoliated dermatitis, fixed drug eruption, hyper- and depig-
mentation, lichenoid eruptions, lymphomatoid contact dermatitis, paraestesia, pellagra-like dermatitis, purpura, pustular reac-
tions, telangiectases, and erythema multiforme-like eruptions. A particular product can also cause several
different reactions.
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The most common sites for contact dermatitis caused by an airborne agent are the parts of the body that are directly
exposed to the air: the face, neck, upper part of the chest, hands, wrists, and underarms. The upper eyelids are par-
ticularly susceptible to airborne allergens and irritants, sometimes being the only sites affected, and conjunctivitis may
also occur. Differentiating an airborne dermatitis from a photo-dermatitis may pose problems.
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COMUNICACOES

CONFRONTO CLINICOPATOLOGICO DAS LESOES CUTANEAS EXCISADAS NUM SERVICO DE CIRURGIA GERAL
Mariana Cravo?, S. Coelho?, R. Vieiral, E. X. Cunha2, F. C. Sousaz, J. D. Freitas?, A. Figueiredo?

1Servico de Dermatologia e 2Departamento de Cirurgia e Transplantacdo, Hospitais da Universidade de Coimbra

Objectivo: Estabelecer um confronto clinicopatologico das lesdes de pele e tecidos moles excisadas num servigo
de Cirurgia Geral, no sentido de avaliar a acuidade do diagnéstico pré-operatorio e estabelecer “guidelines” na abor-
dagem cirdrgica das lesdes cutaneas.

Material e Métodos: Andlise dos registos clinicos e histoldgicos de 376 doentes submetidos a exciséo de lesdes
cutaneas, sob anestesia local, em 2003, confronto clinicopatoldgico e determinacdo da acuidade diagnéstica.

Resultados: De um total de 409 lesGes excisadas apenas 207 (50,1%) foram submetidas a estudo histologico,
tendo-se verificado uma baixa acuidade diagnostica global (58,8%).

Entre as patologias em que o erro diagndstico foi mais significativo destacam-se os nevos e as verrugas, com 33,3% e
26,1% de sensibilidade diagndstica, respectivamente. Em 4 casos foi feito o diagndstico histolégico de neoplasia, nomeada-
mente basalioma (2), carcinoma espinhocelular (1) e melanoma maligno (1), ndo suspeitada no pré-operatorio.

Conclusdes: Deste estudo pode-se concluir que existe uma percentagem nao negligenciavel de diagnosticos incor-
rectos nos pacientes propostos para exérese terapéutica de lesdes cutaneas, num servi¢o de Cirurgia Geral. Tal facto jus-
tifica, na nossa opinido, a necessidade de propor, de forma sistematica, um estudo histolégico das pecas operatorias.

REVISAO CLINICOPATOLOGICA DE 311 CARCINOMAS ESPINOCELULARES E CORRELACAO PROGNOSTICA
Barbara Pereiral, M. Pereiral, E. Vale?, I. Viana2, A. Picoto?

1Hospital Central do Funchal, 2Centro de Dermatologia Médico-CirGrgica de Lisboa

Introducao: Os carcinomas espinocelulares (CEC) sdo a segunda neoplasia cutdnea mais frequente. Afectam
sobretudo o idoso e as areas fotoexpostas e tém uma taxa de metastizagdo de aproximadamente 2,3%.

Objectivo e Métodos: O objectivo do nosso estudo foi efectuar uma revisao clinica e histolégica de todos os CEC diag-
nosticados no laboratério de Dermatopatologia do CDMC no periodo entre 1998 e 2002. Avaliaram-se retrospectivamente
as seguintes variaveis: idade e sexo dos doentes; localizagao do tumor; tipo de cirurgia; prognéstico; espessura; nivel de Clark;
diferenciacéo; padrdo de infiltragdo; tipo de crescimento; presenca de invasdo muscular, vascular ou nervosa; infiltrado infla-
matdrio; presenca de queratose actinica e n® de mitoses. Correlacionou-se o progndéstico com as restantes variaveis.
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Resultados: Encontraram-se 311 CEC: 142 mulheres (45,7%) e 169 homens (54,3%); idade média 74,6 anos;
253 lesdes (81,4%) localizavam-se na cabeca (48 no labio inferior e 26 no pavilh&o auricular); 101 foram descritas
como nddulo e 85 estavam ulceradas; 241 foram tratadas com cirurgia convencional, 42 com cirurgia de Mohs e
28 com curetagem e electrocirurgia; 231 lesdes ndo progrediram (follow up 3 a 72 meses, média 33, 9); 14 pro-
grediram (9 recidivaram, 3 metastizaram e 2 recidivaram e metastizaram), 57 perderam-se do follow up e 9 mor-
reram de outras causas; a taxa de metastizacao foi de 2,5% (para lesdes com follow up minimo de 12 meses).
Histologicamente, a espessura média foi de 3,39 mm, 206 tumores (66,2%) tinham nivel de Clark 4, 163 (52,4%)
eram moderadamente diferenciados e 37 (11,9%) indiferenciados; 172 tumores (55,3%) infiltravam a derme através
de ninhos redondos (padrao 2) e 58 (18,6%) através de corddes estreitos e células isoladas (padréo 3). Detectou-se
invasdo muscular em 19 lesdes e perineural numa. Em 134 lesdes, observou-se infiltrado inflamatério denso de lin-
focitos e plasmocitos. Cinco tumores eram acantoliticos, um era de células claras e 3 pigmentados. O padréo de infil-
tracdo 3 foi mais frequente no grupo dos tumores que progrediram de forma estatisticamente significativa.

Conclusodes: Os CEC, no nosso estudo, afectaram sobretudo o idoso (com ligeiro predominio masculino) e a
cabeca. A metastizacao foi rara. A maioria dos tumores tinha nivel de Clark 4, diferenciacdo moderada, padréo de
infiltracao 2 e infiltrado inflamatério significativo. O padréo de infiltracdo 3 parece ter sido o factor determinante na
progresséo destas lesdes.

TERAPEUTICA FOTODINAMICA COM METIL AMINOLEVULINATO NO TRATAMENTO DA MICOSE
FUNGOIDE/LINFOMA CUTANEO DE CELULAS T COM RECIDIVA PRECOCE
Jodo Maia e Silva, P, Filipe, J.P. Freitas, M. Marques Gomes, J.L. Cirne de Castro

Clinica Universitaria de Dermatologia, Hospital de Santa Matria, Lishoa

As modalidades terapéuticas da micose fungoide (MF) / linfoma cutaneo de células T incluem os corticosterdides
topicos, as quimioterapias topicas e sistémicas, a foto(quimio)terapia, a fotoforese extracorporal, radioterapia super-
ficial, o bexaroteno e o denileukin diftitox. Os doentes com lesdes isoladas ou resistentes as terapéuticas referidas
assumem particular desafio. A terapéutica fotodinamica (TFD) est&4 aprovada no tratamento de lesdes neoplasicas e
pré-neoplasicas cutaneas, nomeadamente, no basalioma superficial, na doenga de Bowen e na queratose actinica.

Apresentamos 2 casos de MF, nos estadios IA e IB e com nimero limitado de les@es, tratados com TFD com metil
aminolevulinato (MAL) 160 mg/g topico e irradiagdo com luz vermelha na dose de 37 J/cm?2 por sessdo. Os doentes
tinham sido anteriormente tratados com terapéuticas convencionais com recidiva precoce. No doente no estadio IA
foram tratadas 2 manchas/placas com TFD (3 sessdes) tendo-se observado a sua remissdo completa apos 12 sema-
nas. No doente no estadio IB, trataram-se 3 lesGes com TFD (4 sessdes) tendo-se observado, apds 12 semanas, a
remissdo completa de 2 manchas/placas e a remisséo parcial de 1 placa mais infiltrada. As biopsias cutaneas, efec-
tuadas as 24 semanas de seguimento nas areas tratadas de ambos os doentes, mostraram a reducao significativa do
epidermotropismo e infiltrado dérmico linfocitario.

A TFD com MAL é mais uma modalidade terapéutica paliativa na MF, com potencial utilidade no tratamento de
lesbes isoladas de dificil abordagem, isoladamente ou em associagdo com outras abordagens terapéuticas, no trata-
mento de lesdes resistentes aos tratamentos convencionais.

MATRICECTOMIA POR FENOLIZACAO NO TRATAMENTO DA UNHA INCARNADA: REVISAO DE 3 ANOS
Marta Lopes Pereira, B. Pereira, C. Claro, A. Picoto

Centro de Dermatologia Médico-Cirlrgica de Lishoa

Introducao: a unha incarnada é uma patologia comum que causa grande morbilidade. Na sua etiologia estdo impli-
cados diversos factores nomeadamente anatémicos, fisiolégicos, ambientais e também o trauma. A unha incarnada tem trés
estadios. Nos estadios mais avancados a terapéutica é em geral cirdrgica. Existe um vasto leque de técnicas cirlrgicas, sendo
a matricectomia a que tem mostrado maior eficacia. Esta pode ser por exciséo cirlrgica ou cauterizagdo quimica.
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Objectivo: avaliar a eficacia da matricectomia com fenolizagdo e compara-la com os métodos mais tradicionais.
Comparamos ainda os nossos resultados com os da literatura.

Material e Métodos: foi efectuada uma analise retrospectiva de todos os doentes submetidos a tratamento da
unha incarnada com matricectomia por fenolizacéo entre 2001 e 2003. Foi efectuado seguimento por contacto tele-
fénico, sendo o tempo médio de follow-up 24 meses (minimo 12 meses e maximo 36 meses). Avalidmos a taxa de
recidiva, a dor, a formacgéo de espicula e a taxa de infeccao.

Resultados: registaram-se 54 cirurgias em 47 doentes, 25 do sexo masculino e 22 do sexo feminino, com idade
média de 28,48 anos. Em 17 interveng®es tinham sido utilizadas outras técnicas com recidiva. No nosso estudo um
doente teve recidiva que foi tratada por fenolizacéo com sucesso. N&o foi possivel efectuar o follow-up em 6 doentes;
33 doentes nédo referiram dor apds o procedimento e em 8 a dor foi referida como ligeira. Esteticamente houve
referéncia a formacao de espicula em 3 doentes sem registo de infeccdo nas 54 intervencdes.

Conclusao: Pudemos concluir que esta técnica tem uma menor taxa de recidiva, provoca menos dor peri e pos opera-
toria quando comparada a outras, tornando a cirurgia menos incapacitante. A infec¢éo foi também menos frequente quando
comparada a outras técnicas, nomeadamente & matricectomia parcial associada a electrocoagulacao e a avulsdo da unha
com curetagem da matriz. Os nossos resultados séo, no geral, coincidentes com outras séries descritas na literatura.

CASOS CLINICOS

PUSTULOSE EXANTEMATICA AGUDA GENERALIZADA INDUZIDA PELA HIDROXICLOROQUINA
Andréa Martins, L. C. Lopes, M2 J. P Lopes, J. C. Rodrigues

Servico de Dermatologia, Hospital do Desterro, Lishoa

A Pustulose Exantematica Generalizada Aguda (PEGA) é uma doenca grave, geralmente de causa medicamentosa.

Descreve-se o caso de uma doente do sexo feminino, 51 anos de idade, com mdltiplas pustulas e placas eritematosas
gue rapidamente disseminaram. A doente tinha iniciado hidroxicloroquina 400 mg/dia 2 semanas antes. Suspendeu-se
a hidroxicloroquina e foi iniciada corticoterapia sistémica, com regressao das lesdes ao fim de 3 semanas.

PUSTULOSA EROSIVA DO COURO CABELUDO
Raquel Cardoso, H. S. Oliveira, J. P Reis, O. Tellechea, A. Figueiredo

Servico de Dermatologia, Hospitais da Universidade de Coimbra

Descrevemos caso clinico de doente do sexo masculino com 75 anos de idade com placa erosivo-crostosa, irregular
mas bem delimitada, localizada a regido temporal, parietal e occipital a esquerda. Perifericamente, ao nivel da regiao
frontal e occipital homolaterais, apresentava pustulas isoladas. As lesdes progrediam lentamente desde h& cerca de cinco
meses. Nao havia histéria de traumatismo local ou infecgao.

Procedeu-se a biopsia da leséo e o exame histopatologico revelou ulceracéo e infiltrado inflamatério misto contendo
polinucleares neutrofilos, raros eosinéfilos e células linfomononucleadas. Foi isolado Staphilococcus aureus através de col-
heita de material de pustula frontal.

Os dados obtidos foram sugestivos de pustulose erosiva do couro cabeludo.

Iniciou-se tratamento com mistura em partes iguais de pomadas de propionato de clobetasol 0,05% e acido fusidico
gue cumpriu durante seis semanas, com resolugéo praticamente completa das lesdes.

A pustulose erosiva do couro cabeludo é uma entidade rara, crénica e de tratamento dificil, atingindo sobretudo doentes
do sexo feminino em idade avancada. O nosso caso, ao contrario do usual, refere-se a um doente do sexo masculino,
englobando as caracteristicas clinicas e histolégicas sugestivas desta patologia e, embora haja geralmente ma resposta
ao tratamento, destaca-se pela eficacia e rapidez de accdo da terapéutica instituida.
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ELASTOSE PERFURANTE SERPIGINOSA ASSOCIADA A PENICILAMINA
Barbara Pereiral, E. Vale?, L. Ferreira2, M. Nunes3

1 Servico de Dermatologia do Hospital Central do Funchal, 2Centro de Dermatologia Médico-Cirurgica de Lisboa,
3Instituto Portugués de Oncologia de Lisboa

Descreve-se 0 caso de uma doente do sexo feminino, 34 anos, com dermatose evoluindo ha trés anos constituida
por papulas eritematosas e queratosicas, pruriginosas, ao nivel das faces anterior e laterais do pescogo. As papulas
eram de pequenas dimens@es variando entre 2 e 5 mm de didmetro, algumas isoladas outras confluindo linearmente
em padréo serpiginoso ou arciforme rodeando area atréfica ou enrugada e com progressao centrifuga.

Nos antecedentes pessoais, salienta-se Doenca de Wilson diagnosticada desde os 18 anos com base em ataxia,
disartria, amenorreia, presenca de anel de Kaiser-Fleisher, elevacao da cuprémia e cupriria e baixos niveis de ceru-
loplasmina. Desde essa altura, a doente tem efectuado terapéutica com penicilamina (média de 1,5g/dia), piridoxi-
na e dieta pobre em cobre. Nos antecedentes familiares, salienta-se irmao de 35 anos também com Doenga de Wilson
diagnosticada aos 32 anos.

Foi efectuada biopsia cutanea que, na microscopia 6ptica, revelou presenca de canais transepidérmicos através
dos quais eram eliminadas fibras eosinofilicas, material amorfo e detritos celulares. Na derme reticular, observavam-
se fibras elasticas espessadas e irregulares orientadas horizontalmente e que se dispunham verticalmente na derme
papilar penetrando nos canais. Na miscroscopia electronica, confirmou-se 0 aumento de diametro das fibras elasti-
cas que apresentavam mdltiplas projeccdes laterais umas arredondadas outras espiculadas de material electrolucente
(“lumpy-bumpy fiber”). A biopsia em pele sa revelou a presenca de alteragbes semelhantes mas mais discretas das
fibras elasticas.

A Elastose Perfurante Serpiginosa (EPS) é uma dermatose perfurante rara. Caracteriza-se pela presenca de
fibras elasticas espessadas que sdo eliminadas através de canais na epiderme, produzindo péapulas hiper-
queratoticas que formam tipicamente padrao serpiginoso. Em 40% dos casos, associa-se a doencas genéticas
como S.Down, Ehler-Danlos, osteogenese imperfeita, Marfan e pseudoxantoma elasticum. Pode também ser
secundaria a terapéutica com penicilamina surgindo ap6s varios anos de utilizacao de doses elevadas. As fibras
elasticas “lumpy-bumpy” sdo caracteristicas da EPS associada a penicilamina e estdo também descritas noutros
orgéos para além da pele, como o pulmao e os vasos sanguineos. Desta forma, as alteragBes cutaneas num
doente medicado com penicilamina poderdo advertir para alteracdes semelhantes em 6rgédos internos
potencialmente mais graves.

COURO CABELUDO LIPOEDEMATOSO: A PROPOSITO DE UM CASO CLINICO
Rosa Mascarenhas, M. Henrique, FE Cunhal, M. Vilela2

Servicos de Dermatologia, tAnatomia Patoldgica e 2Imagiologia, Hospital de Santo André, Leiria

Observamos no nosso Departamento, em Setembro de 2004, uma doente de 83 anos por apresentar uma
lesdo em placa, mével, de consisténcia mole, localizada ao couro cabeludo, de forma difusa. Esta leséo tinha
uma evolucdo de varios anos, sem qualquer queixa subjectiva.

A ecografia de tecidos moles realizada revelou presenca de acentuado espessamento do tecido celular sub-
-cutdneo, com cerca de 1,2 cm. Este espessamento era difuso, ndo havendo altera¢des evidentes da ecoestru-
tura, nomeadamente nédulos.

Realizdmos biopsia cutdnea que mostrou um aumento marcado da hipoderme, na auséncia de alteracdes
foliculares, presenca de edema na derme e vasos ectasiados.

O couro cabeludo lipoedematoso foi descrito por Cornbleet em 1935, caracterizado pela presenga de um
aumento de espessura do couro cabeludo, por aumento anormal da hipoderme. Até 2005 foram descritos 13
novos casos, subdivididos em duas entidades: 10 de alopécia lipoedematosa e 3 de couro cabeludo lipoede-
matoso, destes 12 do sexo feminino. Em todos existe um aumento da espessura do couro cabeludo (0.9 a 1,5 cm),
na auséncia de associagdes sistémicas relevantes.

Enviamos este caso pela sua raridade, essencialmente na forma ndo associada a alteragGes foliculares.
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BARTONELOSE APOS MORDEDURA DE GATO: UM CASO ATIPICO
Ana Margarida Barros, A. Santos, S. Magina, F Azevedo, C. Resende

Servico de Dermatologia, Hospital de S. Jodo e Faculdade de Medicina, Porto

Introducéo: A doenga da arranhadura de gato tem habitualmente curso benigno e auto-limitado, sendo uma
causa muito frequente de linfadenopatia persistente em criangas e adolescentes.

Caso clinico: Apresentamos o caso clinico de um doente de 35 anos, internado no Servico de Pneumologia do
Hospital de S. Jodo por pneumonia bilateral refractaria a antibioterapia (azitromicina e ceftriaxone). Associadamente
apresentava tumefaccédo cervical esquerda, indolor, eritematosa e com ulceracdo central com drenagem purulenta.
A prega peri-ungueal lateral do polegar esquerdo encontrava-se deformada por leséo ulcerada de bordos hiper-
gueratosicos, que a entrada tinha sido interpretada como sequela de traumatismo. Nos antecedentes pessoais, salien-
tava-se histéria de tuberculose pulmonar ha 5 anos e diabetes mellitus insulino-dependente. No dia seguinte a admis-
sao hospitalar, foi transferido para a Unidade de Cuidados Intensivos por agravamento da insuficiéncia respiratéria,
com necessidade de suporte ventilatério. A ecografia da lesao cervical revelou tratar-se de adenomegalia abcedada
e 0 Rx da mao ndo demonstrou lesdo 6ssea. A TC cervico-toracica mostrou existéncia de empiema, sem adenome-
galias hilares ou mediastinicas. Os marcadores viricos eram negativos. A situacao clinica sugeria reactivacéo da tuber-
culose pulmonar com escrofuloderma, no entanto, o exame micobacteriolégico directo e cultural e o PCR do liquido
pleural, lavado-broncoalveolar e da zaragatoa do ganglio cervical foram negativos. O exame bacteriolégico do
liquido pleural foi positivo para Staphilococcus aureus meticilino-sensivel. Entretanto manteve-se instabilidade clinica
e progressao do empiema, apesar da antibioterapia dirigida aos agentes isolados nas secrecfes brénquicas, pelo
gue foi efectuada toracotomia com resseccdo de arco costal para drenagem do empiema. Relativamente a leséo digi-
tal, os familiares informaram ser resultante de mordedura de gato 5 meses antes. As serologias e o PCR para Bartonella
spp na Ulcera digital e no exsudado da lesdo cervical foram negativos. No entanto, verificou-se PCR positivo para
Bartonella spp no sangue e na biopsia pleural, confirmando o diagnéstico de bartonelose. Instituiu-se terapéutica com
eritromicina e, posteriormente, doxiciclina, e manteve-se drenagem toracica, com melhoria gradual do quadro respiratério
e estado geral. Verificou-se resolucdo da adenomegalia cervical e da necrose digital, com cicatriz local sequelar.

Conclusao: Trata-se de um caso grave de bartonelose sisttmica com atingimento ganglionar e pulmonar e neces-
sidade de apoio ventilatério, cujo diagnéstico etiolégico foi possivel apds observacdo de lesdo de mordedura de
gato. A doencga da arranhadura de gato assumiu, neste doente, uma expressdo particularmente severa, raramente
descrita em doentes imunocompetentes.

ESCABIOSE EM LACTENTE: MANIFESTAC;AO ATIPICA
Marcia Ferreira, M. Teixeira, S. Machado, R. Alves, M. Selores

Servico de Dermatologia, Hospital Geral de Santo Anténio SA, Porto

A escabiose é uma dermatose parasitaria cujo agente responsavel € o acaro Sarcoptes scabei var. hominis. A
prevaléncia desta afec¢do € maior em idades inferiores a dois anos. O diagnéstico nem sempre é imediato, podendo
induzir a um tratamento inapropriado com alteragao secundéria da clinica.

Descrevemos o caso clinico de um lactente do sexo feminino, raga caucasiana, com 10 semanas de idade, envia-
da a nossa consulta por aparecimento e agravamento progressivo de papulas, placas e nédulos eritematosos, alguns
com esboco de vesiculacdo e com crosta serosa central, localizados ao tronco, com 10 dias de evolugéo. Os pais
referiam o aparecimento progressivo de vesiculas plantares desde ha 3 dias. Bom estado geral.

Dos antecedentes pessoais destaca-se a histéria de bronquiolite. Foi medicada pelo pediatra assistente com amoxi-
cilina, temporalmente coincidente com o inicio das lesGes cutaneas. Posteriormente, esta medicacdo foi substituida
por eritromicina e foi instituido tratamento com corticéide topico e anti-histaminico oral. Os pais negavam doenca
dermatoldgica na familia.

Foi realizado raspado cutaneo para exame parasitolégico que se revelou negativo. No estudo analitico ndo se
detectaram alteracdes relevantes. A biopsia cutanea foi compativel com infeccdo por Sarcoptes scabei.
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Iniciou tratamento com crotamitona creme com manutencéo de anti-histaminico, associado a tratamento de familia-
res com lindano e medidas de higiene apropriadas.

As manifestac¢des clinicas da escabiose, principalmente na infancia e nos individuos imunocomprometidos, séo
muito variaveis. A galeria, lesdo patognomoénica da doenca, nem sempre esta presente. As papulas e nédulos sao
por vezes as lesdes dominantes, simulando outras patologias como urticaria pigmentosa, sindrome de Sweet, linfoma,
ou histiocitose de células de Langerhans.

SIFILIS TERCIARIA: TRES CASOS RECENTES
Teresa Marques Pereira, J. C. Fernandes, A. P Vieira, A. I. Silva, F P Oliveira, A. Sousa Basto

Servico de Dermatologia, Hospital de S&o Marcos, Braga

A sifilis terciaria é actualmente rara, na sequéncia da generalizacdo dos testes serolégicos de rastreio e do uso
frequente de antibioticos nas doencas infecciosas. Surge a partir dos dois anos de evolugdo da doenca, em cerca de
um terco dos doentes ndo tratados, podendo apresentar manifestagdes mucocutaneas, osseas, cardiacas ou do sis-
tema nervoso. Entre os varios padrées de expressao cutanea, a forma papulonodular é a menos frequente.

Os autores descrevem trés casos, recentemente diagnosticados, de sifilis terciaria. O primeiro caso é um doente
do sexo masculino, de 48 anos, que apresentava duas placas eritematoviolaceas, de configuracdo anular, bordos
infiltrados e com cicatrizagdo atrofica central, localizado na coxa esquerda. O segundo caso é uma doente do sexo
feminino, de 32 anos, com duas lesdes constituidas por nddulos eritematosos agrupados, com configuragdo policiclica,
alguns recobertos por crostas e com cicatriz atréfica central, localizados na regido supraciliar esquerda e pré-ester-
nal. O terceiro caso € um doente do sexo masculino, de 42 anos, com duas placas eritematoviolaceas exulceradas,
esxudativas, crostosas e de bordos circinados, localizadas simetricamente na face interna de ambas as coxas. Em
todos os doentes as lesdes tinham evolu¢ao superior a um ano. A biopsia revelou sempre infiltrado inflamatério denso
na derme, composto por linfécitos, células gigantes de tipo corpo estranho, abundantes plasmécitos e formacao de
granulomas (excepto o terceiro). A pesquisa de envolvimento cardiaco e neurolégico foi negativa nos trés casos. Os
resultados dos testes treponémicos e nao treponémicos foram positivos e a resposta terapéutica consistente com o
diagnostico.

Portugal continua a registar uma prevaléncia elevada de sifilis e a publicacdo de casos esporadicos testemunha
a persisténcia da sifilis terciaria. A sua raridade associada a grande diversidade de expressao clinica contribuem
para a dificuldade no seu reconhecimento. Assim, no diagnéstico diferencial de qualquer lesao cronica inflamatéria
ou destrutiva da pele, deve incluir-se a sifilis.

PLACAS INFILTRADAS DA FACE: SIiFILIS SECUNDARIA
Marcia Ferreira, M. Sanches, M. Teixeira, M. Selores

Servico de Dermatologia, Hospital Geral de Santo Anténio SA, Porto

A sifilis € uma infeccao sexualmente transmissivel, causada pelo Treponema pallidum. Denominada como “a grande
simuladora”, caracteriza-se por uma grande variedade clinica e histologica. Pode ser classificada como primaria,
secundaria, terciaria ou latente. A sifilis secundaria manifesta-se por lesdes cutaneas em 80 a 95% dos casos.

Descrevemos 0 caso clinico de uma doente de 31 anos, sexo feminino, com histéria de lesdes na regido frontal
com guatro meses de evolucdo, medicada pelo médico de familia com corticoide topico. Enviada a consulta de der-
matologia do HGSA, observaram-se nédulos e placas eritemato-violaceas, timidas, discretamente descamativas, com
superficie bosselada, localizadas a regido frontal, pescoco e terco superior do dorso. No couro cabeludo observava-
se alopécia difusa. A doente negava qualquer outra sintomatologia.

Como antecedente pessoal, a doente tinha histdria de histerectomia e negava doencas sexualmente transmissiveis.
Referia contacto frequente com animais domésticos.

O estudo analitico revelou aumento marcado da velocidade de sedimentagcdo, sem outras alteracdes. O VDRL e
TPHA foram negativos. O raspado cutédneo para exame micoldgico foi negativo. O exame histolégico demonstrou
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abundante infiltrado dérmico com pequenos aglomerados de linfécitos e plasmocitos, inespecifico. Por forte suspeita
clinica, foram novamente realizadas as serologias para a sifilis que demonstraram VDRL e TPHA reactivos na titulacéo
de 1/32 e 1/512 respectivamente. As serologias para HBV, HBC e HIV1 e 2 foram negativas.

Instituiu-se tratamento com penicilina benzatinica 2 400 000 Ul por via intramuscular, com resolucéo progressiva
das lesdes.

A manifestacdo da sifilis secundaria sob a forma de nddulos e placas infiltradas, com a exuberancia observada
neste caso clinico, é rara. A suspeita clinica € um elemento imprescindivel para o diagndéstico correcto.

LEISHMANIASE CUTANEA: A PROPOSITO DE 2 CASOS CLINICOS
Nuno Menezes, G. Mota, A. Couceirol, A. Baptista

Servicos de Dermatologia e Venereologia e 1Anatomia Patologica, Centro Hospitalar de Vila Nova de Gaia

A leishmaniase cutanea é uma doenca provocada por um protozodario que normalmente infecta 0 homem através
da picada de um insecto, sendo ja descrita desde os tempos biblicos. Trata-se de uma infeccdo que ameaca cerca
de 350 milhBes de pessoas em 88 paises, ha 12 milhdes de pessoas infectadas, com uma incidéncia de 1,5 milh&es
de novos casos por ano. Nos ultimos 10 anos devido a globalizagdo mundial tem-se verificado um maior apareci-
mento de casos em locais fora das zonas ditas endémicas.

Os agentes normalmente envolvidos sdo L. Major; L. Tropica; L. Infantum; L. aethopica; L. Mexicana e L. Braziliensis.

A doencga provoca lesBes que podem ser desfigurantes sobretudo quando a face é atingida, com repercussées
sociais e psicologicas.

O quadro clinico caracteriza-se por lesdes que atingem sobretudo as areas expostas, Unicas ou multiplas, assin-
tomaticas, papulosas com evolucao nodular e ulceracao central habitual.

Os autores apresentam dois casos clinicos, ambos de criancas de 1 ano de idade, residentes na regido do vale
do Douro, que recorreram a consulta por lesdes nodulares da face com meses de evolugéo sugestivas de leishmaniase
cutanea. Foi efectuada biopsia incisional cujo diagndstico histopatoldgico confirmou a hipétese clinica de leishmaniase
cutdnea. A opcao terapéutica foi diferente em cada um dos casos o que levou a evolucado clinica também diferente,
conforme os autores demonstrarao.

A propdsito faz-se ainda uma breve revisdo das terapéuticas descritas na literatura para esta entidade clinica.

CROMOBLASTOMICOSE POR FONSECAEA PEDROSOI
Nuno Menezes, P Varela, A. Couceirol, |. Calheiros?, G. Mota

Servicos de Dermatologia e Venereologia, tAnatomia Patoldgica e 2Patologia Clinica, Centro Hospitalar de Vila Nova de Gaia

A cromoblastomicose é uma doenca rara, de dificil diagnéstico, que surge em paises tropicais sendo mais fre-
quente em meios rurais e no sexo masculino. E provocada por fungos pigmentados que originam o aparecimento de
placas verrucosas ou lesbes nodulares, normalmente em locais de traumatismo. A lesdo tem crescimento lento, sendo
frequente o seu diagndstico tardio.

Os autores apresentam o caso de um doente de 60 anos, saudavel, que recorreu a consulta com uma lesao tumoral
eritemato-violacea ulcerada, com cerca de 5¢cm de diametro na face externa da coxa direita, com cerca de 1 ano de
evolugéo. Relativamente aos antecedentes pessoais, havia a destacar a profissdo de carpinteiro, trabalhando sobre-
tudo com madeiras exéticas importadas do Brasil.

Realizou-se biopsia cutanea incisional cujo resultado histopatolégico revelou epiderme com reaccdo pseu-
doepiteliomatosa e derme com denso infiltrado inflamat6rio crénico granulamatoso com numerosas células gigantes
multinucleadas frequentemente contendo microrganismos cuja capsula revelava dupla retraccdo morfologicamente
compativeis com Cryptococcus. O exame micolédgico directo e cultural revelou tratar-se de Fonsecaea pedrosoi.

O doente iniciou tratamento com itraconazol oral 200mg/dia tendo-se verificado resolugédo gradual do quadro
clinico, com cicatriz atréfica.

Salienta-se a raridade do caso e a dificuldade diagnostica, simulando frequentemente patologia tumoral.
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INFECCAO CUTANEA POR MICOBACTERIUM MARINUM
Juliana Baptista, V. Serrdo, T. Branco?l, FE Guerra

Servicos de Dermatologia e *Medicina, Hospital do Desterro, Lishoa

Micobacterum marinum é uma micobactéria atipica, saproéfita em meios aquaticos, capaz de provocar infecgoes
em seres humanos durante o contacto com agua ou peixes contaminados. A infeccdo cutanea, também conhecida
por “granuloma das piscinas” € a mais comum, podendo ser igualmente atingidas estruturas mais profundas para
originar tenosinovites, artrites e osteomielites. Estdo descritas varias modalidades terapéuticas, sendo a antibioterapia
sistémica o tratamento de escolha, por vezes coadjuvado pela cirurgia; a resolugédo espontanea é possivel.

Os autores apresentam o caso de um doente de 38 anos, HIV positivo, orientado para consulta de Dermatologia
por nddulos inflamatérios da mao direita, com disseminacéo esporotricdide ao longo do membro superior homolateral.
Apo6s averiguar contacto com peixes de aquario, colocou-se o diagnéstico de infecgdo cutdnea por M. marinum, que
foi confirmado posteriormente pelo exame histopatolégico e por cultura. Observou-se, entretanto, a resolugédo espon-
tanea do quadro clinico, ndo tendo sido feito qualquer tratamento dirigido a micobacteriose, encontrando-se o doente
apenas sob terapéutica antiretroviral. Nao ha histéria de recidiva aos nove meses de “follow up”.

SINDROME VIRAL AGUDO: A IMPORTANCIA DA INTERPRETACAO DOS RESULTADOS ANALITICOS
Vasco Serréo, L. Caldas Lopes, T. Brancol, M2 J. Paiva Lopes, A. Barata Feio

Servicos de Dermatologia e *Medicina Interna (Consulta de Imunodeficiéncia), Hospital do Desterro, Lishoa

Introducao: O Sindrome Retroviral Agudo é a manifestagdo inicial da infecgdo pelo Virus da Imunodeficiéncia
Humana. Embora frequente, raramente é diagnosticado, dado ter manifestacdes inespecificas. O diagnéstico labo-
ratorial pode causar dificuldades de interpretacdo, dado a sintomatologia clinica poder ocorrer antes da formacéo
de anticorpos detectaveis pelos testes geralmente usados (ELISA de 32 Geracao).

Caso Clinico: Doente do sexo feminino de 64 anos, internada por quadro com 3 dias de evolugdo de exantema
maculo-papular do tronco e face, ulceracdes aftosas orais, febre, mialgias e quebra do estado geral. Negava con-
sumo de qualquer farmaco ou drogas, comportamentos de risco sexual ou patologia dermatolégica prévia.

Foi efectuado estudo analitico completo, salientando-se a pesquisa de marcadores virais, sendo o Antigénio p24
positivo, e o ELISA (VIH 1+2) de 42 Geragéo fracamente positivo. Face a estes resultados foi efectuada Western-Blot
que foi negativo, sendo posteriormente quantificada a carga viral para o VIH (> 500.000). Foi realizado exame his-
tolégico, compativel com exantema viral.

Ap0s observacgao pela Consulta de Imunodeficiéncia, iniciou terapéutica anti-retroviral quadripla, observando-se
uma melhoria franca das lesdes cutaneas e da restante sintomatologia. Foi efectuado despiste de infec¢do VIH no
companheiro habitual, que se revelou negativo.

Comentario: A importancia da valorizacao dos testes seroldgicos para a infecgdo VIH devera ser baseada no
conhecimento da evolugdo clinica e laboratorial da mesma. Dado o periodo janela da infeccao nao ser detectado
pelos testes de despiste habitualmente disponiveis (ELISA 32 Geragao), é importante salientar que perante a suspeita
de uma sindrome de seroconversao aguda é essencial a pesquisa de Antigénio p24. Discute-se ainda a controvérsia
associada a introducao de terapéutica anti-retroviral em fase de seroconversédo aguda.

CRIPTOCOCOSE CUTANEA: VALORIZACAO DE LESOES INESPECIFICAS EM DOENTES COM SIDA
Vasco Serrdo, I. Germanol, T. Branco?, R. Bajanca, A. Barata Feio

Servigos de Dermatologia e *Medicina Interna (Consulta de Imunodeficiéncia), Hospital do Desterro, Lisboa

Introducao: A Criptococose cutanea em geral corresponde a uma disseminacdo cutanea de uma infeccao
sistémica pelo Cryptococcus neoformans. Sendo uma condicao definidora de SIDA, surge tardiamente na evolugdo
da doenca. Clinicamente é dificil de diferenciar de outras lesdes cutaneas frequentes no contexto da SIDA, sendo por
isso fundamental a suspeicéo clinica, diagnoéstico laboratorial e a identificagdo do agente.
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Caso Clinico: Doente do sexo masculino, de 49 anos, internado no Servico de Medicina por quadro de nauseas,
vomitos, anorexia e emagrecimento com 8 dias de evolugdo. Foi efectuado despiste de infec¢éo VIH, que se revelou
positiva, ndo tendo sido identificado foco infeccioso activo. Da avaliacado analitica salientava-se CD4: 11 e Carga
Viral: 158.612. Inicia febre, cefaleia, nauseas e vémitos, sem sinais neurologico. Foi pedida observacao derma-
tolégica por lesdes papulares inespecificas na regido cervical, algumas umbilicada, assintomaticas tendo sido efec-
tuada biopsia cutanea, que revelou padrao compativel com Criptococose cutanea, e coloracdes com PAS, Azul de
Alcian e Grocott onde se evidenciam os esporos. Efectuou puncao lombar que demonstrou padréo de meningite crip-
tocdccica, tendo iniciado Anfotericina B 65 mg/d EV + Flucitosina 2g 6/6h PO. Doente acabou por falecer ao 18°
dia de internamento, por agravamento do quadro neuroldgico.

Comentario: Salienta-se a importancia do diagnéstico precoce das infeccdes fingicas disseminadas no contexto
da infec¢éo VIH, dado em alguns casos serem marcadores precoces do grau de imunodepressdo e de envolvimento
sistémico potencialmente fatal. Dado o caracter atipico que estas lesées podem apresentar no contexto da infeccao
VIH, e a dificuldade de diagnéstico diferencial com outras lesdes, é fundamental a avaliagdo histologica de lesdes
cuja clinica coloque duvidas diagnésticas. Faz-se uma revisdo breve da abordagem laboratorial e terapéutica da
Criptococose cutanea.

LUPUS TUMIDUS
Marta Teixeira, M. Ferreira, R. Alves, M. Selores

Servico de Dermatologia e Venereologia, Hospital Geral de Santo Antonio SA, Porto

O Lapus tumidus é um subtipo raro de llpus eritematoso cutaneo crénico que foi descrito inicialmente por Gourgerot
e Bournier em 1930. Clinicamente traduz-se por placas eritematosas, de superficie brilhante, com limites bem definidos
e localizadas as areas foto-expostas. As lesdes podem ser levemente descamativas, acompanhar-se de prurido e ha
fotossensibilidade marcada. Caracteristicamente evoluem para a resolucéo, sem cicatrizes, recidivando posteriormente
nos mesmos locais. Histologicamente observa-se a presenca dum infiltrado linfo-histiocitario perivascular e peri-anexial,
edema e depositos de mucina na derme. As alteracdes da epiderme e da juncao dermo-epidérmica sao frequente-
mente subtis ou ausentes. A resposta terapéutica aos anti-malaricos é caracteristicamente rapida e eficaz.

Descrevemos 0 caso clinico duma doente do sexo feminino, de 62 anos de idade, observada pela presenca de
placas eritematosas, infiltradas, algumas recobertas por escamas finas, de contornos regulares e limites bem definidos,
arredondadas, com tamanhos entre 1 e 3 cm. As lesdes localizavam-se a face, predominantemente nas regides malares
e piramide nasal, e eram acompanhadas de prurido ligeiro e sensagdo de calor. O restante exame objectivo ndo
mostrou quaisquer altera¢des. O quadro clinico evoluia desde ha cerca de 6 anos, com surtos de agravamento apés
exposicao solar e posterior remissdo. Nao havia histéria pessoal ou familiar de doengas dermatoldgicas ou outras,
para além de dislipidemia. Sem antecedentes de ingestdo medicamentosa. O exame histologico de pele lesionada
revelou epiderme fina com hiperqueratose, paraqueratose focal e alguns rolhdes queratinicos infundibulares. Na
derme observou-se exuberante edema da porcao papilar e infiltrado linfocitario de predominio peri-vascular e peri-
anexial. A coloragdo com azul de Alcien mostrou depositos de mucinas na derme reticular e o estudo por imunofluo-
rescéncia directa foi negativo. Os exames analiticos nao mostraram alteracdes relevantes. Os achados clinicos, labo-
ratoriais e histoldgicos eram compativeis com lUpus eritematoso cutaneo crénico, variante timida, pelo que a doente
iniciou terapéutica com hidroxicloroquina 200mg/dia PO e uso diario de fotoprotector, verificando-se o desapareci-
mento completo das lesdes em 2 meses. A doente mantém-se sem lesdes desde ha 7 meses, com 100mg/dia de
hidroxocloroquina, evicgéo solar e aplicacao regular de fotoprotector.

Apesar de raramente descrita na literatura, esta entidade apresenta caracteristicas clinicas e histoldgicas unicas,
devendo ser reconhecida como uma variante distinta de lUpus eritematoso cutaneo.
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ESCLERODERMIA SISTEMICA PROGRESSIVA EM DOENTE COM SARCOIDOSE
Jodo Borges da Costa, L. Soares de Almeida, M. Marques Gomes, J.L. Cirne de Castro

Clinica Universitaria de Dermatologia, Hospital de Santa Maria, Lishoa

A Esclerodermia Sistémica Progressiva € uma doenca crénica de etiologia desconhecida, caracterizada por fibrose
e obliteracéo dos vasos sanguineos na pele, pulmdes, rim, coragdo e sistema gastrointestinal.

S&o raros 0s casos descritos na literatura, de associacéo entre esta doenca e a Sarcoidose.

Descreve-se o caso clinico de um doente de 45 anos, sexo masculino, raca negra, com o diagnéstico de Sarcoidose
em 2000, ap6s biopsia pulmonar. Houve remissao das queixas respiratorias apoés instituicdo de corticoterapia per os.

Em 2002, surgiu fenébmeno de Raynaud em ambas as maos e posteriormente, ocorreu disfagia para solidos, leu-
coderma e endurecimento cutaneo simétrico da nuca, dorso, maos, perineo e coxas.

Colocou-se o diagnéstico de Esclerodermia Sistémica Progressiva, confirmada por biopsia cutanea. Iniciou corti-
coterapia oral, fisioterapia e pediu-se 0 apoio de outras especialidades.

A sobrevida aos 10 anos desta forma difusa de doenca é de 21%.
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DERMATOMIOSITE JUVENIL
Monica Caetano, M. Sanches, M. Guedes?, M. Selores

Servicos de Dermatologia e Pediatria, Hospital Geral de Santo Anténio SA, Porto

A dermatomiosite juvenil (DMJ) é uma doenga inflamatéria crénica de etiologia desconhecida que afecta pri-
mariamente a pele e o masculo, mas pode envolver outros 6rgaos ou sistemas (pulmdes, coracdo, sistema nervoso
central). E a miopatia inflamatéria idiopatica mais comum na idade pediatrica, com uma incidéncia estimada de 1
a 4 casos por milhdo de criangcas/ano. A idade média a data do diagndstico situa-se entre os 8 e 9 anos de idade
e é mais frequente no sexo feminino. Geralmente as manifestacdes dermatolégicas precedem o aparecimento de
outros sintomas e sinais. Apesar de em termos globais se associar a melhor prognostico do que a forma adulta, a
DM reveste-se de dois importantes aspectos diferenciais: o diagndstico € muitas vezes tardio pelo caracter insidioso
e presenca de manifestacdes cutaneas subtis ou transitrias; no plano terapéutico a corticoterapia sistémica, conside-
rada opcao de 12 linha e geralmente em dose elevada, associa-se a efeitos secundarios particularmente deletérios
na crianga que contribuem para um acréscimo significativo na morbilidade propria desta doenca.

Apresentamos o caso clinico de uma menina de 3 anos de idade com edema e eritema rosa-violaceo de limites
maldefinidos ao nivel da regido peri-orbitaria e dorso do nariz e papulas eritematosas agrupadas localizadas na face
dorsal das articulacdes metacarpofalangicas e interfalangicas bilateralmente. As les6es cutaneas eram assintomati-
cas e tinham surgido progressivamente ao longo de 3 meses N&o se observaram sinais ou sintomas constitucionais
e o restante exame objectivo, incluindo avaliacdo da for¢ca muscular, foi normal. O estudo analitico revelou um dis-
creto aumento das enzimas TGO, DHL, CK total e aldolase. A electromiografia mostrou alteracBes sugestivas de
processo miopatico e o exame histopatologico das les6es das méos foi compativel com dermatomiosite; a biopsia
muscular foi normal. Iniciou terapéutica com prednisolona oral na dose de 1,2 mg/Kg/dia em dias alternados verifi-
cando-se normalizacdo progressiva dos valores das enzimas musculares e resolucdo completa das lesdes cutaneas.
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VASCULITE LIVEDOIDE E COAGULOPATIA
Raquel Cardoso, O. Tellechea, M. Gongalo, A. Figueiredo, R. Maial, C. Borges?, J. A. Silva2

Servicos de Dermatologia, 1Hematologia e 2Reumatologia, Hospitais da Universidade de Coimbra

Observamos doente do sexo feminino de 31 anos com lesdes ulceradas, muito dolorosas, localizadas ao tergo
inferior das pernas, que evoluiam ha cinco anos, com agravamento mais significativo no Inverno. As Ulceras, de
diametro variavel entre 0,5 e 2 cm, eram profundas, tinham bordo necrético e, em seu redor, observavam-se purplra
palpavel e lesbes cicatriciais deprimidas porcelanicas do tipo de atrofia branca de Millian. Nos membros superiores
visualizava-se livedo reticular. Coexistiam xeroftamia, xerostomia, sindroma de Raynaud e artralgias de tipo infla-
matorio, predominando nas articulagdes tibiotarsicas.

O exame histoldgico da biopsia cutanea revelou hialinizag¢édo da parede capilar, sem infiltrado inflamatério e trom-
bos intra-capilares sugestivos de vasculite hialinizante segmentar.

O estudo complementar no sentido de despistar doenga auto-imune subjacente foi negativo. Os parametros de
coagulacgéo, incluindo Tempo de Protrombina, Tempo de Cefalina Caolino, Proteinas C e S, antitrombina Il foram nor-
mais. Contudo a presenca de trombos intra-capilares no exame histolégico motivou um estudo mais detalhado, tendo
sido encontrada homozigotia para a mutacdo C677T do gene que codifica a enzima metiltetrahidrofolatoreductase
(MTHFR), associada a aumento do risco trombatico.

Iniciou 32 mg de metilprednisolona, com reducéo progressiva e enoxaparina 20 mg sc/dia, com cicatrizacéo
total das Ulceras ap6s dois meses e meio de tratamento.

A vasculite livedoide esta geralmente associada a perturba¢fes da coagulacéo, tais como sindroma antifosfoli-
pidico, mutacéo factor V de Leiden, deficiéncia de proteina C. E rara a sua associa¢do a mutacdo C677T MTHFR,
habitualmente relacionada com fenémenos oclusivos arteriais e venosos. Destacamos a importancia da terapéutica
com heparina de baixo peso molecular em doses baixas, com o objectivo de evitar novos fenédmenos trombaticos,
sem comprometer a cicatrizagao.

Descrevemos caso clinico de doente do sexo masculino com 75 anos de idade com placa erosivo-crostosa, bem
delimitada, localizada a regido temporal, parietal e occipital a esquerda. Perifericamente, ao nivel da regiéo frontal
e occipital homolaterais, apresentava pustulas isoladas. As lesdes progrediam lentamente desde ha cerca de cinco
meses. N&o havia histdria de traumatismo local ou infec¢&o.

Procedeu-se a biopsia da lesdo e o exame histopatologico revelou ulceracao e infiltrado inflamatério misto con-
tendo polinucleares neutrofilos, raros eosinofilos e células linfomononucleadas. Foi isolado Staphylococcus aureus
através de colheita de material de pustula frontal.

Os dados obtidos foram sugestivos de pustulose erosiva do couro cabeludo.

Iniciou-se tratamento com mistura em partes iguais de pomadas de propionato de clobetasol 0,05% e &cido fusidico
que cumpriu durante seis semanas, com resolucdo praticamente completa das lesdes.

A pustulose erosiva do couro cabeludo é uma entidade rara, crénica e de tratamento dificil, atingindo sobretudo
doentes do sexo feminino em idade avancada. O nosso caso, ao contrario do usual, refere-se a um doente do sexo
masculino, englobando as caracteristicas clinicas e histolégicas sugestivas desta patologia e, embora haja geralmente
ma resposta ao tratamento, destaca-se pela eficacia e rapidez de acgéo da terapéutica instituida.

300



- Reunides da SPVD

PIODERMA GRANULOMATOSO SUPERFICIAL: UM DIAGNOSTICO DE EXCLUSAO
Juliana Baptista, F. Paris, A. Ferreira, R. Bajanca, M. Cochito

Servico de Dermatologia, Hospital do Desterro, Lisboa

Pioderma Granulomatoso Superficial (PGS) foi descrito pela primeira vez em 1988 por Wilson-Jones e
Winkelmann. Trata-se de uma variante rara do Pioderma Gangrenoso classico, com uma evolugdo crénica e benigna,
que se caracteriza histologicamente por um infiltrado granulomatoso no qual se distingue uma zona central abcedada
rodeada por histidcitos e células gigantes e, mais externamente, por infiltrado inflamatério misto. Do seu diagndstico
diferencial constam infec¢Bes cutaneas granulomatosas, granulomas de corpo estranho e processos de vasculite.
Geralmente nao associado a patologia sistémica, o seu prognéstico € favoravel, respondendo a terapéuticas mais
conservadoras, ndo estando ainda eleito um tratamento de escolha.

Apresenta-se 0 caso de um doente de 66 anos, com dermatose de 20 anos de evolucao, que consistia em nédu-
los inflamatérios e ulceracdes superficiais, localizadas essencialmente as extremidades. O exame histopatoldgico reve-
la a existéncia de granulomas supurativos e foi excluida patologia infecciosa; ndo se detectaram alteragdes sistémi-
cas associadas. Colocou-se a hipoétese de PGS como diagnéstico de exclusdo e o doente foi medicado com
corticoterapia sistémica, tendo em conta o elevado nimero de lesGes. A evolucao foi favoravel, tendo sido reduzida,
progressivamente, a dose da corticoterapia e introduzida posteriormente a minociclina.

DOENCA DE KAWASAKI
Carla Dos Santos Rodrigues, V. Sousa Coutinho, R. Silva, S. Azevedo?

Clinica Universitaria Dermatologia, 1Servigo de Pediatria, Hospital de Santa Maria, Lisboa

Os autores relatam o caso clinico de um bebé do sexo masculino, 6 meses de idade, raca branca, natural e resi-
dente em Lisboa. Gravidez vigiada e parto de termo eutdcico em meio hospitalar. Os antecedentes pessoais eram
irrelevantes. Antecedentes familiares de atopia. Observado no servico de urgéncia por quadro com 72 horas de
evolucao de erupgcdo maculo-papular disseminada, mais exuberante na face e nos membros, queilite, edema das
extremidades, hiperémia conjuntival bilateral, febre, recusa alimentar e prostracéo progressiva.

Ao exame objectivo, o bebé estava muito queixoso, a gemer, febril (38°C), normotenso, sem adenopatias palpaveis
nas cadeias superficiais. Da avaliacdo analitica realizada destacava-se: leucocitose sem neutrofilia (19. 9x109/L
glébulos brancos com 51% de neutrdéfilos), trombocitose (647x109/L plaquetas), elevacdo da PCR (4,2 mg/dl) e VS
de 85mm na 12 hora. O ECG convencional ndo tinha alteragdes e o ecocardiograma mostrava derrame pericardico
anterior e posterior, de pequenas dimensodes.

O doente foi internado com a hipétese diagnéstica de Doenga de Kawasaki, situagdo rara no nosso pais.

Ficou apirético nas primeiras 24 horas de internamento e iniciou descamacéao das extremidades, mantendo-se ele-
vados os parametros de fase aguda. Perante o diagnoéstico e a evolugdo clinica tipica foi medicado com
Imunoglobulina endovenosa ap6s 3 dias de internamento e 6 dias de doenca: 2g/kg (total de 15g num Unico ciclo)
e Acido acetilsalicilico oral na dose de 3mg/kg/dia com progressiva remissio das lesdes cutAneo-mucosas, apesar
da persisténcia da descamagédo acral. Do ponto de vista ecocardiogréfico verificou-se regressdo do derrame peri-
cardico, sem dilatacdes aneurismaticas das artérias coronarias.

Teve alta cerca de uma semana ap6és o internamento, com indicacéo para manter a terapéutica com 25mg diarios
de Acido acetilsalicilico e voltar & consulta de Pediatria e Cardiologia Pediatrica para follow-up.
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PENFIGOIDE BOLHOSO NO LACTENTE
Anténio Luis Santos, A. Mota, J. Ramon?, J. M. Lopes?, F Azevedo

Servicos de Dermatologia e Venereologia e tAnatomia Patolégica, Hospital S. Jo&o, Porto

Introducao: O penfigdide bolhoso é a doenca bolhosa subepidérmica auto-imune mais frequente. Contudo, rara-
mente se observa na populagdo pediatrica.

Descricao do caso: Um lactente, de 5 meses, apresentava bolhas tensas, com contetdo citrino, em base eritema-
tosa, de localizacdo predominantemente palmoplantar, com uma semana de evolu¢cdo. Nao se observavam lesGes das
mucosas. O doente encontrava-se com boa vitalidade, sem febre, recusa alimentar ou gemido. Os antecedentes patologi-
cos gestacionais e neonatais eram irrelevantes. O aleitamento era exclusivamente materno, sem diversificacéo alimentar.

No hemograma detectou-se eosinofilia relativa (17,2%; 15,6x10° /L) e a velocidade de sedimentagdo encontrava-
se ligeiramente aumentada. O exame bacteriolégico do exsudado das lesdes e as serologias para o HSV 1 e 2 foram
negativos. Nao se identificaram alteracdes de relevo no estudo imunoldgico, com pesquisa negativa dos anticorpos
antimembrana basal, na fase de remissdo das lesdes. No exame histoldgico observou-se a presenca de bolha
subepidérmica e, na derme subjacente, um infiltrado inflamatério de células mononucleadas rico em eosinéfilos. Em
areas focais verificou-se degenerescéncia em chama do colagénio reticular. No estudo de imunoflurescéncia directa
evidenciou-se imunorreactividade linear para C3c e IgG na interface dermo-epidérmica.

Ap06s uma resolugdo completa do quadro, apenas com corticoterapia topica, houve recidiva ao fim de duas sema-
nas. Decidiu-se, entdo, iniciar tratamento com deflazacort (1,5mg/Kg/dia) em reducéo progressiva durante duas
semanas, verificando-se remissdo do quadro, a qual se mantém ha mais de 4 meses.

Comentario: O penfigdide bolhoso é uma entidade rara no lactente. Neste contexto assume uma distribuicao
mais circunscrita, com uma localizacéo acral preferencial. O prognostico €, geralmente, mais favoravel que o pen-
fig6ide do adulto.

CARCINOMA DE CELULAS DE MERKEL ASSOCIADO A CARCINOMA ESPINOCELULAR BOWENOIDE
Pedro Serrano, H. Cunha, E. Bartolo, J. C. Parreiral

Servicos de Dermatologia e Venereologia e 1Cirurgia Plastica, Hospital Garcia de Orta SA, Almada

Descreve-se 0 caso de um doente do sexo masculino, 98 anos de idade, raga caucasiana, a quem, sete meses
antes da observacao, havia surgido placa eritematosa descamativa pouco elevada, de limites bem definidos na regiao
frontal esquerda com dimensdes de 4 X 2,5 cm. O exame histopatolégico foi compativel com doenca de Bowen.

O doente ndo compareceu a consulta de seguimento, pelo que ndo foi possivel efectuar o tratamento adequado.

Cinco meses depois apareceu na nossa consulta, tendo um nodulo violaceo de superficie crostosa, com 3 cm de
diametro, sobreposto sobre o pélo superior da placa eritematosa pré-existente na regido frontal esquerda. Nao exis-
tiam outras alterac@es de relevo no exame objectivo, nomeadamente adenomegalias palpaveis. Radiografia do torax,
ECG e analises sanguineas sem alteragdes.

Foi efectuada exciséo da lesdo com enxerto cutaneo.

O exame anatomo-patolégico da peca operatéria revelou areas de doenga de Bowen, com focos de carcinoma
espinocelular invasivo supra-jacente a carcinoma de células de Merkel. Este ultimo foi comprovado com imunohisto-
quimica (NSE, CAM 5.2 e CK 20 positivas).

Duas semanas apos a cirurgia, surgiu tumefacgdo sub-mandibular esquerda de crescimento rapido. Realizou TAC
gue revelou vérias formagdes adenopdticas intra-parotideas, sub-mandibulares e ao longo da cadeia jugular interna
a esquerda, sugestivas de metastases ganglionares.

O carcinoma de células de Merkel é um tumor raro de origem neuroendocrina, com predileccdo pelas areas
expostas a luz solar e que surge principalmente a partir da sétima década de vida. Em 75% dos casos existe metas-
tizacdo para os ganglios linfaticos regionais e em 30% metastizacdo a distancia. Tém sido descritas algumas asso-
ciacdes na mesma lesdo com a doenca de Bowen e o carcinoma espinocelular, que podemos constatar no nosso
caso.
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RETICULOHISTIOCITOMA SOLITARIO
Anténio Luis Santos, A. M. Barros, J. Ramon?, P S., J. M. Lopes?

Servicos de Dermatologia e Venereologia e tAnatomia Patolégica, Hospital S. Jodo, Porto

Introduc&o: Reticulohistiocitomas solitarios sdo nddulos cutaneos com morfologia semelhante as lesdes de reticu-
lohistiocitose multicéntrica mas sem artrite ou lesdes sistémicas associadas.

Descricao do caso: Um doente do sexo masculino de 22 anos, sem antecedentes de relevo, recorreu a consulta
por lesdo tumoral com 3 cm de diametro, superficie queratésica, acinzentada e halo de hiperpigmentacdo, na face
anterior da perna direita, com trés anos de evolucao ap6s contusao. Associava-se a dor e hiperestesia persistentes.

Na biopsia realizada observou-se na derme e hipoderme proliferagdo de células de tipo histiocitario, algumas
multinucleadas, no seio de abundante infiltrado inflamatério mononucleado linfoplasmocitario. No estudo imunocito-
quimico, observou-se imunorreactividade das células de tipo histiocitario “para” CD68 e proteina S-100, n&o se veri-
ficando expressédo de CD1a, actina, AE1/AE3 e HMB45.

Foi realizada exérese cirlrgica da lesdo com plastia por retalho de rotacéo de base inferior. No exame anato-
mopatolégico da peca observaram-se aspectos idénticos aos descritos na biopsia.

Comentario: A patogénese do reticulohistiocitoma solitario € desconhecida, embora algumas lesGes tém sido
associadas a traumatismo prévio, tal como neste caso. Destaca-se a reactividade “para” a proteina S100 como um
achado pouco comum mas ja descrito em alguns casos. A excisdo cirlrgica é curativa.

PLASMOCITOMAS CUTANEOS MULTIPLOS DO MEMBRO SUPERIOR ESQUERDO ASSOCIADOS A
MIELOMA MULTIPLO
Marta Pereira, T. Baudrier, A. Costal, J. Magalhdes2, C. Sambade2

Servicos de Dermatologia e Venereologia, tHematologia Clinica e 2Anatomia Patoldgica, Hospital S. Jodo e
Faculdade de Medicina, Porto

O plasmocitoma cutaneo é uma manifestagdo rara no contexto de mieloma mdaltiplo (MM), estimando-se que ocorra
em cerca de 0,59% destes doentes. A pele € geralmente envolvida por extensdo directa de um foco dsseo da doenca,
embora possam observar-se lesdes cutdneas na auséncia de alteracdes 6sseas e mesmo sem evidéncia de doenca
subjacente, no plasmocitoma cutaneo primario.

O diagndstico de plasmocitoma cutaneo é importante, uma vez que serd indicativo da persisténcia ou progressao
da doenca, representando um factor de mau prognéstico, pela extensdo da doenca para além da medula 6ssea,
associada a uma elevada carga tumoral.

Os autores descrevem o caso clinico de uma mulher de 78 anos, raga caucasiana, observada por lesdes nédulo-
tumorais violaceas, de superficie lisa, indolores, com consisténcia firme e diametros variando de 1,5 a 2cm, dis-
tribuidas pelo membro superior esquerdo. A doente tinha historia de MM IgG/A em estadio llIA, diagnosticado 14
meses antes, na sequéncia de um internamento por astenia, dores 6sseas e duas fracturas espontaneas do Umero
esquerdo.

A biopsia das lesGes mostrou extensa ocupacgéo da derme e do tecido celular subcutédneo por neoplasia consti-
tuida por células linféides, tendo o estudo imunocitoquimico demonstrado expresséo de cadeias de imunoglobulinas
v/, achados compativeis com o diagnéstico de plasmocitoma periférico no contexto de MM.

A doente iniciou ciclos de dexametasona e ciclofosfamida semanais e radioterapia local, com desaparecimento
total das lesdes em 8 semanas. No seguimento realizado as 28 semanas a doente encontrava-se clinicamente estavel,
sem evidéncia de recidiva das lesbes cutaneas.

Os autores discutem as formas de apresentacéo do plasmocitoma cutaneo, opgdes terapéuticas e prognostico desta
entidade.
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DOIS CASOS CLINICOS DE DOENCAS HEMOPROLIFERATIVAS COM APRESENTACAO CUTANEA
Alexandre Jodo, E. Bartolo

Servico de Dermatologia, Hospital Garcia de Orta SA, Almada

A pele pode ser afectada em inUmeras doeng¢as hematoldgicas, sendo ocasionalmente sede das suas primeiras
manifestacdes. Apresentamos os casos de 2 doentes em que a presenca de lesdes cutaneas e a investigagéo subse-
guente permitiu o diagndstico de uma doenc¢a hemoproliferativa subjacente.

O primeiro caso refere-se a uma mulher de 54 anos que recorreu a nossa consulta em Setembro de 2004 por
placa violacea na pirdmide nasal, com 2 meses de evolugcdo. O exame histoldgico revelou denso infiltrado de célu-
las mononucleares, com aspectos morfolégicos e imunohisquimicos de células mieldides, sugerindo envolvimento cuta-
neo de leucémia mieldide aguda. O hemograma pedido inicialmente néo revelava alteracdes. A doente foi enviada
para consulta de hematologia tendo realizado novo hemograma que ja revelava presenca de blastos (32%) e neu-
tropénia. O mielograma e a biopsia 0ssea confirmaram o diagndstico, revelando respectivamente 71% e 61,8% de
blastos. Foi iniciada quimioterapia com idarubicina e AraC que se complicou a partir do 10° dia com aparecimento
de picos febris, que ndo cederam aos antibidticos instituidos. Passados 7 dias instalou-se choque séptico, que ape-
sar da terapéutica e medidas de suporte progrediu para faléncia multiorganica com desfecho fatal.

O segundo doente é um homem de 71 anos que recorreu a consulta em Junho de 2004 por placas eritemato-
-alaranjadas com 2 anos de evolucao nas palpebras, regides retroauriculares e escapular direita. Assinalava-se desde
ha 10 meses cansago para médios esforgcos, sem outras queixas. A bidpsia cutanea revelou amiloidose nodular que
apos investigacdo laboratorial e biopsia 6ssea se verificou ser secundaria a mieloma multiplo (infiltracdo medular de
mais de 50% células plasmocitarias atipicas). Foi encaminhado para Hematologia tendo realizado de Novembro de
2004 a Margo de 2005 quimioterapia com idarubicina que foi entretanto substituida por melfalan por auséncia de
melhoria clinica.

QUERATOACANTOMA POS-TRATAMENTO COM LASER CO2
Filipa Rocha Paris, J. Baptista, V. Serrdo, J. M. Campos Lopes

Servico de Dermatologia, Hospital do Desterro, Lisboa

Introducéo: Os queratoacantomas geralmente surgem espontaneamente em zonas foto-expostas. Podem tam-
bém desenvolver-se pés-traumatismos ou tratamentos cirlrgicos.

Meétodos: Descreve-se o caso de uma doente de 52 anos com aparecimento de nddulo da péalpebra inferior cerca
de 15 dias apos tratamento de queratose seborreica com laser de CO2 no mesmo local.

Resultados: Foi efectuado o diagnéstico clinico de queratoacantoma.

A doente foi tratada com Acitretina 25 mg/dia durante 20 dias, verificando-se remissdo completa da leséo ao fim
deste periodo.

Conclusao: O queratoacantoma deve ser considerado no diagnostico diferencial de um nédulo de crescimento
rapido num local de tratamento prévio com Laser de CO2.
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